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A Fallot-tetralogia (tetralogy of Fallot, TOF) a cyanoticus velesziletett szivbetegségek leggyakoribb
form4ja, gyakorisaga 1:3600 élvesziletésenként. A TOF egy conotruncalis fejlédési rendellenesség,
melyet a jobb kamrai (JK-i) kidramlasi palya tobbszintli sziikiilete, JK hypertrophia és lovaglo
aortaval egydtt jaro kamrai septumdefektus (ventricular septum defect, VSD) jellemez. A TOF
tulélése ma mar a korai felismerés, és az idoben torténd sebészeti beavatkozasoknak, és azok
folyamatos fejlodésének koszonhetden jo. Alapvetden két sebészeti stratégiat alkalmaznak, illetve
alkalmaztak a megoldasara: 1. a kétlépcsés megoldas soran elsé 1épésben mesterséges bal-jobb shunt
kertl létrehozésra a megfeleld tiidovéraramlas biztositasa érdekében (palliatio), majd ezt koveti egy
késobbi teljes rekonstrukcid (correction)(pcTOF), vagy 2. korai teljes rekonstrukciot végeznek (early

total reconstruction, etrTOF).

Az aortopatia gyakori jelenség a velesziletett szivbetegségekben, mely a TOF-ban is széles
korben leirt jelenség. Korébban kizardlag hemodinamikai valtozasok kovetkezményének tartottak,
azonban méra egyre ink&bb intrinsic szdveti abnormalitasokat feltételeznek a hatterében, mely

részben mar szovettanilag is megerdsitésre kertilt.

A legujabb két-dimenzios (2D) speckle-tracking echokardiografias (STE) vizsgalatok jelent6s
bal kamrai (BK-i) deformécids rendellenességeket azonositottak a korrigélt Fallot-tetraldgias (cTOF)
betegeknél. Ezek a rendellenességek akkor is jelen vannak, amikor a BK-i ejekcids frakcié (EF)
normalis, ami szubklinikus diszfunkciot jelez tiinetmentes betegeknél. Szamos tényezd jarul hozza
ezekhez a valtozasokhoz, beleértve a miitét hossza tavu hatasait. Mig a mar szélesebb korben elérhet6
2D-STE hasznalata Iényegesen javitotta ezeknek a deformécios rendellenességeknek a felismerését,
addig a harom-dimenziés (3D) STE még részletesebb értékelést tesz lehet6vé, az un. multi-
direkciondlis strain vizsgalatok mellett akar a BK-i rotaciés mechanika megitélését is. A kutatasok
szerint CTOF és a bal kamrai deformacios eltérések Osszefiiggést mutatnak a pulmonalis billentyti
betegségének sulyossagaval, a miokardialis fibrdzissal, a JK funkcidjaval, valamint az olyan klinikai

kimenetellel, mint a hirtelen szivhalal és a szivelégtelenseg.

A JK-i nyomas- és volumen-talterhelés, valamint a JK diszfunkcié gyakoriak cTOF-ban, és a
tricuspidalis anulus (TA) tagulasahoz és a funkciondlis tricuspidalis regurgitaciéhoz (TR)
vezethetnek. A TA tagulasat és diszfunkcidjat mar a jelentds TR megjelenése elott észlelhetjiik. A
kardiovaszkularis magneses rezonancia vizsgalat (cMRI) kulondsen ertékes a cTOF képalkotasaban,
mivel ez a gold-standardnak tekinthet6 eljaras a JK funkcid, méret és a pulmonalis regurgitacid (PR)
mértékének pontos mérésére. Ezért a multimodalis képalkotds hasznalata Iétfontossagl ebben

betegpopulécidban.



A bal kamrai strainek es aorta merevségi paraméterek dsszefliggéseinek vizsgalata

A vizsgalatban 28 feln6tt ¢cTOF beteg BK-i strain értékeit és az aorta merevségét jellemzo
paramétereit vizsgaltuk. A betegek koziil 15 korai palliativ miitéten (Blalock-Taussig, Waterston-
Cooley shuntok, Brock eljaras), majd késoi teljes korrekcion (pcTOF) esett at, mig 13 beteg korai
teljes rekonstrukcidban (etrTOF) részesult. Adataikat 39 kor- és nem szerint egyeztetett egeszséges
felndtt adataival hasonlitottuk 6ssze. Standard echocardiographias vizsgalat a cTOF betegek nagyobb
bal pitvari atmér6jét mutatta az egészségesekhez képest (41,9+7,0 vs. 35,3+4,21 mm; p<0,05). Az
aorta merevségi parameterek tekintetében cTOF betegek csokkent aorta strain-el (AS) (0,057+0,048
vs. 0,094+ 0,046; p<0,05) és disztenzibilitassal (AD) (2,42+2,44 cm?/dynes107® vs. 2,74 + 1,62
cm?/dynes10®, p<0,05), valamint megnovekedett aorta stiffnes indexszel (ASI) (12,95 + 11,25 vs.
7,21 + 3,10; p<0,05) birtak a kontrollokhoz képest.

Az etrTOF betegek kedvezdbb aorta deformécids tulajdonsagokat mutattak, mint a pcTOF
betegek. A 3DSTE-vel vizsgalva cTOF betegeknél magasabb volt a BK végszisztolés térfogata (53,6
+33,7 ml vs. 35,6 £15,5 ml; p<0,05) és alacsonyabb a BK-EF a kontrollokéhoz képest (46,9 +14,1%
vs. 57.9 +5.49%; p<0,05), pcTOF betegeknél ezek az eltérések statisztikailag jelentések voltak az
etrTOF betegekkel és a kontrollokkal 6sszehasonlitva. A teljes cTOF beteg populacio vizsgalata soran
alacsonyabb értékek mutatkoztak a BK-i globalis longitudinalis (-14,8+4,0% vs. -17,1+2,5%);
p<0,05), circumferentialis (-22,3+8,5% vs. -28,5+5,0%; p<0,05) és area strain (-33,2+10,6% vs. -
41,4+4,9%; p<0,05) tekintetében a kontrollokhoz képest. Az etrTOF betegeknél magasabb volt a
globalis BK radialis (33,8+10,1% vs. 27,4+10,4%; p<0,05) és 3D strain (35,9+10,0% vs.
29,7+10,0%; p<0,05) a kontrollokhoz viszonyitva. pcTOF betegekben a BK-i strain értékek
altalanosan és konzekvensen statisztikailag szignifikanssan alacsonyabb értékeket mutattak mind a
kontrollcsoporttal, mind az etrTOF betegek értékeivel szemben. A 3DSTE alapl strain és a
echocardiographias aorta merevségi paraméterek 0Osszefliggésének vizsgalata tobb mérsekelt
osszefuiggést igazolt a cTOF populacidban, mely korrelaciok pcTOF esetén kevésbé voltak

észlelhetoek.



A bal kamrai rotacios mechanika és az aorta merevsegi paraméterek 6sszefliggéseinek

vizsgalata

A vizsgalatban 26 feln6tt cTOF-s beteg vett részt, akiknél megvizsgaltuk a BK rotacids paramétereit
az aorta rugalmassagi paramétereivel egyutt, eredményeiket 37 korban és nemben egyeztetett
egészséges felnott adataival hasonlitottuk dssze. A cTOF betegek koziil 14 eset a pcTOF csoportba,
mig 12 beteg az etrTOF csoportba volt sorolhaté. A cTOF betegek negyede mutatott magas
vérnyomast. A cTOF betegeknél tagult bal pitvar (BP) és kisebb BK-i végszisztolés atmérd volt
kimutathat6. A betegek tobbségénél normal aorta méretek voltak észlelhetéek (3 betegnél volt
nagyobb, mint 35 mm, de kevesebb, mint 40 mm). Csokkent AS és AD, valamint megndvekedett ASI
volt kimutathatd a cTOF betegeknél a kontrollokhoz képest. Az etrTOF és pcTOF betegek

0sszehasonlitasakor az etrTOF betegek kedvezObb aorta merevségi paramétercket mutattak.

A 3DSTE-vel vizsgalt BK-i rotacios mechanika tekintetében a cTOF betegek kozul 16-nél
normalis irdnyu BK-i rotaciés mechanika volt megfigyelhetd, mig 10 esetben az apikalis és bazalis
BK-i rotacids paraméterek azonos irdnyba mutattak, 6ramutato jardsaval megegyez6 (n=7), vagy
azzal ellentétes (n=3) iranyban. Ezt a BK-i mozgasformat BK-i merevtest rotacionak (rigid body
rotation, RBR) nevezik. A BK-RBR aranya az etrTOF és pcTOF betegek kdzott nem kilénbdzott
jelentésen (33% vs. 43%, p=0,70). A BK-RBR-rel rendelkez6 cTOF betegeket kiilon kezeltiik az
értékelések soran.

Normal irany(d BK-i rotacios mechanika esetén a cTOF betegeknél jelentdsen csokkent BK-
i apikalis rotacio (5,2+3,7 fok vs. 10,2+4,5 fok; p<0,05) és csavarodas (9,0+3,3 fok vs. 14,6+4,9 fok;
p<0,05) volt kimutathato megbrzott BK-i bazalis rotacio mellett, mig a pcTOF betegeknél jelentésen
csokkent BK-i apikalis rotacio volt megfigyelhetd az etrTOF esetekhez képest (3,2+3,7 fok vs.
7,1+2,5 fok; p<0,05). BK-RBR fennéllasa esetén a 7 cTOF beteg kdzil, akiknél oramutaté jarasaval
megegyez6 BK-RBR allt fenn, az apikalis és bazalis BK-i rotacié —6.8+5.0 fok és —4.8+2.3 fok volt,
mig a BK apiko-bazalis gradiens 4.3+3.3 foknak bizonyult. A 3 cTOF beteg atlagos BK-i apikalis és
bazalis rotacioja, akiknél oramutaté jarasaval ellentétes iranyd BK-RBR volt, 2,6+2,3 fok és 0,7+0,3
fok volt, az apiko-bazalis gradiens 1,9+2.,4 foknak bizonyult. Szignifikans mértékii korrelaciot
tudtunk kimutatni a BK apikélis rotacidja és az ASI (R=—0,55; p=0,03), valamint az AD (R=0,52;
p=0,04) kdzott azokban a cTOF betegekben, akiknél normal iranyu LV rotaciés mechanika volt

megfigyelhetd.



A tricuspidalis anulus méretének és funckiojanak vizsgalata

A TA vizsgéalatat 24 cTOF betegen végeztiik el, és 33 nemben és életkorban egyeztetett egészséges
kontrollal hasonlitottuk oket dssze értékeiket. A cTOF betegeinek fele a pcTOF csoportba, mig masik
fele az etrTOF csoportba volt sorolhat6. Az echokardiografias adatok hasonld BP-i és BK-i méreteket
mutattak a cTOF-betegeknél és a kontrolloknal. A TA sikjanak szisztolés eléremozdulasa (TA plane
systolic excursion, TAPSE) értékek hasonloak voltak az etrTOF és pcTOF betegeknél.

A 3DSTE a cTOF-betegeknél a kontrollokhoz képest tagult végszisztolés és vegdiasztolés TA
morfoldgiai paramétereket igazolt: TA area végdiasztole: 9,82+3,14 vs. 6,91+1,20 cm?, TA area
végszisztole: 7,98+2,62 vs. 5,25+1,21 cm?. Mig a TA funkcionalis paraméterei csokkentek voltak a
cTOF-betegeknél: TA frakcionalis teruletvaltozas (TAFAC) 18,72+6.99 vs. 24,08+16,72 %. Az
etrTOF és pcTOF alcsoportok kozott nem volt szignifikans kilonbség. A cTOF-betegeknél
megnovekedett jobb pitvari térfogatot figyeltlink meg (64,0+32,1 vs. 36,9+9,5 mL). A korrelacios
elemzés szignifikans dsszefuiggéseket mutatott a végdiasztolés és végszisztolés TA-dimenzidk és a
jobb pitvari térfogatok kozott (TA area végdiasztole és jobbpitvari maximalis térfogat: r=0,58). A
TAPSE és a 3DSTE-vel mért TA méretek és a funkciondlis tulajdonsagok kozott azonban nem

talaltunk Osszefliggést a cTOF betegeknél.

Multimodalis képalkotas alkalmazasa Fallot-tetral6giaban

A vizsgalatok soran 17 cTOF beteg echokardiografias és sziv MR vizsgalati erdeményeinek, és
klinikai paramétereinek parhuzamos elemzése tortént. Osszehasonlitottuk a két miitéti stratégia
szerinti alcsoportot (etrTOF, n=10 vs. pcTOF, n=7). Azok a betegek, akik az etrTOF csoportba
tartoztak, magasabb BK-EF-et (69,75+6,8 vs. 61,67+8,8 %) mutattak, és kisebb BK-i térfogatokat
(BK EDV 162,3+20,88 vs. 192,71+47,05 ml) a korai palliacio alcsoportjahoz képest. A BP méretei
hasonloak voltak a két csoport esetén. Egyik alcsoportban sem volt mérsékelt szintet meghalado
mitralis regurgitacio. A JK méretei hasonloak voltak, de a JK izomtdmege magasabb volt az etrTOF
csoportban (JK izomtémeg index: 78,50+18,10 vs. 56,00 + 20,99 g/m2). A tricuspidalis regurgitaciod
¢és a pulmonalis stenosis eléfordulasa nem mutatott szignifikans kiillonbséget az alcsoportok kozott.
A pulmonélis billentyt felett mért maximalis aramlasi sebesség és a maximalis gradiens hasonlo volt,

és a pulmonalis regurgitacié mértéke sem mutatott szignifikans kilonbséget a két csoport kdzott.



Kovetkeztetések (Uj megfigyelések)

e Jelentés BK-i deformacids rendellenességek mutathatok ki cTOF-s betegeknél. Az etrTOF
betegek kedvezdbb BK-i strain paraméterekkel rendelkeznek, mint a pcTOF betegek. A BK-
i strain értékek Osszefliggést mutatnak az echokardiografiaval vizsgalt aorta merevségi

jellemzokkel cTOF betegeknél, ami kamrai-artérias interdependenciara utalhat.

e Jelentds BK-i rotacios rendellenességek mutathatok ki magas prevalenciaval cTOF-ban, a
BK-i merevtest rotacio magas aranyaval. A pcTOF betegek jelentésen csokkent BK-i apicalis
rotaciot mutattak az etrTOF esetekhez képest. Abnormélis fizioldgiai valasz észlelheté a BK

rotacios mechanikajaban a megndvekedett aorta merevség hatasara cTOF betegeknél.

e A tricuspidalis anulus tagult és csokkent funkcioju cTOF-ban feln6tt betegeknél. A TA
tagulasa 6sszefligg a jobb pitvari térfogatokkal. Az etrTOF és a pcTOF betegek hasonlé TA

méretekkel és TA funkcionalis tulajdonsagokkal rendelkeznek.

e Kedvez6bb BK-i morfoldgiai és funkcionalis paraméterek, de kifejezettebb JK hypertrophia
¢szlelhetd cTOF betegeknél, korai teljes rekonstrukciot kovetéen (etrTOF) azokhoz képest,
akiknél korai palliacid eés kései korrekcio tortént (pcTOF).
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