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ROVIDITESEK:

ASD II: Secundum tipusu pitvari septum defectus
VSD: Kamrai septum defectus

PDA: Ductus arteriosus persistens

PS: Pulmonalis billentyi stenosis

AS: Aorta billenty(i stenosis

AV-canal: Komplett atrioventricularis septum defectus
CoAo: Coarctatio aortae

TGA: Nagyartériak transzpozicioja

TA: Tricuspidalis atresia

DORV: Kettds kidramlast jobb kamra

ASD I: Primum tipust pitvari defectus

TTVT: Teljes tiidévéna transzpoziciod

HBSZ: Hypoplasias bal szivfél szindroma

PA: Pulmonalis atresia

TCPC: Teljes cavoplumonalis dsszekdttetés



,,- Mit csindljak én itt Debrecenben?

- Tanulj tovabb. Talan at tudndl térni a dogmdkon, melyeket vak
gondolataid most csak ujbol és ujbol kérbejarnak, eljutnal
bonyolultabb értelmekig, melyek a joban megmutatiak a rosszat és
viszont.”

1. BEVEZETES

A szivhibaval sziiletett gyermekek életkilatasai sohasem voltak biztatobbak, mint
napjainkban. Ritka kivételektdl eltekintve ma mar a velesziiletett szivhibak gyogyithatoak,
épp ezért van nagy jelentOsége annak, hogy erre a betegcsoportra kiillonds figyelmet
forditsunk. Az intervencios kardioldgia és a szivsebészet fejlodése drvendetesen besziikitette a
gyogyithatatlan esetek korét, ugyanakkor a szivhibak korrekcidjanak optimalis ideje az
ujsziilott- és csecsemokorra kertilt. Mindez azonban rendkiviil magas szaktudast igényel, és az
egyes specialitdsok magas szint{l, integralt egylittmiikodését teszi sziikségessé. Az esetek
viszonylag ritka volta azonban megneheziti a kelld jartassag megszerzését. Az alacsony
volumen tovabb noveli az esetek ellatasanak amiigy is magas fajlagos koltségét. Az ellatas
elébb emlitett sajatossagai miatt a szakmai szempontbol elérhetd és gazdasagi szempontbol
megengedhetd eredményesség sériilhet és sériil is, melyre konkrét példat szolgaltatott a
,Bristol case” néven elhiresiilt per. Az eset lényege, hogy két, gyermekeket operald
szivsebészt azért itélt el a birdsag, mert folytattak tevékenységiiket annak ellenére, hogy
tudataban voltak magas mortalitasi ratajuknak (9, 64).

A gyogyitd tevékenység mindségének szisztematikus és kritikus elemzése jelentds javulast
hoz a betegellatas teriiletén (25). Jollehet hazankban is rendelkeziink néhany adattal a
szivbeteg gyermekek ellatasat illetden, azonban eddig nem tortént meg a gyermekkardiologiai
és gyermekszivsebészeti ellatas szisztematikus értékelése. Munkamban ennek elvégzését

tliztem ki célul sziikebb régionkra, Hajdu-Bihar megyére 6sszpontositva a figyelmet.



1.1. Elméleti hatter
A congenitalis vitiumok sziiletéskori prevalenciaja korabbi tanulméanyok szerint 3.7 — 11.9 %o
kozott valtakozik (13, 22, 48, 49, 59). Stlyossaguk - és ezért klinikai jelentOségiik alapjan -
rendkiviill széles skalan helyezkednek el. A kritikus vitiumok mar ujsziilott vagy
csecsemOkorban korrekciot igényelnek. A skala masik végén azok az enyhe elvéltozasok
allnak, amelyek klinikai jelent0sége csekély, felismerésiikre csupan az endocarditis profilaxis
alkalmazasa miatt van sziikség (pl. bicuspidalis aorta billentytl) (20).
A velesziiletett szivhibak ellatasanak kritikus pontjai az idejében feldallitott diagnozis, sulyos
allapotl ujsziilottek esetében a megfeleld elsé ellatds és transzport, majd pedig a korrekcios
beavatkozas (intervencios szivkatéterezés vagy szivmiitét) (24).
Az irodalom alapjan tudjuk, hogy mind a diagnosztika, mind a terapia teriiletén jelentds
hianyossagok meriilhetnek fel (1, 9, 64) a velesziiletett szivhibak ellatasa soran.
A velesziiletett szivhibak ellatdsanak kritikus elemzésére a klinikai audit modszere
alkalmazhatd. Az audit a jelenlegi gyakorlat kritikus és szisztematikus feliilvizsgalatat,
folyamatos ellendrzését és az elére meghatarozott standardoknak megfeleld fejlesztést foglalja
magaban. Az audit elkotelezettséget jelent az egyéni teljesitmény és végsé soron az ellatas
mindségének és koltséghatékonysaganak a javitasara (26, 27). Az "orvosi audit" fogalmat -
mely kizardlag az orvosi munka feliilvizsgalatara korlatozodott - egyre inkabb a "klinikai
audit" helyettesiti, mely multidiszciplinaris (orvos, ndvér, szocidlis munkés stb.)
megkozelitést takar.

1.1.1 Az audit legfontosabb lépései:
1. A vizsgalt teriilet meghatarozéasa
2. A célok vilagos megfogalmazasa
3. Kritériumok és standardok fejlesztése

4. Adatgyiijtés megtervezése



Adatgytijtés
Adatelemzés és a standardokkal, kritériumokkal t6rtén6 0sszevetés
A gyakorlat megvaltoztatasa

Adatgytijtés a valtozas megitélésére

Az audit kivitelezésének legérzékenyebb pontja a kritériumok és standardok meghatarozasa,

crcr

1Smertetése.

Kritérium: szisztematikusan kialakitott allasfoglalas mely alkalmas a dontések, gyogyito

eljarasok ¢és eredmények megfeleldségének vizsgalatara (36). Standard: annak szazalékban

torténd kifejezése, hogy a kritériumként megfogalmazott eseménynek milyen mértékben kell

megvalosulnia a gyakorlatban (4).

Az audit kritériumoknak az aldbbi feltételeknek kell megfelelnitik (4):

1.

2.

Bizonyitékokon kell alapulniuk.

Prioritasok szerint osztalyozva legyenek (a varhato klinikai eredmény és a bizonyitékok
ereje szerint).

Mérhetdek legyenek.

Megfeleljenek az adott klinikai koriilménynek.

Baker és Fraser (4) a prioritasok tekintetében a kovetkezd osztalyozast javasolja:

Nélkiilozhetetlen (must do) kritérium az, aminek jelentds befolyasa van a kimenetelre és
megbizhat6 kutatdsi eredmények tdmasztjak ala hatasossagat.

Ajanlott (should do) kritérium: kisebb kihatasa van az eredményre és kevésbé megbizhatod
evidenciat tamasztjak ala alkalmazasat.

Lehetséges (could do) kritériumnak csak elhanyagolhat6 hatasa van a betegség lefolyasara

¢és a tAmogato evidencidk is hidnyoznak.



Ha rendelkezésre allnak bizonyitékokon alapuld irdnyelvek, akkor a legszerencsésebb az

abban megfogalmazott ajanlasok konvertalasa kritériumokka illetve standardokka. (26)

1.1.2. A ritka betegségek kritikus értékelése
Uj kihivast jelent a gyermekkardiologusok szamara, hogy az orvostudomany fejlédésével
szamos 1j eljaras keriil alkalmazasra a gyermekgyogyaszat teriiletén. Bizonyos terapias
beavatkozasok (példaul a hemodializis), jelentds hemodinamikai valtozasokkal jarnak,
amelyek rizikotényezoként szerepelhetnek kardialis szovodmények kialakulasaban (S5, S6).
Szamos 1 orvosi eljarasnak lehet olyan kardialis sz6védménye, amely kordbban nem volt
ismert (S7). Jelentkezhetnek olyan szévédmények, melyek — ha ritkan is — mas orszagokban
mar el6fordultak, de hazankban még nem keriiltek felismerésre (S1).
Az elobb emlitett szerzett szivbetegségek és szovédmények kozos jellemzd vonasa, hogy
ritkdn fordulnak el6. A ritka betegségek sokkal jelentésebb mértékben hordozzak magukban a
nem megfeleld ellatds kockazatat, mint a gyakoriak (37). Egy-egy ritka szovédmény
onmagaban is jelz6je lehet a nem megfeleld ellatasnak (,,0rszem indikator”). Az elGbbiek
miatt nagy jelent6sége van a ritka, szerzett szivbetegségek kritikus elemzésének. A ritka
események statisztikai illetve epidemiologiai modszerekkel valo elemzése nagyon korlatozott.
A ritka események vizsgdlatara el6szor a pszichologidban alkalmaztdk a "critical incident"
modszert a pilotak altal elkdvetett hibak megeldzésére (23). Késobb Cooper és munkatarsai
(15) munkassaga nyoman valt széles korben alkalmazottd ez a moddszer az orvoslasban,
els6sorban az aneszteziologia teriiletén (19). Cooper "kritikus incidensként" fogalmazta meg
azokat a nem kivant eseményeket, amelyek megnyujtottak a beteg korhazi tartozkodasat, vagy
a halaldhoz vezettek. A definicidhoz hozzatartozott, hogy az incidens a személyzet vagy a
felhasznalt miiszerek hibajara visszavezethet6 volt. A késobbiekben ennél tagabb értelmezést

nyert és jelentdsége abban van, hogy a klasszikus esettanulmanyoktol eltéréen specifikus



mindségi problémakra fekteti a hangsulyt (53). Alkalmazasukkal sokszor jelentds
mindségjavitas érhetd el, emellett szélesebb kori kritikus elemzés alapjaul szolgalhatnak (51).
Az Egyesiilt Allamokban a ritka, varatlan eseményeket "sentinel event" névvel illetik, és
kiilondsen nagy hangsulyt fektetnek a részletes analizisére (54, 40, 18). A "sentinel event"
analizis a rendszerben ¢és a szervezési folyamatokban meglévd hibakra koncentral, nem pedig
az egyéni teljesitményekre. Elssorban kvalitativ kutatdsi modszereket (6tletborze, ok-hatés
elemzés, folyamat-analizis stb.) alkalmaznak az alapvetd ok (root-cause) meghatarozasara. Az
"Orszem események" kritikus elemzésének nemcsak etikai motivaciéi vannak, mivel a
szervezeti problémak kikiiszobolése révén jelentds koltségmegtakaritashoz is vezet (47).

A ritka, varatlan betegségek mindségszemponti elemzésére alkalmazott modszerek jelentds
atfedést mutatnak a kiilonb6zo elnevezés ellenére. Munkdmban a ritka betegségek ellatasanak
kritikus elemzésére Pringle (56) és munkatarsai altal hasznalt "jelentés esemény audit"

(significant event audit) kifejezést alkalmazom.

1.1.3. Evidenciak jelentosége a gyermekkardiologiaban
Ha a betegek ellatdsanak szinvonalat objektiv modon értékelni kivanjuk, akkor rendkiviil
fontos annak ismerete, hogy egy orvosi (egészségligyi) eljaras (vagy annak elmaradasa)
milyen mértékben befolyasolja a gyogyitds eredményét. Ehhez nélkiilozhetetlen az egyes
terapias eljarasok, egészségiigyi kockazatok kvantitativ értékelése. A bizonyitékokon alapulo
orvoslds modszertana jelentds segitséget nyujt a diagnosztikus és terapias eljarasok hatasanak,
hatékonysaganak kvantitativ értékeléséhez. A bizonyitékokon alapuld orvoslas segitséget
nyujt a ritka események mindségszemponti megkdzelitéséhez is. A ritka eseményhez vezetd
folyamat kritikus pontjainak vizsgalata strukturalt kérdésfelvetéssel (beteg/probléma -
intervencio/befolydsold tényez6 — eredmény) ¢és szisztematikus irodalomkutatassal

kulcsfontossagu lehet az alapvetd ok meghatarozasa szempontjabol (17, S3).



1.1.4. Indikatorok a gyermekkardiologiaban

A kritériumoknak, standardoknak vald megfelelés vizsgalata mellett az egészségiigyi ellatas
szakmai szinvonalanak megitélésére az indikdtorok fejlesztése a legelterjedtebb modszer. Az
indikator egy mennyiségi mutatoszam, amely a betegellatds valamelyik teriiletén méri a
végzett tevékenységet és segitségével az ellatds mindsége figyelhetd és értékelhetd. Indikatort
azokon a teriileteken érdemes alkalmazni, ahol a mindség direkt médon nem, vagy csak igen
nagy id6 és pénzraforditassal mérhetd Az indikator nem kozvetlen mérészama a mindségnek,
viszont értékeinek alakulasaval felhivja a figyelmet azon ellatasi teriiletekre, amelyek tovabbi
részletesebb elemzést igényelnek.

A gyermekkardiologiai és a hozza szorosan kapcsolodo szivsebészeti ellatasi folyamat sikere
illetve sikertelensége nem egy személy, hanem meghatarozott struktira szerint felépiild
teamek (szervezetek) munkajanak az eredménye, mely sokszor az egész tarsadalom
szervezettségi szinvonalanak a tiikre. Az eredményt befolyasold rendkiviil sok tényezd
megfelelésége direkt moédon csak igen nagy raforditassal lenne mérhetd, éppen ezért az

indikatorok alkalmazasa ezen a teriileten is kézenfekvOnek tlinik.
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2. CELKITUZES

I. Munkam célja, hogy a mindségmérés néhany fontos modszerének (kritériumokon alapuld

klinikai audit, jelentés esemény audit, mindségi indikatorok) alkalmazhatdsagat

megvizsgaljam a gyermekkardioldgia és a gyermekszivsebészet teriiletén.

II. Elvégzem a velesziiletett szivhibak ellatasanak kritikus értékelését Hajdu-Bihar megyében.

Az elébbi cél eléréséhez a kritériumokon alapuld klinikai audit modszerét alkalmazom. A

kutatas soran a kovetkezd kérdésekre keresem a valaszt:

e Idoben felismerésre keriilnek-e a velesziiletett szivhibak?

o Megfeleld-e az invaziv terapias beavatkozasok (szivmiitét és intervencios katéterezés)
szama ¢és mindsége.

III. Az elébb emlitett cél megvaldsitasahoz nélkiilozhetetlen egy epidemiologiai felmérés

elvégzése, mely még nem tortént Hajdu-Bihar megyében és a legfrissebb hazai adatok is tobb

mint 30 évesek. A helyzetfelmérés és a nemzetkdzi adatokkal torténd 6sszehasonlitas alapjan

mod nyilik az ellatds mindségének értékelésére és javitasara.

IV. Munkam soran fontosnak tartottam két ritka, de silyos kardialis sz6vodmény részletes

elemzését, melyek a gyermekgydgyaszat tobbi aganak fejlédése kovetkeztében wvaltak

napjainkban aktudlissa. Célom olyan moddszertan kifejlesztése, mely széles korben

alkalmazhato ritka betegségek gyogyitasa soran felmeriilé6 mindségi problémak elemzésére.
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3. MODSZER

A gyermekkori velesziiletett szivbetegségek ellatasanak elemzése soran a klinikai audit

modszertanat alkalmaztam (26).

3.1. Kritériumok képzése a velesziiletett szivhibdk ellatisanak kritikus elemzéséhez

Az elmilt évtizedben viszonylag kevés iranyelv sziiletett a velesziiletett szivhibak kezelésére
vonatkozoan (2, 20, 52, 24). Ezek az iranyelvek konszenzuson alapulnak és a hazai tarsadalmi
¢és egészségiigyi struktiratol 1ényegesen kiillonboz6é kdrnyezetben sziilettek. Mindezek ellenére
fontos alapul szolgalnak kritériumok képzéséhez.

A modszer kialakitdsa sordn a célom az volt, hogy a mar meglévé adatbazisok alapjan
mérhetd kritériumokat hozzak létre, melyek tiikrozik a congenitalis vitiumok ellatdsanak
szinvonalat. Attol fiiggden, hogy az eredményre milyen mértékben van kihatassal a
meghatarozott kritérium, "nélkiilozhetetlen", "ajanlott" és "lehetséges" kategoriara osztottam

Oket.

Neéelkiilozhetetlen kritéeriumok az alabbiak:

1. Iddben keriiljenek felismerésre a kritikus vitiumok
a. Ne post mortem keriiljon felismerésre a csecsemdhalalt okozo vitium
b. Elkeriilhet6 szovodmények fellépte eldtt ismerjiik fel a vitiumot
2. Izolalt szivhiba miatt ne kovetkezzen be csecsemdhalalozas
3. Minden raszoruld gyermek szamara hozzaférhetd legyen az invaziv terapia (intervencios
katéterezés/szivmiitét)
4. Optimalis életkorban keriiljon mutétre a vitiumos 0jsziildtt, csecsemd €s gyermek

5. A posztoperativ mortalitas ne haladja meg az elkeriilhetetlen kockazatot



12

Ajanlott kritérium:

Nem siirg6s esetben a mutéti varakozasi id6 ne haladja meg az 1 évet

Lehetséges kritérium:

Minden congenitalis vitium keriiljon felismerésre

3.2. Kriteriumok részletes leirasa és indokldasa

o [doben keriilienek felismerésre a kritikus vitiumok

srcr

tekintettem kritikusnak, amelyek 0jsziil6tt- csecsemoOkorban terapias beavatkozast igényeltek,
vagy beavatkozas nélkiil még az egy éves kor betdltése elétt halalhoz vezettek. Kritikus
vitiumnak tekintettem tovabba a mar 0jsziilott-csecsembékorban cyanosissal jardé congenitalis
vitiumokat is.

Az id6ben torténd felismerés alatt az elkeriilhetd szovodmények (pneumonia, sulyos
szivelégtelenség, tobbszervi elégtelenség stb.) megjelenése eldtt felallitott diagnozist értem.
Természetesen nem tekinthetd idoben torténd felismerésnek, ha csak a patologiai vizsgalat

deriti ki a sulyos vitium tényét.

o [zolalt szivhiba miatt ne kdvetkezzen be csecsemohaldlozds

Az inoperabilis vitiumok kore az elmult évtizedekben rendkiviil besziikiilt. Ugyanakkor 1994-
ben az ujsziilottkorban végzett szivmiitétek posztoperativ mortalitdsa 24,1 %, mig csecsemdk
esetében 8,7 % volt az Egyesiilt Allamokban (50). Természetesen ma még nem varhatjuk el,
hogy a fenti kritérium 100%-o0s szinten teljesiiljon (masképpen mondva, a hozzarendelt

standard 100% legyen), az azonban hogy ez a kritérium milyen mértékben valosul meg a
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gyermekkardioldgiai és szivsebészeti ellatas szinvonaldnak egyik legfontosabb mutatdja lehet.
A tarsuld rendellenességek természetesen megndvelik a haldlos kimenetel kockazatat.
Kovetelményként természetesen megfogalmazhatjuk, hogy az élettel Osszeegyeztethetd

tarsul6 rendellenességek esetén se legyen halal a vitium kovetkezménye.

e Minden raszorulo gyermek szamara hozzdférhetd legyven az invaziv terdpia (intervencios

katéterezés/szivmiitét)

A hozzaférhetéség - kiilondsen az életmentd beavatkozdsok esetén - az egészségiigyi
ellatassal szemben tamasztott legalapvetobb kovetelmény. Egy eljaras akkor lesz mindenki
szamara hozzaférhetd, ha megvan a megfeleld kapacitds. Grech és munkatarsai (30) 4,2
szivmiitétet tartanak sziikségesnek 1000 élvesziilottre vonatkoztatva. Hazankban még nem
késziilt pontos felmérés kapacitassziikségletet illetden. Ehhez a kritériumhoz tartozé standard
értékét az alabbi modon szamitottuk: A szamlaloba keriiltek azok az esetek, akik ténylegesen
korrekciora keriiltek, mig a nevezébe az eldbbiek mellett hozzaadtuk azoknak a
csecsemoknek a szamat, akik korrekciéra keriilhettek volna, valamint a tobb mint egy éve

mutétre varakozok szamat.

o  Optimalis életkorban keriilion miitétre a vitiumos ujsziilott, csecsemo és gyermek

A velesziiletett szivhibak korrekciojanak optimalis idejét rendkiviil nehéz meghatdrozni.
tortént (Senning illetve Mustard miitét), ma mar az ujsziilottkor az altalanosan elfogadott
¢letkor (artérias switch miitét). A gyakorlat kardioldgiai centrumonként valtozik, de az egész
vilagon altalanos trend, hogy a vitiumok korrekcidja a csecsemd- és kisdedkorban torténjen.

A nyolcvanas évek végén az Egyesiilt Allamokban a szivhiba miatt tortént korrekciok fele 1
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éves kor alatt, negyede pedig 1 honapos kor alatt tortént (7). A beavatkozasok minél fiatalabb

korban torténd elvégzésére iranyulo torekvés a kilencvenes években tovabb folytatodott (7).

o A posztoperativ mortalitds ne haladja meg az elkeriilhetetlen kockazatot

Posztoperativ mortalitds fogalomkorébe a szivmitét illetve intervencios szivkatéterezést
kovetden, 30 napon beliill bekovetkezett haldlozast értjikk. A szivmitétek a betegség
sulyossaga, a tarsul6 rendellenességek ¢és egyéb tényezOk alapjan rendkiviil valtozatos
kockazatot képviselnek. Moller és munkatarsainak (50, 51) logisztikai regresszios
matematikai modszerrel sikeriilt hasonl6d kockazati csoportokat 1étrehozni, és igy az emlitett
tanulmadnyban szereplé intézetek mortalitdsi adatait Gsszehasonlithatovd tenni. Szdmottevo
kiilonbség volt kimutathat6 az egyes intézetek eredményei kozott (51). 1994-ben az Egyesiilt
Allamokban az ujsziilott - csecsemé- és gyermekkorban végzett szivmiitétek Osszesitett
mortalitasa 8,1 % volt (50). A kicsi esetszam nem engedi meg, hogy a miitét utani halalozast

korcsoportonként illetve betegségenként elemezzem.

o Nem siirgos esetben a mutéti varakozasi ido ne haladja meg az 1 évet

Nehéz pontos tudoméanyos adatokat szerezni arra vonatkozodan, hogy szovédményeket
varhatoan csak felndttkorban okozo vitium esetében mennyi az a varakozasi id6, amely mar
negativ modon befolyasolja a betegség kimenetelét. A miitétre torténd varakozas jelentOs lelki
terhet 16 a gyermekre és csaladjara. Napjainkban mar nem tarthatjuk elfogadhatonak, ha a

varakozasi id6 meghaladja az egy évet.
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o Minden congenitalis vitium keriiljon felismerésre

A secundum tipusi pitvari septum defectus kivételével mindegyik congenitalis vitium
kockazatot jelent infekcios endocarditis szempontjabol. Ilyen megfontolasbol Iehet
jelentésége az enyhe vitiumok felismerésének is. Arra vonatkozéan azonban nincs
tudomanyos bizonyiték, hogy e tekintetben valojaban mekkora kockazatott jelent a fel nem

ismert, enyhe vitium (endocarditis, paradox embolisatio stb. szempontjabol) (20).

3.3. Szerzett szivbetegségek kritikus elemzése

Olyan szerzett, ritka szivbetegségeket valasztottam ki részletes elemzés céljara, amelyek mas
alapbetegség szovodményeiként alakultak ki és halalt vagy potencidlisan életveszélyes
allapotot hoztak létre. A szakirodalom teljes korli attekintése révén vizsgaltam azokat a
lehetséges technikai, szervezési és személyi tényezoket, melyek kozrejatszhattak a
szovodmeény kialakulasaban. A lehetséges okokat az alabbi szempontok szerint kozelitettem
meg: a beteg sajatossagaiban, az ellatasi struktiraban, a folyamatokban, a dontéshozatalban

rejlo tényezok. Végiil torekedtem a legalapvetobb ok (root-cause) meghatarozasara.

3.4. Mindségi indikdatorok fejlesztésének modszere

A szivhibaval sziiletett ujsziilottek ellatasat folyamatabra segitségével tekintettiik at, mivel igy
jol felismerheték azok a kritikus pontok, melyek meghatarozzak az ellatds mindségét (1.
abra). Az 4bra alapjan is lathato, hogy a vitiumos Ujsziilottek gyogyulasa szempontjabol két
tényezo a legfontosabb:

o Az egyes ellatasi szinteken idoben felismerésre keriilnek-e a korrekciot igénylo esetek?

o Megfeleld szinvonalu-e a perioperativ ellatas.
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A képzendo indikatort lesziikitettiik két viszonylag homogén betegcsoportra, nevezetesen a

srcr

koltség-hatékony adatgytijtési rendszer kialakitasa érdekében olyan [étezd adatbdzist

kerestiink, melybél kinyerheték az indikator képzéséhez sziikséges adatok. A GYOGYINFOK
folyamatosan gyijti a hazai koérhazi apolasi esetek adatait. A gyttt adatok alkalmasak
harom indikator képzéséhez:

e Hypoplasias bal szivfél szindroéma miatt bekdvetkezett halalozas.

e A két napnal iddésebb korban, kardiologiai centrumba keriild nagyartéridk teljes
e A nagyartéridk teljes transzpozicidja miatt végzett korrekciok utdn bekovetkezd korhazi

mortalitas.
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3.5. Adatgyiijtés
3.5.1. Adatok gyiijtése velesziiletett szivhibak kritikus elemzéséhez

Hajdu-Bihar megyei szivbeteg gyermekek adatainak teljes korli megismerése céljabol
retrospektiv modon attekintettiik a DE OEC (korabban DOTE) Gyermekklinika, a debreceni
Gyermekkardiologiai  Jarobeteg Intézet, a Kenézy Korhdz Gyermekkardiologiai
Szakrendelésének beteg nyilvantartdsat. Elemeztik a megyében dolgozé védondk
csecsemohalotti jelentését, a DE OEC Patologiai Intézet, az Igazsagiigyi Orvostani Intézet
epikriziseit valamint a GYOGYINFOK-t6] kapott fekvobeteg adatbazist. Fontos informéciot
kaptunk a SOTE 1. sz. Sziilészeti és Nogyogyaszati Klinika és a DE OEC Sziilészeti és
Nogyogyaszati Klinika Genetikai Szakrendelésének nyilvantartasabol. Az adatok gytjtését és
rendszerezését az alabbi szempontok szerint végeztiik: elemeztiik azon 0 és 18 éves kor kozott
1évé gyermekek adatait, akiknél 1994. januar 1. és 1997. december 31. kozott velesziiletett
szivhiba keriilt felismerésre, valamint akik az adott id0szak alatt szivmiitéten vagy
intervencios katéterezésen estek at. Emellett vizsgaltuk az ugyanezen periodus alatt szivhiba
miatt bekdvetkezett csecsemdmortalitast. Fontosnak tartottuk azt is megvizsgalni, hogy
mekkora a szivmiitétre eléjegyzett gyermekek varolistaja. Kiegészité demografiai adatokat
nyertiink a KSH altal kiadott évkonyvekbdl. Az atnézett adatbazisok Osszefésiilése lehetdve
tette a felismert hidnyossagok korrigalasat. Az ellentmonddsok rendszeres €s szisztematikus
ellendrzésével a potencialis hibak lehetdségét igyekeztink a legkisebbre csokkenteni. A
vitium diagnozisa a vizsgalatba bevont minden beteg esetében echokardiografias vizsgalattal
is megerdsitést nyert. A sziv ultrahangos vizsgalata donté tobbségben a DE OEC
Gyermekklinikajan, kisebb hanyadban a Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiologiai Intézetben
tortént.

A vizsgalt betegcsoportbol kihagytuk azokat a korasziiltteket, akikben szimptémas ductus

arteriosust talaltunk, valamint azokat az ujsziilotteket, akiknél perzisztalo foetalis keringés
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miatt atmenetileg nyitott Botallo vezetéket észleltiink, mivel ezen esetekben a kardialis eltérés
egy masik betegség részjelenségeként, vagy szovodményeként értékelhetd. Mivel a foramen
ovale apertum rendkiviil gyakori, és nincs éles hatar az elobbi és a secundum tipusi pitvari
septum defectus kozott, munkank soran a 4 mm-nél szélesebb defektust tartottuk vitiumnak.
Nyitott ductus arteriosus esetén akkor keriiltek az esetek nyilvantartasunkba, ha 3 hetesnél
id6sebb korban is kimutathat6 volt a nyitott Botallo vezeték. Komplex vitiumok, illetve tobb
tarsuld rendellenesség esetében a keringést jelentésebben befolyasold szivhiba alapjan

osztalyoztuk a rendellenességeket (S2).

3.5.2. Adatok gytijtése a ritka, szerzett szivbetegségek minéségszemponti elemzéséhez
Attekintettik az elemzésbe bevont betegek teljes klinikai és patologiai dokumentacidjat.
Emellett konzultaltunk a betegek gyogyitasaban illetve a patoldgiai feldolgozasban résztvevo
szakemberekkel is. A szakirodalom attekintésekor a MEDLINE, a Cochrane Library as a
Magyar Orvosi Bibliografia adatbazisaban fellehetdé tudomanyos eredményekre

tamaszkodtunk. Az irodalom attekintésekor kiilon {igyeltink azon informaciok

Osszegyljtésére, amelyek az ellatas folyaman fellépd kockazati tényezokre utaltak.

3.5.3. A minéségi indikatorok képzéséhez felhasznalt adatok
A GYOGYINFOK adatbézisara timaszkodva megvizsgaltuk a szivhiba miatt bekovetkezett
korhazi csecsemohalalozast. Az 1996-os adatbazisbol kigytijtottiik minden 1 év alatti gyermek
korhazi apolési adatat, akinek elbocsatd diagndzisai kozott velesziiletett vagy szerzett szivhiba
szerepelt. (Q20-Q28 és 100-198). Az ilyen modon kigyljtott 4622 apolasi esetbdl tovabb
vizsgaltuk azokat az eseteket, ahol a nagyartériak teljes transzpozicidja vagy a hypoplasias bal

szivfél szindroma szerepelt a diagndzisok kozott.
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Ismert, hogy a korhazi &polési adatok kodolasakor szamos hiba keriilhet az adatok kozzé€.
Ezért sziikségesnek tartottuk néhany ellendrz6 mivelet beiktatdsat. Minden gyermeknek
legalabb két korhazi apolasi eseménye volt, ezek a betegazonositd, a sziiletés, a nem, az
iranyitészam alapjan elég jol azonosithatok, és a beteg tutja és diagndzisai nyomon
kovethetok. Ugyanazon beteg kiillonbozé apolasi eseményeinél a diagnozis egyezdsége
megerdsitheti azok helyességét. Bizonyos diagndzisokhoz meghatirozott beavatkozasok
tarsulhatnak (példaul nagyér transzpozicidohoz az artérias switch miitét), ennek megfelelden is
ellendriztiik a vizsgalt gyerekek adatait. Az ellendrzés soran a betegségek kodjait néhany eset
kivételével hitelesnek talaltuk. Mindenesetre a potencialis kodolasi hibak miatt az adatokat
kell6 6vatossaggal kell kezelni.

1996-0s évben Osszesen 127 csecsemd halt meg congenitalis vitium miatt korhazban. A
leggyakoribb haldlok a hypoplasids bal szivfél szindroma volt. Ezt a nagyartéridk teljes
transzpozicidja kovette.

A GYOGYINFOK adatbazisabol nyert adatokat a potencialis kodolasi hibak miatt kell6
ovatossaggal kell kezelnilink. Ellendriztiik, hogy a centrumba keriilés ideje és a bekiildo
intézet elbocsatasi adatai megfelelnek-e egymasnak. Az adatok kozott ellentmondéast nem

talaltunk, ezért azokat megbizhatonak tekintettiik.
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4. EREDMENYEK

4.1. Velesziiletett szivhibak sziiletéskori prevalencidja Hajdi-Bihar megyében.

A vizsgalt 4 éves periodusban Gsszesen 421 velesziiletett szivhiba kertilt felismerésre Hajdu-
Bihar megyében. Amennyiben az élvesziiletések szamahoz (1. tablazat) viszonyitjuk a
felismert vitiumos gyerekek aranyat, akkor 15,6 %o sziiletéskori prevalenciardl beszélhetiink.
A vitiumok 81%-at egy éves kor alatt diagnosztizaltuk.

A felismert szivhibak diagnoézis szerinti megoszlasat a 2. tablazat tartalmazza. Legnagyobb
aranyban secundum tipusu pitvari septum defectus, kamrai septum defectus, majd ezektol
lényegesen kisebb aranyban ductus arteriosus persistens keriilt felismerésre. Fontos lehet az
u.n. ,kritikus vitiumok™ aranya a fentieck kozott. Nagyon nehéz a ,sulyos” és ,.enyhe”
vitiumok kozott a hatdrt meghuzni. Amennyiben azokat a vitiumokat tekintjik stulyosnak,
amelyek egy éves kor alatt terapias beavatkozast igényeltek (32 eset), vagy pedig beavatkozas
nélkiil halalhoz vezettek egy éves kor alatt, akkor 55 gyermek sziiletett ,.kritikus vitiummal”
az adott iddszakban (2 %o). Ha az egy éves kort beavatkozas nélkiil tuléld, cyanoticus
vitiumos eseteket is kritikus vitiumnak tekintjiik, akkor 66-ra emelkedik a fenti esetszam,

amely 2.5 %o-es sziiletéskori prevalencianak felel meg.
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1. tablazat

Hajda-Bihar megye demografiai adatai

1994 1995 1996 1997 Osszesen

Osszlakossag* 549842 549852 549731 547712 549059
(atlag)

Elvesziiletések szama* | 7096 7135 6571 6130 26932

1 éves kor alatt|84 65 58 57 264

meghaltak szdma*

Szivhiba miatt meghalt|9 8 7 4 28

csecsemOk szama

Felismert vitiumok | 104 85 113 102 421

szama 0sszesen

1 éves kor alatt felismert | 84 65 81 90 339

1 éves kor felett|20 20 32 13 82

felismert

*KSH adatai alapjan




2. tablazat

1994. januar 1. és 1997. december 31. kozott felismert velesziiletett szivhibak Hajdu- Bihar

megyében

Vitium tipusa

Osszesen felismert

1 év alatt felismert

Secundum tipusu pitvari septum

150

117

defectus (ASD II)

Kamrai septum defectus (VSD) | 103 97
Ductus  arteriosus  persistens | 31 27
(PDA)

Pulmonalis  billentyli  stenosis | 32 20
(PS)

Aorta billentyii stenosis (AS) 25 16
Bicuspidalis aorta billentyti 20 4
Komplett atrioventricularis | 9 9
septum defectus (AV-canal)

Coarctatio aortae (CoAo) 9 9
Fallot tetralogia 8 8
Nagyartériak transzpozicioja | 5 5
(TGA)

Pulmonalis bifurcatio stenosis 3 3
Tricusp. atresia (TA) 3 3
Aorta iv hypopl./interuptio 3 3
Truncus arteriosus 3 3
Kettds kidramlasa jobb kamra |3 3
(DORYV)

Primum tipusu pitvari defectus |3 2
(ASDI)

Teljes tiidovéna transzpozicio |2 2
(TTVT)

Hypoplasias bal szivfél (HBSZ) |2 (+2 in utero) 2
Kettds aortaiv 1 1
Pulmonalis atresia (PA)+VSD 1 1
Univentricularis sziv (UVSZ) 1 1
Coronaria fistula 1 1
Hypertrophiés cardiomyopathia | 1 1
Pulmonalis billentyii agenesia 1 1
Pulmonalis atresia, ép kamrai|l 1
sovény

Dextrocardia 1 0
Osszesen 421 339
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4.2. A kritériumoknak valo megfelelés vizsgdlata velesziiletett szivhibdk elldtisanak
elemzésekor
A velesziiletett szivhibak elemzése soran képzett kritériumok, standardok és azoknak a

gyljtott adatokkal torténd 0sszevetése a 3. tablazatban lathato.

3. tablazat

A velesziiletett szivhibak ellatasanak kritikus elemzése: kritériumok és standardok.

Kritérium Esetszam Jelenlegi standard (%) | Kivant standard (%)

Idében keriiljon 64/66 97 100
felismerésre minden
kritikus vitium

(id6ben felismert/0sszes
kritikus vitium)

Izolalt szivhiba miatt ne 8/264 3,0 0
kovetkezzen be
csecsembhalalozas
(izolalt szivhiba miatt
meghalt/meghalt 6sszes
csecsemo)

Minden raszoruld 121/144 84 100

gyermek szamara
hozzaférhetd legyen az
invaziv terapia
(intervencids
katéterezés/szivmiitét)

Optimalis életkorban
keriiljon miitétre a
vitiumos 0jszilott,
csecsemo €s gyermek

28 napos kor alatt 13/121 11 25%
1 éves kor alatt 41/121 34 66*
1 éves kor felett 80/121 66 34%
A posztoperativ mortalitds | 10/121 8,3 8,1%*

ne haladja meg az
elkeriilhetetlen kockazatot

Nem siirgds esetben a 11/29 38 0
mitéti varakozasi id0 ne
haladja meg az egy évet

Minden congenitalis 421/ 9 2
vitium keriiljon
felismerésre

*Benson (7) nyoman.
**Moller (50) nyoman.
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4.2.1. Idében keriiljenek felismerésre a kritikus vitiumok

A vizsgalt id6periodusban 66 esetben deriilt fény "kritikus vitiumra". Mindegyik esetben 1
éves kor alatt tortént a diagnodzis felallitasa. A betegség kimenetelét is befolyasold késlekedés
a diagnozis felallitasaban két alkalommal volt egyértelmiien kimutathato.

Egy 17 oras koraban exitalt 0jsziilottnél csak post mortem deriilt ki a nagyartéridk

crer

korban, a mar fellépo stilyos pneumonia idején keriilt felismerésre.

4.2.2. Izolalt szivhiba miatt ne kovetkezzen be csecsemohalalozas

A vizsgalt 4 év alatt 28 csecsemd halt meg velesziiletett szivhiba miatt (4. tablazat). Koziiliik
5 esetben eldzte meg terapias beavatkozas a fatalis kimenetelt. 11 esetben a stlyos tarsuld
rendellenesség (hydrops, IRDS, Edwards szindroma, jsziilottkori sepsis stb.) nem tette
lehetdve a sziikséges miitét elvégzését. Harom esetben, a csecsemdkorban fellépd pneumonia
valt fatalissa (2, 2.5 és 7 honapos korban). Ezekben az esetekben a korabban elvégzett
korrekcio feltehet6en szerencsésebb kimenetelhez vezetett volna (4. tablazat). Hat 0jsziilott
esetében olyan tarsuld rendellenesség volt igazolhatd, mely — bar az élettel nem
Osszeegyeztethetlen — jelentdsen rontotta a tulélés esélyeit (korasziilottség, rossz bal kamra
funkci6, tarsuld sulyos fejlédési rendellenesség). Nyolc esetben nem volt a vitiumon kiviil

tarsul6 rendellenesség. Koziiliik 6t esetben nem kertilt sor terapias beavatkozasra (5. tablazat).
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4. tablazat
Szivhiba miatt meghalt csecsemdk diagnozis, terapias beavatkozas €s tarsuld rendellenesség-

szerinti megoszlasa

Diagnozis Esetszam Terapias beavatkozas Tarsulo
rendellenesség

Av—canal 6 2 5+3*
Aorta iv 4 0 3
atresia’hypoplasia
Truncus arteriosus 2 0 1
CoAo 3 0 3
AS 2 2 1
Hypopl. bal szivfél 2 0 0
TGA 2 0 1
DORV 1 0 1
Pulmonalis billentyii 1 0 0
agenesia
Pulmonalis atresia+ép 1 1 0
kamrai sovény
Ivemark szindroma 1 0 1
Tricuspidalis atresia 1 0 1
VSD 1 0 1
I11. foku AV blokk 1 0 1
Osszesen 28 5 20

* 5 esetben Down korhoz tarsult a vitium, 3 esetben a Down kor mellett infekcio 1épett fel
tovabbi szovodményként.
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5. tablazat

Tarsuld rendellenességek/betegségek a szivhiba miatt elhunyt csecsemdk esetében

Rendellenesség Eset
Korasziilottség 8
Hydrops 2
Down kor* 5
Infekcio 4
Rossz bal kamra funkcio 2
IRDS 1
Edwards szindroma 1
Multiplex fejlodési 1
rendellenesség
Perzisztalo foetalis keringés 1
Nem volt tarsul6 rendellenesség 8

*Az 5 Down koros gyermek koziil 3-nal a szovédményként fellépd infekcid vezetett halalhoz.

4.2.3. Minden raszorulo gyermek szamara hozzaférheto legyen az invaziv terdpia
(intervencios katéterezés/szivmiitét)

A vizsgalt négy év alatt 121 miitéti és intervencios kardioldgiai beavatkozds tortént a
megyénkben lakd 14 év alatti gyermekeken, amely 4.5 terapias beavatkozast jelent 1000
¢lvesziilottre szamitva. A vizsgalati periodus kezdetekor 32 gyermek varakozott miitétre, a
periodus végén 29. Amennyiben tovabbra is inoperabilisnak tartjuk a sulyos, rossz prognézisu
vitiumok bizonyos csoportjat (pl. a hypoplasids bal szivfél szindroma), ugy a fenti terapias

esetszam hozzavetdlegesen megfelel az igényeknek. A vizsgalt id6szak alatt 23 csecsemd halt
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meg invaziv terapids beavatkozas nélkiil. Ha ezeket az eseteket is szamitasba vessziik, akkor
5.3 terapids beavatkozasra lenne sziikség 1000 élvesziiletésenként. Magyarorszagon eddig
adatainkat orszagos szintre kivetitjlik, akkor - 95 000 élvesziiletés mellett- a szivmiitétek és

intervencios katéterezések sziikséges szama 428 -504 kozottire becstilheto.

4.2.4. Optimalis életkorban keriiljon miitétre a vitiumos ujsziilott, csecsemo és gyermek

A velesziiletett szivhibak invaziv kezelése torténhet intervencios (terapias) szivkatéterezes,
"zart" (extrakorporalis keringés nélkiil végzett) illetve "nyitott" (extrakorporalis keringésben
végzett) szivmiitét révén. A tovabbiakban az invaziv terapids beavatkozas gyiijtéfogalom alatt
az el6bb emlitett harom eljarast értjiik.

Osszesen 121 invaziv terapias beavatkozasra (109 miitét és 12 intervencios katéterezésre)
keriilt sor. A fenti beavatkozas 112 gyermeken tortént, hét gyermeknél két beavatkozasra, egy
gyermeknél pedig harom terapias beavatkozasra volt sziikség. A terapias beavatkozasok 34 %
-a egy éves kor alatt tortént (6. tablazat). A 41 egy éves kor alatt végzett beavatkozas koziil
hét 0jsziilottnél egy hetes kor alatt, mig tovabbi hat esetben 28 napos kor alatt tortént a miitét
vagy az intervencios katéterezés. Az egy éves kor felett mutétre keriilé gyerekek atlagos
¢letkora a beavatkozas idején hat év volt. A secundum tipust pitvari septum defectus esetében
a korrekcid nem siirgetd csecsemo illetve korai kisded korban, azonban iskolaskor eldtt
indokolt azt végrehajtani. Az adott idéperiodusban pitvari septum defectus miatt miitétre
keriilo gyerekek kozel fele (11/25) betoltotte a hat éves életkort. Az Gsszes tobbi vitium
esetében - ahol ma mar a csecsemdkor vagy a korai kisdedkor az invaziv megoldas idealis
idépontja - a korrekcio 58%-a (32/55) négy éves vagy annal iddsebb korban tortént. A 121
beavatkozasbol 33-at a Debreceni Orvostudomanyi Egyetemen végeztek el, melybol két miitét

egy ¢éves kor alatt tortént. két csecsemd a szegedi Szivsebészeti osztalyon esett 4t operacion,



29

koztiik az egyik sikeres ujsziilttkori artérias switch mitét volt (elétte palliativ Rashkind
septostomia tortént). 83 mitétre illetve intervencids katéterezésre a Gottsegen Gyorgy

Orszagos Kardiologiai Intézetben keriilt sor. Két gyermek New Y ork-ban keriilt miitétre.



6. tablazat

Invaziv terapids beavatkozasok szama H-B megyében 1994-1997

Miitét tipus 1 éves kor alatt 1 éves kor felett Osszesen
ASD II zaras 0 25 25
VSD korrekcid 5 15 20
Fallot tetralogia 0 11 11
korrekcid

Pulmonalis banding 6 (0sszesen) 0 6
e AV-canal miatt o 3%

e  VSD miatt o 2

e  TGA miatt o 1

Blalock-Taussig shunt |5 (6sszesen) 0 5
e Fallot tetralogia e 3

e PA+VSD o 1

e TA o 1

Coarctatio aortae mitét |4 0 4
Coarctatio aortae ballon |1 (recoarctatio miatt) 4 (1 recoarctatio miatt) |5
plasztika

PDA zaras 4 (1 ,coil”-lal tortént) | 6 (,,2 coil”-lal) 10
Pacemaker implantacio |0 4 (2 csere)

(I11. foki1 AV blokk)

AS miitétes 3 1 4
valvuloplastica

AS ballon 2 1 3
valvuloplastica

PS ballon 2 1 3
valvuloplastica

Rashkind septostomia |3 0 3
TGA korrekcio 0 3 3
(Senning)

TGA korrekci6 (artérias | 1 0 1
switch)

UVSZ miatt 6sszesen 0 2 2
TCPC 1

Bidirekcionalis Glenn 1

Tricuspidalis atresia 0 2 2
(TCPC)

TVTT teljes korrekcié |2 0 2
AV-canal korrekcio 1 1 2
Taussig-Bing (Rastelli) |0 1 1
Valvulotomia 1 0 1
Pulm. atresia+ép sovény

miatt

Kettds aorta iv 1 0 1
PA+VSD korrekcio 0 1 1
(Cooley shunt utan)

Intrapericardialis 0 1 1
teratoma

Mitralis stenosis 0 1 1
Osszesen 41 80 121

*mindharom Down koéros beteg
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4.2.5. A posztoperativ mortalitds ne haladja meg az elkeriilhetetlen kockazatot

A 121 beavatkozasbol 10 esetben kovetkezett be halalos kimenet a miitétet kdvetd 30 napon
beliil, amely 8.3 %-o0s posztoperativ mortalitdsnak felel meg. Az egy éves kor alatt végzett 41
beavatkozas koziil 6tot kovette haldlozéas, mig az egy év folott végzett 80 beavatkozasbol
ugyancsak 0tnél 1épett fel haldlos szovédmény. 23 szivhiba miatt meghalt csecsemdnél nem
tortént invaziv terapias beavatkozas. Koziilikk 11-nek olyan sulyos tarsuld rendellenessége
volt, amely miatt az nem jOhetett szoba. Tizenkét 0jsziilott illetve csecsemd esetében az
invaziv korrekcio esetleg megeldzhette volna a haldlos kimenetelt. Ha feltételezziik, hogy
mindegyik eset mutétre keriil, és az sikeres, akkor a posztoperativ mortalitas 7,5 % lett volna,
mig ha mind a hét eset miitétre keriilése esetén is haldlos kimenetel kovetkezett volna be,
akkor a posztoperativ mortalitas 16,5 % lett volna.

Ha a késon felismert eseteket nem vessziikk figyelembe, akkor az emlitett két érték a

kovetkezo képen alakult volna: 7,6 % és 15,3%.

4.2.6. Nem siirgos esetben a miiteti varakozasi idé ne haladja meg az egy évet

A vizsgalati periodus kezdetekor 32 gyermek varakozott miitétre, a periodus végén (1998.
januar 1.) pedig 29. 1998. januar 1.-€n mutéti vardlistan 1évo gyerekek atlagos életkora 6t év
(1-15 év), amely alapjan arra kdvetkeztethetiink, hogy a kilencvenes évek végén miitétre
keriil6 gyerekek életkora nem lett alacsonyabb a vizsgalt id6szakhoz viszonyitva. Tizenegy
gyermek (a listan 1évok tobb mint harmada) egy €vnél hosszabb ideje varakozott a terapias
beavatkozasra. Az jabb kardiologiai és szivsebészeti iranyelvek a terapias beavatkozas

optimalis idejeként a csecsemo €s korai kisdedkort jelolik meg.
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4.2.7. Minden congenitalis vitium keriiljon felismerésre

Amennyiben az altalunk vizsgalt populacioban a felismert velesziiletett szivhibak gyakorisaga
megfelel a korabbi epidemioldgiai kutatasok eredményének, abbol arra kovetkeztethetiink,
hogy a vitiumok kozel teljes kore felismerésre keriil.

A vizsgélt négy éves periodusban Osszesen 421 velesziiletett szivhiba keriilt felismerésre
Hajdu-Bihar megyében. Amennyiben az €lvesziiletések szdmahoz (1. tablazat) viszonyitjuk a
felismert vitiumos gyerekek aranyat, akkor 15,6 %o sziiletéskori prevalenciardl beszélhetiink.
A vitiumok 81%-4t egy éves kor alatt diagnosztizaltuk. A korabbi tanulméanyok szerint a
sziiletéskori gyakorisag 3.7 — 11.9 %o kozott valtakozik (13, 22, 48, 49, 59). A leginkabb
mértékadova talan Mitchell és mtsai (49) altal végzett vizsgalat valt, mely szerint a
velesziiletett szivhibak gyakorisaga 7.7 %o. Ujabb adatok amellett szolnak, hogy az enyhe
szivhibak (példaul a kicsi ASD II, VSD) gyakorisaga lényegesen nagyobb a kordbban
felismertnél (33, 58, 61). A pitvari szintli kommunikacié az 0jsziilottek tobb mint a felénél
el6fordul (69), mig a kicsi muscularis kamrai septum defectus 0jsziiléttkori prevalenciaja 53.2
%0 (58). Ezek az enyhe defektusok nagy része spontan zarddik a késébbiekben (58, 61).

A fenti adatokbol lathatd, hogy a velesziiletett szivhibak gyakorisdgara vonatkozé adatok nem
egységesek. Ezért nem tudjuk azt a kérdést sem megvalaszolni, hogy az altalunk vizsgalt
populécié prevalencia adataibdl kovetkeztethetiink-e teljes korti (vagy kozel teljes kori)

felismerésre.

4.3. Ritka, szerzett szivbetegségek mindségszemponti elemzése

A ritka, varatlan betegségek elemzése orvosi szakmai szempontbdl is érdekes, hiszen ezek is
gyarapitjak ismereteinket egy-egy betegségrol. Sot, korabban nem ismert betegségek,
szOvodmények a ritka esetek elemzése révén valnak az orvostudomany részévé. A klinikai

munka mindsége szempontjabol rendkiviil fontos, hogy egy felismert ritka esemény korabban
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nem ismert jelenség vagy pedig az ellatasi rendszerben meglévé hianyossagok
kovetkezménye. Az el6bbi esetben a ritka betegség leirasa 11j ismereteket jelent az
orvostudomany szamara, mig az utobbi esetben a ritka sz6vodményt mindségi indikatorként
kell tekinteniink (sentinel event indicator).

Munkdm soran fontosnak tartottam két ritka, de sulyos kardialis szovédmény részletes
elemzését, melyek a gyermekgydgyaszat tobbi aganak fejlédése kovetkeztében valtak

napjainkban aktualissa.

4.3.1. Candida endocarditis igen Kkis silyd korasziilottnél

4.3.1.1. Esetismertetés

A korasziilott bizonytalan terminusra, 780 g sullyal intézeten kiviil sziiletett, 23 éves anya
gyermekeként. Osztalyunkra érkezésekor komplett resuscitatiot majd ezt kdvetden gépi
1élegeztetést, keringéstamogatast (dopamin, dobutrex infuzio) végeztiink illetve antibiotikus
(ampicillin/sulbactam és netromycin) kezelést kezdtiink. A mellkasfelvétel 1V. stadiumu
IRDS képét mutatta. Az elkiildott orr- és torokvaladék Klebsiella illetve koaguldz negativ
Staphylococcus kolonizaciora utalt. Koldok artéria katéter behelyezésére keriilt sor, mely
nyolc napig maradt a gyermekben, ezt kovetden periférias vénan keresztiil folytattuk az
infuzids, illetve a gyogyszeres kezelést. A koponya ultrahang III. stddiumu intracranialis
vérzést igazolt. Nyolc napos korban a sziv folott hangos systolés zorej jelentkezett
sziirkiilések mellett. Az echokardiografias vizsgalat jelent6s bal-jobb shunttel jaré nyitott
ductus arteriosust mutatott. Két alkalommal keriilt sor indomethacin intravénas adasara,
melynek hatasara - a kontroll echokardiografids vizsgalat szerint - a Botallo vezeték zarodott.
A gyermek 12 napos koraban extubdlhatd volt, és a tovabbiakban nasalis CPAP kezelést
kapott. A késobbi torténések ismeretében fontos megjegyezniink, hogy az ekkor rutinszeriien

elkiildott orrvaladék tenyésztés Candida albicans kolonizaciot igazolt.
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18 napos koraban a korasziilott hasa felpuffadt, leukocytosis, thrombocytopenia jelentkezett.
A CRP szintje magas értéket mutatott (56 mg/l). Mivel a klinikai kép generalizalt infekcionak
felelt meg, antibiotikumot valtottunk és mikrobiologiai vizsgalat céljabol sorozat mintavételt
végeztiink orr-torok valadékbol, székletbdl, valamint liquorbol. A tenyésztések szisztémas
Candida fert6zés mellett szoltak. Ekkor Diflucan (fluconazol) parenteralis adasat kezdtiik el 3
mg/kg/nap dozisban. A kontroll tenyésztések a liquor kivételével negativ eredményt adtak. A
liquorbdl az antimycotikus terapia ellenére ismételten kitenyészett a Candida albicans.

A csecsemO 41 napos kordban a sziv folott ismét hangos systolés zorej jelent meg. Az
echokardiografias vizsgalat a bal pitvarban tapad6 és a bal kamraba prolabaldo 6x7 mm-es
vegetaciot igazolt, emellett a jobb kamrai kiaramlasi palyaban is lathato volt egy - az artéria
pulmonalisba is beterjed6 terime - (2. abra). A vegetaciok sebészi eltavolitisa a gyermek
sulyos allapota miatt nem meriilt fel.

A korasziilottet 45 napos koraban sulyos szeptikus tiinetek mellett elveszitettiik. A patologiai
vizsgalat igazolta a gomba szepszis és a gomba endocarditis tényét (3. abra). Strukturalis
szivbetegség nem igazolodott. Egyéb fejlodési rendellenességre sem deriilt fény. Az agy
enyhén 0démas volt, emellett hydrocephalus és posthaemorrhagias periventricularis 1éziok
voltak kimutathatok. A pulmonalis és a cerebralis erekben embolids eredetli bakterialis és
fungalis koloniak voltak jelen. Nekrotizald enterocolitis a patoldgiai vizsgalat sordn nem

igazolodott.
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7. tablazat

Ok elemzés: Candida endocarditis igen kissulyu korasziilottnél

Beteg Struktara Folyamat Dontéshozatal Alapvet6 ok
sajatossagai
Korasziilott Személyzet Parenteralis Késlekedés  az|Nem kell6en
Fiu hianya taplalas antifungalis hatékony
Ep sziv! Intubalas kezeléssel infekciokontroll
Tartos
antibiotikum
kezelés
Centralis  vénas
kaniil nem volt!

4.3.1.2. Lehetséges okok, kockdzati tényezok a betegség kivaltasaban és kedvezitlen
lefolyasaban

4.3.1.2.1. A beteg sajatossagai:

Az 0jsziilott intenziv osztalyokon kezelt korasziilottek kiilonosen fogékonyak Candida fajok
altal okozott infekciokra. Korasziilottek (elsdsorban a fiak) lymphocytainak a Candida
albicans ndvekedését gatlo kapacitasa Iényegesen csokkent a felndttekéhez képest (62). A
Candida albicans phagocytosisa szempontjabol nincs lényeges kiilonbség a korasziilottek, az
érett ujsziilottek és a felndttek granulocytai kozott. (70). Fontos azonban azt is megjegyezni,
hogy az 0jsziilottek macrophagjainak fungicid kapacitasa csak korlatozott mértékben
aktivalhatd IFN-gammaval (45).

4.3.1.2.2. Az egészségiigyi struktiira jellemzdi:

A javul6 talélés és ezaltal a hosszas intenziv osztalyos tartdozkodds megnovelte az intenziv
osztalyon dolgozdé ndévérek munkaterhelését, mely az aszepszis szabalyainak
elhanyagolasahoz vezethet az apolasi munka soran (8). A munkaterhelés és a bakterialis
fert6zések gyakorisaga kozotti pozitiv 6sszefliggést korabban mar igazoltak (32).

4.3.1.2.3. Az ellatasi folyamat kockazati tényezoi:

Az 1jsziilott intenziv osztalyokon kezelt korasziilottek kiillonosen fogékonyak Candida fajok

altal okozott infekciokra. Az intenziv terapia: kortikoid adasa, parenteralis taplalas, intravénas
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kaniilalas, intubalas, tartdos antibiotikus kezelés, mind hajlamosité tényezok ebbdl a
szempontbol (5, 11).

4.3.1.2.4. Az orvosi dontéshozatal szerepe:

Az Egyesiilt Allamokban - egyes intézetekben - a szisztémas Candida infekciok gyakorisaga
haszszoros emelkedést is elért a nyolcvanas években (28). Az irodalmi adatok ismerete
alapjan szamitani lehetett a Candida infekciok valoszinii novekvo veszélyére (5, 11, 28). Ha
hamarabb gondoltunk volna invaziv Candida infekcio lehetdségére, akkor az antibiotikus
terapia mellett - mar a tenyésztések eredményének megérkezése elott - elkezdhettiik volna az
antifungalis kezelést. Esetlinkben azért valasztottunk fluconazolt a szisztémas candidiasis
kezelésére, hogy elkeriiljiik az amphotericin B és a flucytosine toxikus mellékhatasait.
fluconazol csak atmeneti sikert hozott, és nem tudta megakadalyozni a betegség
progresszidjat. CsecsemOk candidiasisanak kezelése sordn mar leirtak hasonlé megfigyelést
(49), azonban korasziilottben antifungalis terapia mellett kifejlodé Candida endocarditist
eddig nem ismertettek. Fontos 11j ismeret, hogy ha a bevezetett antifungalis terapia mellett is
gondoltunk volna endocarditis lehetdségére, akkor az echokardiografias vizsgalat esetleg
hamarabb fényt derithetett volna az endocarditisre (35).

A Candida endocarditis viszonylag ritka komplikacidja az invaziv Candida fert6zéseknek, de
valoszinli, hogy az a gombas fert6zések szempontjabdl a jéghegy csticsat jelenti.

Gombas endocarditis esetén a sebészi €és gyogyszeres kezelés kombinacidja ajanlott (34, 35,
38, 67), bar az 6nmagaban alkalmazott gyogyszeres kezelés sikerérdl is beszamoltak mar (60,
71). A kritikus allapotban 1évé korasziilottek esetében a sebészi beavatkozas nélkiil végzett
gyogyszeres kezelés valaszthatd megoldast jelenthet a nagyon magas perioperativ mortalitas
miatt (60, 71). Az ismertetett esetben a sebészi megoldas nem jott szoba a korasziiltt igen

sulyos allapota miatt.
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A betegség kedvezbtlen kimenetele alapjan felmeriil a kérdés, hogy vajon az amphotericin B
nem lett volna-e helyesebb valasztds az invaziv candidiasis kezelésére. Ma még nem
rendelkeziink - korasziilottek esetében - kelld evidenciaval, mely alapjan az emlitett szer
hatasossagat és toxikus mellékhatasait kvantitativ modon mérlegelhesstik.

4.3.1.2.5. Alapvet6 ok (root-cause) meghatarozasa:

Korasziilottekben eddig 17 gombas endocarditisrdl szamoltak be (46). Tizendt esetben
centrdlis vénds katéter mellett alakult ki az endocarditis. Kézenfekvl lenne az el6bbiek
alapjan, hogy a centralis vénas kaniilt tekintsilk a legfontosabb etiologiai faktorként. A
bemutatott esetben a korasziilott umbilicalis artéridja volt kaniilalva az élet els6 nyolc
napjaban, majd kés6bb a periférias vénak keriiltek felhasznalasra a parenteralis kezelésben. A
tinetek tiz nappal az umbilicalis artérids katéter eltavolitasat kovetden jelentkeztek.
Strukturalis szivbetegség sem az echokardiografidas, sem pedig a korbonctani lelet alapjan
nem igazoloédott. A nyolc napos korban észlelt szimptomas nyitott ductus arteriosus
indomethacin kezelésre zarodott. Allatkisérletes modellekb6l ismert, hogy testidegen
anyagok, valamint a sériilt endocardium kiindulasi helyként szerepelhet gomba endocarditis
szamadra (44, 69).

Esetiink kiilonlegessége, hogy a két legfontosabbnak tartott kockazati tényezo, a vitium és a
centralis vénas kaniil okozta endothel sériilés nem volt igazolhatd, valdszini, hogy a
szovodmeény kialakuldasaban a tobbi, mar emlitett kockdzati tényezo joval markdansabb
megnyilvanulasa (nem megfeleld infekciokontroll, nem megfelelo klinikai dontési rendszer)

Jjatszott meghatdrozo szerepet. Ebbol a szempontbol az eset ""orszem jelzésként” értekeljiik.
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2. ébra Transthoracicus echakardiografids felvétel: A - Cstcsi négyiiregi metszet, melyen
lathat6 a hatalmas, bal pitvarban nyéllel tapadé terime. (BK: bal kamra, BP: bal pitvar, JP:
jobb pitvar, JK: jobb kamra). B - Parasternalis rovidtengelyli metszet: gombas eredetii
vegetacio beszilikiti a jobb kamrai kidramlasi palyat (JP: jobb pitvar, JK: jobb kamra, AO:

aorta gyok, AP: pulmonalis artéria, VEG: vegetacio).

A.
3. abra
A - A szivbdl vett szovettani minta: a PAS festés latvanyosan mutatja az endocardiumot
destrualo, és a myocardiumba beterjedd gombas vegetaciot. B - Tiidobdl vett szdvettani
minta. A PAS festés révén demonstralhatd az intravascularisan elhelyezkedd, embolisatiot

okozo6 gombatelepek. A kép szepszisre utal.
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4.3.2. Pericardialis tamponad gyermekkori eseteinek kritikus elemzése

A pericardialis tamponad jol ismert, ritka szovodménye szamos betegségnek (pl. kronikus
urémia, postpericardiotomids szindroma stb.). Bar gyermekkorban ritka szovodménynek
tekintik, az elmult években lényegesen gyakrabban észleltiik. Mig 1985. januar 1. és 1991.
december 31. kozott mindossze egy alkalommal diagnosztizaltunk pericardialis tamponadot, a
kovetkezd hét éves peridodusban viszont mar hat alkalommal (S5, S8). Az esetek viszonylagos

megszaporodasa indokolta a korkép részletes elemzését.

4.3.2.1. Esetek ismertetése
A betegek koziil egy felndtt kora — 22 éves — volt, aki 12 éves kora 6ta a DOTE Gyermek
Miivese Alloméasan allt kezelés alatt, igy a fellépé kardialis szovédmény felismerése is a

Gyermekklinikan tortént. A tobbi 6t gyermek életkora 1 és 11 év kozott volt (8. tablazat).

8. tablazat

Pericardialis tamponad miatt kezelt hat esetiink (1992.01.01.-1998.12.31.)

Név Eletkor |Nem Kivalté tényez6 Terapia Kimenetel
(év)
T.L. 22 Fit Kroénikus urémia Fenestratio Pericarditise ~ gyogyult,
transzplantaciod utdn exit
K.R. L5 Leany Kroénikus urémia Punctio majd | Pericarditis ~ gyogyult,
(infantilis polycystas vese) fenestratio kés6bb sokszervi
elégtelenség miatt exit.
G.M. 2 Leany Posztoperativ purulens | Pericardialis Gyogyult
pericarditis drainage 5 napig
R.I. 11 Leany Postpericardiotomias szindroma | Steroid majd | Gyogyult
fenestratio
T.Z. 2 Fia Intrapericardiélis teratoma Punctio majd | Gyogyult
tumor eltévolitds
0.Zs. 5 Leany Mellkasi szurt seb Thoracotomia, Gyogyult
szlrt seb suturaja
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1. eset:

T.L. 22 éves fiu - sulyos vesicoureteralis reflux talajan kialakult vese elégtelenség miatt - 10
é¢ve allt rendszeres hemodializis kezelés alatt. Mellkasi fajdalom miatt echokardiografias
vizsgalatot végeztiink, amely a bal kamra mogott 2-3 mm pericardialis folyadékot mutatott.
(Dorzszorej a sziv folott nem volt hallhatd.) Kilenc nappal késobb fulladas, illetve a dializis
alatt bekovetkezd tenzidesés miatt kontroll tortént. Ekkor, a korkoros pericardialis folyadék
mellett, a jobb kamran diastolés behuzodas volt lathatdo (4. ébra). Pericardium fenestratio
tortént, melyet kovetden latvanyos allapot javulas kdvetkezett be. A folyadék nem recidivalt.
Két honappal késébb - vese transzplantaciot kovetden fellépd CMV pneumonia miatt - a

beteget elveszitettiik.

BAIN 5% COHP S5
PROC 2/1/R
SBFH

1:53: 34
Klinika 1 AUG 96
¥P P!I:Ili.l‘tric 17:83:43

73l28e

73il28a

? 1:49:13
AIN 59
COHP 55

B5BPM
15CH -
35HZ

4. abra
Pericardialis tamponad. A - Parasternalis hossztengelyi 2D felvétel diastoléban. A jobb kamra

kompresszidja lathatd. B - M-mod felvétel, lathat6 a jobb kamra kompresszidja diastoléban.

2. eset
K.R. 21 hoénapos kislanykezelését infantilis tipusu polycystas maj €s vese betegség talajan

kialakult, progredialdo maj és vese funkciozavar tette sziikségessé. Veseelégtelenség miatt 6t
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hete allt rendszeres hemodializis kezelés alatt, amikor hirtelen romlé altalanos allapot,
tenzidesés hatterében pericardialis tamponadot igazoltunk. Pericardium punctio, majd
fenestratio tortént, amit 10 napig tarté drainalas kovetett, mivel a folyadék ujratermelddott. A
pericardialis folyadék végiil megsziint, azonban a fokozatosan roml6 altalanos allapot (maj és

keringési elégtelenség) miatt a beteget 3 héttel késobb elveszitettiik.

3. eset:

G.M. két éves kislany tricuspidalis atresia €s a nagyartériak teljes transzpozicidja miatt totalis
cavopulmonalis anastomosis miitétjén esett at. A miitétet kovetden két héttel tavozott a
Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiologiai Intézetbdl. Tavozasakor 4-9 mm korkordsen
elhelyezked6 pericardialis folyadék még észlelhetd volt. 11 nappal késobb 14z, hanyas miatt
jelentkezett Klinikdnkon. Ekkor a nyaki vénak teltsége, és az igen kifejezett hepatomegalia
miatt echokardiografias vizsgalat tortént, mely 25-32 mm vastag korkorosen elhelyezkedd
pericardialis folyadékot igazolt. Pericardiocentesis soran 250 ml purulens folyadék tavozott,
melybdl Staphylococcus aureus tenyészett ki. Ot napig tart6 pericardialis drainage és hathetes

célzott antibiotikus terapia utan a gyermek gyogyult.

4. eset:

R.I. 11 éves leany secundum tipusu pitvari septum defectus miitétjén esett at. A mitétet
kdvetéen haemothorax miatt mellkasi punctio tortént. A miitétet kdvetd nyolcadik napon
otthonaba tavozott, de ekkor még ultrahanggal a bal kamra mogott S mm vastag pericardialis
folyadék volt lathato. Tiz nappal késobb tortént kontroll vizsgalat a pericardialis tamponad
egyértelmli tlineteit mutatta. Mivel a folyadék lebocsatasatol a sziilék hatarozottan
elzarkoztak, ezért harom napon at nagy dozisu steroid kezelést alkalmaztunk. A tiinetek nem

enyhiiltek, ezért a sziiloket meggydzve pericardium fenestratio tortént, melynek soran 500 ml
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serosus valadék lebocsatasara keriilt sor. Ezt kovetden a gyermek gyorsan gydgyult. Recidiva

nem jelentkezett.

5. eset:

T.Z. két és fél éves kisfiu két hete tartd kohogés és subfebrilitas panasza miatt kertilt
orvoshoz. Az elkésziilt mellkasfelvétel a kozéparnyék extrém kiszélesedését mutatta.
Echokardiografia igen jelent6s mennyiségii pericardialis folyadékot igazolt tamponad jelek
kiséretében. Mar az echokardiografids vizsgalat soran feltiint az aorta ascendens faldhoz
tapado, kb. 6-7 cm atmérdjli terime. Siirgdséggel pericardium punctio tortént, melynek soran
400 ml serosanguinolens folyadékot sikeriilt lebocsatani. A punctio utan elvégzett mellkasi
CT vizsgalat a korabban leirt terime meglétét megerdsitette (5. abra). Kétnapos elokészitést
kovetden extracorporalis keringés védelmében megtortént az aorta ascendens adventitiajabol
kiindul6é tumor eltavolitasa, mely szovettanilag malignus teratomanak bizonyult. A gyermek
citosztatikus és sugarterapias kezelésben részesiilt. Az elmult két év alatt recidiva nem

jelentkezett.

5. abra
Az aorta ascendens falabol kiinduld6 malignus teratoma. A - 2D echokardiografias felvétel,

parasternalis hossztengelyi metszett. B - Mellkasi CT felvétel.
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6. eset:

0.Zs. 5 éves kislany tisztazatlan koriilmények kozott mellkasi szirt sériilést szenvedett.
Felvételekor a bal parasternalis II. bordakdzben 1 cm széles seb volt lathatd. Tekintettel a
sulyos, sokkos allapotra (pulzus: 140/min, RR: 80/50 Hgmm), siirgdsséggel thoracotomia
tortént, amikor 300 ml vért és alvadékot tavolitottak el a pericardiumbol. A jobb kamra falan
1évé 6-7 mm hosszi metszett sebet direkt varrattal zartak. Ezt kdvetéen a gyermek allapota
stabilizalodott. Masnap a sziv folott hangos systolés zorej valt hallhatova, mely miatt
echokardiografias vizsgalat tortént. A vizsgalat atipusos helyen 1év6 kamrai septum defectust
¢s mitralis regurgitatiot igazolt (6. abra). Az elvégzett szivkatéteres vizsgalat jelentés bal-jobb
shunt-6t igazolt (Qp/Qs: 2,8). Sziil6i beleegyezés hianyaban a defectus korrekcigja 3 évvel
késébb tortént meg, amikor Dacron folttal zartak a kb. 1 cm atmérdji kamrai defectust és

direkt varrattal korrigaltak a mitralis billentytin 1év6 traumas hasadékot.

TIS:1.2

2. 7-L
12 JUNE

96

19:28: 27

PROC 2/0/@/B/R

DOTE Guerek
Klinika

HP Pediatric

1] Zs

6. abra

Mellkasi szurt sériilés. A szinkodolt Doppler echokardiografias, csucsi négyliregi felvételen
jol lathato a szurds iranyat mutaté turbulens aramlas.
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9. tablazat

Ok elemzés: percardialis tamponad esetei gyermekkorban

Beteg Struktara Folyamat Dontéshozatal Alapvet6 ok

sajatossagai

Kronikus urémia | Echokardiografia [ Nem megfeleld | Dializis technika | Korai diagnézis

Szivmiitét Szivsebészeti dializis technika |id6ében  torténd | Folyamatos

Szart sértilés ellatas Infekcio modositasa. tovabbképzés

Intrapericardidlis | elérhetdsége Posztoperativ Tamponad

teratoma vérzés idében  torténd
diagnosztizalasa

4.3.2.2. Lehetséges okok, kockdzati tényezok a betegség kivaltasaban

4.3.2.2.1. A beteg sajatossagai:

Az esetekbdl lathato, hogy a betegek kiilonboztek, mind alapbetegség, mind az életkor és a
nem szempontjabol. Két esetben kronikus urémia, szintén két esetben szivmitét utani allapot,
mig egy-egy esetben mellkasi szlrt seb €s intrapericardialis teratoma volt az alapbetegség. Az
emlitett alapbetegségek koziil mindegyik hajlamosit tamponad kialakulasara. A kronikus
urémias esetekben a korabbinal hosszabb dializis id6 az, ami megvaltoztathatta a beteg
sajatossagait és - az eltelt idovel aranyosan - ndvelte a tampondd kialakuldsanak kockazatat
(9. tablazat).

A korai sikeres vese transzplantaci6 a tamponad kockazatat csokkentené.

4.3.2.2.2. Az egészségiigyi struktiira jellemzéi:

A pericardialis tamponad életveszélyes allapot, az idében torténd diagndzis és terapia
¢letment6. A jO mindségli monitorok alkalmazasa (paradox pulzus, tenzidesés érzékeny
monitorozasa magas kockazati helyzetekben), az echokardiografia és a szivsebészeti ellatas
elérhetdsége fontos tényezd volt a bemutatott esetek szerencsés kimenetelében. Az athatolo
mellkasi sériilést szenvedd betegeknek csak 10-20 %- a éri el élve a megfeleld ellatast

biztositd  korhazat. Az egészségiigyi ellatds egész rendszerének a fejlodése
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(telekommunikacio, mentOszallitas, siirgdsségi ellatas stb.) szerepet jatszhat abban, hogy ezek

az esetek nagyobb szdmban keriiljenek megmentésre (S5, S8).

4.3.2.2.3. Az ellatasi folyamat kockazati tényez6i:

Urémias pericarditis megkozelitdleg 10-20 %-ban fordul elé dializis kezelésben részesiilo,
kronikus veseelégtelenségben szenvedd betegekben. A pericarditishez vezetd szamos
etiologiai faktor koziil az egyik a nem megfeleld dializis (31). Megfelel6 dializis technikaval a
tamponad kialakuldsa elméletileg megel6zhet6 lehet (31).

Ha szivmiitétet kovetd harom honapon belill purulens pericarditis alakul ki, a leggyakoribb
korokozoé a Staphylococcus aureus (55). A purulens pericarditis mortalitdsa terapia nélkiil
csaknem 100%. A pericardialis drainage €s a célzott antibiotikus kezelés az utobbi években
ezt kozel 0 %-ra csokkentette (12, 29, 55).

Bar a postpericardiotomias szindroma gyakori szivmiitétek utan, mégis ritkan vezet tamponad
kialakulasahoz. Stevenson munkdjabol tudjuk, hogy posztoperativ vérzés esetén késobb
gyakoribb a jelentés mennyiségii folyadék (66).

Az athatold mellkasi sériilést szenvedd betegeknek tobbségében pericardialis tamponad,
vérzéses sokk, vagy a kettd kombindacioja jellemzi a klinikai képet (10). Arreola-Risa (3) és
munkatarsai vizsgaltak azokat a prediktiv faktorokat, amelyek a kedvezdtlen kimenetelt
megjosoltak volna szivet ért szart sériilések esetén, de specifikus kockdzati tényez6t nem
tudtak igazolni. Ezért minden beteg esetében a gyors invaziv ellatast javasoljak.

Az intrapericardialis teratoma rendkiviil ritkan vezet tamponad kialakuldsdhoz (43).

4.3.2.2.4. Az orvosi dontéshozatal szerepe:

A helyes orvosi dontéshozatal alapvetd feltétele a mar emlitett kockdzati tényezok, az
eredmény szempontjabol fontos ellatasi pontok ismerete. A ritka szovédmények esetében a

dontést neheziti a magas szintli evidenciak hianya. A pericardialis tamponad témakdrét csak
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egyetlen kontrollalt tanulmany érinti (65), amely alapjan az indomethacin hatdsossaga

urémias pericarditisben nem tekinthet6 bizonyitottnak.

4.3.2.2.5. Alapvet6 ok (root-cause) meghatarozasa:

A pericardialis tamponad gyakoribb el6fordulasa egyrészt az 1j terapias eljarasok
(hemodializis, szivmiitét) egyre szélesebb kori alkalmazasabol adodik (S5). Az emlitett
invaziv beavatkozdsoknak a tamponad velejaro6 kockédzata. Masrészt a kronikus betegek
hosszabb tulélése megndveli a tamponad kialakulasanak kockazatit. 4 megnéovekedett
kockazat ellensulyozhato a megfeleld tovabbkeépzéssel és az infrastruktiira fejlesztésével.

Az esetek attekintésébol lathaté, hogy gyermekkorban ritkan, ugyanakkor rendkiviil
valtozatos etiologiaval alakulhat ki pericardialis tamponad, ezért azok kialakuldsa egyetlen
alapvetd okra nem vezethetd vissza. Az ellatds mindségét az hatdrozza meg, hogy az
¢letveszélyes allapot felismerése és elharitasa idoben és eredményesen torténik-e. A tamponad
egyik esetben sem volt halalos kimenetelii és nem okozott maradandé kéarosodast. fgy ebbél

arra kovetkeztethetiink, hogy a kritikus allapot elharitasa megfeleld volt (S5, S8).

4.4. Az ellatas mindségének mérése mindségi indikdtor képzésével

A GYOGYINFOK adatbazis elemzéséb6l nyert adatok szerint 1996-ban Osszesen 128
csecsemd halt meg congenitalis vitium miatt korhazban. A leggyakoribb haldlok a
hypoplasias bal szivfél szindroma volt. Ezt a nagyartériak teljes transzpozicioja kovette. Az
ellatas folyamatanak attekintésekor harom paraméter adodott, amely jol nyomon kdvetheto és

konnyen belathatd 0sszefiiggés van a vizsgalt paraméter és az ellatas eredményessége kozott.
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4.4.1. Hypoplasids bal szivfél miatt bekévetkezett haldlozds

A hypoplasias bal szivfél szindroma miatt 18 ujsziilott halt meg a vizsgalat évében. A klinikai
munka mindségét mar az is jelzi, ha ezek a betegek egyaltalan felismerésre keriilnek. Fontos
eredmény, hogy a 18 eset koziil egy sem keriilt korhazi apolasra a Gottsegen Gyorgy
Orszagos Kardioldgiai Intézetbe (legfeljebb ambulans vizsgalat torténhetett). Ez arra utal,
hogy ma mar a diagnoézis felallitisahoz megfelelden képzett kardiologusok vannak az orszag
egész terliletén. Ugyanakkor figyelmeztetd, hogy a 18 eset koziil 8 esetben a sziilészeti
elbocsato diagnozisok kozott egyaltalan nem szerepelt vitium.

A hypoplasias bal szivfél szindroma ma még hazankban a gydgyithatatlan betegségek kozé
tartozik, ezért kiilonds jelentdsége van a prenatalis diagnosztikdnak, hiszen magzati
echokardiografiaval a rendellenesség felismerhetd és hatékony sziirés esetén ezeknek a
magzatoknak nem kell megsziiletnie. A hypoplasias bal szivfél miatti mortalitast a prenatalis
diagnosztika mindségi indikatoranak tekinthetjiikk. A fejlett egészségiiggyel rendelkezd
orszagok tobbségében ma mar j6 eredménnyel operaljak azokat az jsziiletteket, akiknél ez a
rendellenesség fennall. Lehet, hogy rovidesen elérkeziink oda, hogy a hypoplasias bal szivfél

......

legyen.

4.4.2. A nagyartériak teljes transzpozicioja, mint minéségi indikator

A nagyartéridk teljes transzpozicidja a sulyos, de ma mar gyogyithatd betegség. Eppen ezért
fontos, hogy ezek az jsziilottek idejében felismerésre keriiljenek, és a megfeleld kardiologiai
centrumba jussanak. 1996-ban 46 csecsemoénél szerepelt a korhdzi apolasi adatok kozott a

nagyartériak teljes transzpozicidja diagnozis. Koziilitk 17 csecsemd exitalt korhazban.
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A 46 csecsem0 koziil 35 esetben sikeriilt nyomon kdvetni a kardioldgiai centrumba valod
keriilés idejét. A 35, sziiletést6l nyomon kdvethetd csecsemd koziil 12 halt meg korhazban. 23
ujsziilott egy illetve két napos korban keriilt felvételre a megfelel6 ellatast biztosité centrumba
(Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardioldgiai Intézet vagy Szegedi Egyetem Gyermekklinika). A
23, két napos korig centrumba keriilt 0jsziilott koziil 8 halt meg, mig a késébb felvételt nyert
12 jsziil6ttbol négy halt meg. A meghalt és a talélé gyerekek centrumba keriilési ideje kozott
nem volt értékelhet6 kiilonbség.

A vizsgalt évben 0sszesen 17 halt meg nagyér transzpozicid diagndzisa miatt. A 12 sziiletéstol
nyomon kdvethetd eset mellett még tovabbi 6t csecsemd halt meg, akik még az el6z6 évben
sziiletettek. A meghalt 17 eset koziil 6 gyermeknél switch miitétet kdvetden kovetkezett be a
halal.

1996-ban tiz 0jsziilottnél végeztek artérias switch miitétet. A mutéteket hat esetben kovette
halélos kimenetel. Itt fontos megjegyezni, hogy ez az év volt ezeknek a mitéteknek az induld
éve, igy a ,,tanulasi iddszak™ 6hatatlanul magasabb mortalitast eredményezett, mint amilyen a

késobbiekben varhato.
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5. MEGBESZELES
Az egészségligyi ellatas szinvonalanak folyamatos értékelése mind szakmai, mind etikai és
gazdasagi szempontbdl nélkiilozhetetlen. A minds€ég mérése torténhet kritériumoknak,
standardoknak valé megfelelés vizsgalataval vagy indikatorok fejlesztésével. A ritka
betegségek, szovédmények mindségszemponti megkdzelitése a "jelentdés esemény audit”
modszerével lehetséges.

5.1. Audit kritériumok
A velesziiletett szivhibak ellatdsanak értékeléséhez a mar mérhetd kritériumok kozil a
legfontosabbnak azt tartottuk, hogy idében keriiljenek felismerésre a kritikus vitiumok.
5.1.1 Id6ben keriiljenek felismerésre a kritikus vitiumok
Hajdu-Bihar megyében a vizsgalt négy évben a csecsemohalalozas 10,6 %-ért a velesziiletett
szivhibak teheték feleldssé. Abu-Harb és mtsai (1) vizsgalatuk soran a csecsemdhalalozas
9%-aban talaltak a velesziiletett szivhibat okként, ugyanakkor a szivhiba miatt meghalt
csecsemOk 30%-4nal csak post mortem dertilt ki a vitium (10. tablazat). Esetlinkben csak egy
ujsziilottnél igazolodott halala utan az élében fel nem ismert sulyos vitium (3%). Mivel az egy
éves kor alatt meghaltaknal minden esetben kotelezd a boncolas, az altalunk észlelt jobb
eredmény vagy a hatasos sziirésnek, vagy pedig annak koszonhetd, hogy a patologiai
vizsgalat soran nem minden alkalommal deriil ki a vitium ténye. Fontos azonban felhivnunk
arra is a figyelmet, hogy az emlitett Eszak - Anglia -i populacioban a szivhiba miatt
bekovetkezett csecsemdmortalitas 0,8 %o (1), az altalunk vizsgalt kozosségben viszont 1 %o
annak ellenére, hogy a még halal eldtt felismert vitiumok aranya lényegesen jobbnak tlinik az
utobbi esetben. A fenti adatok arra utalnak, hogy régionkban a sziirés effektiv, ugyanakkor

az invaziv és noninvaziv terdpia kevésbé hatdasos az angliai eredményekhez viszonyitva.
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10. tablazat

Congenitalis vitium okozta csecsemémortalitds Eszak-Angliaban (1) és Hajd-Bihar
megyében (52)

Eszak-Anglia H-B. megye
85-90 (1) 94-97 (52)

Szivhiba miatt meghalt 185 28
Post mortem felismert 56 1
(30%) (3%)
Csecsem6-mortalitds vitium miatt 0,8 %o 1 %o

5.1.2. Izolalt szivhiba miatt ne kévetkezzen be csecsemohaldalozds

A fenti kritérium kissé idealisztikusnak tlinhet, de a 1ényeg a hozzakapcsolddd standardon
van, amely azt fejezi ki, hogy ezt a kritériumot milyen szinten tartjuk sziikségesnek
megvaldsulni. Nyolc csecsemd halt meg izolalt szivhiba miatt, koziiliik 6t esetben nem kertilt
sor terapias beavatkozasra. Kétség kiviil ezek mind stlyos, csak nagy kockézattal korrigalhato
vitiumok voltak (két hypoplasids bal szivfél szindroma, egy-egy pulmonalis billentyii
agenesia, truncus art. communis, nagyartériak transzpozicioja). A nagyér transzpozicios eset a
késoi felismerés miatt nem keriilhetett korrekcidora. A hazai gyermekkardiologiai és
szivsebészeti ellatas legfontosabb feladata, hogy idében (akar magzati életben) torténjék meg
a sulyos szivhiba diagnézisanak felallitasa €s a szivsebészeti technika fejlédése révén tovabb
csokkenthetd legyen az elveszitett eseteknek a szama.

5.1.3. Minden raszorulo gyermek szamdara hozzaférheto legyen az invaziv terdpia
(intervencios katéterezés/szivmiitét)

Felmérésiink alapjan hazankban 1000 élvesziilottre szamitva 4,5 - 5,3 invaziv terapias
beavatkozasra van sziikség. Grech (30) és munkatarsai is hasonl6 nagysagrendben allapitottak

meg az invaziv terapias beavatkozasok sziikséges szamat (4,2/1000). A jelenlegi szivsebészeti
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kapacitas mar megfelel az emlitett sziikségletnek, mely a jelenlegi sziiletésszammal
kalkulalva megkdozelitdleg 500 szivmiitétet/intervencios katéterezést jelent évente.

5.1.4. Optimalis életkorban keriiljon miitétre a vitiumos ujsziilott, csecsemo és gyermek
Osszesen 121 invaziv terapias beavatkozasra (109 miitét és 12 intervencios katéterezésre)
keriilt sor a vizsgalt négy éves periodusban Hajdu-Bihar megyei gyermekeknél. A terapias
beavatkozasok 34 %-a 1 éves kor alatt tortént (6. tablazat). A 41 egy éves kor alatt végzett
beavatkozas koziil hét ujsziilotnél egy hetes kor alatt, mig tovabbi hat esetben 28 napos kor
alatt tortént a miitét vagy az intervencios katéterezés. Mar a nyolcvanas évek végén az
Egyesiilt Allamokban a korrekciok fele 1 éves kor alatt, negyede pedig 1 honapos kor alatt
tortént, és ez a tendencia a kilencvenes években tovabb folytatodott (7). A mi esetiinkben a
beavatkozasok 34 %-a tortént 1 éves kor alatt és 11%-a 28 napos kor alatt. Az eredményekbdl

kittinik, hogy a mutétre keriilé gyermekek atlagos életkora kedvezdtleniil magas (3. tablazat).

5.1.5. A posztoperativ mortalitds ne haladja meg az elkeriilhetetlen kockdzatot

A posztoperativ mortalitas fontos jelzdje, ugyanakkor - a szamos befolyasolo tényez6é miatt -
nagyon nehezen értékelheté mutatdja a szivsebészeti €s az intervencios kardiologiai munka
mindségének. A legvitathatobb pontja a posztoperativ mortalitas értékelésének az, hogy a
mutétre kerlilo esetek sulyossaga rendkiviil valtozé lehet (maga az alapbetegség és a tarsuld
rendellenességek egyarant), ezért a kockazat is kiillonb6zd. A minneapolisi kdzponti Pediatric
Cardiac Care Consortium 20 Egyesiilt Allamokban 1év$ kardiologiai centrum 1982 és 1988
kozotti eredményét Osszesitette, ennek soran a miutétet koveté 30 napon beliil a sebészi
mortalitast 8,2 %-nak taldltdk. Logisztikai regresszids matematikai modszerrel sikertilt
hasonlé kockazatu csoportokat 1étrehozni, €s igy az emlitett tanulmanyban szerepld intézetek
mortalitasi adatait 6sszehasonlithatova tenni. Szamottevo kiilonbség volt kimutathat6 az egyes

intézetek eredményei kozott (51). 1994-ben az Egyesiilt Allamokban az Gjsziil6tt - csecsemé-
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¢s gyermekkorban végzett szivmiitétek Osszesitett mortalitasa 8,1 % volt (50). Az altalunk
vizsgalt 1id0szakban Hajdi-Bihar megyében lakd szivbeteg gyermekeknél a 121
beavatkozasbol 10 esetben kovetkezett be halalos kimenet a miitétet kdvetd 30 napon beliil,
amely 8.3 %-os posztoperativ mortalitdsnak felel meg. A korabban leirtakbol kideriil, hogy
tobb sulyos, izolalt vitiumos csecsemd nem keriilt miitétre. A miitétre vald kivalasztasnal
alkalmazott szelekcidé torzithatja a posztoperativ mortalitas értékelését. Ezért tartottuk
sziikségesnek annak modellezését, hogy hogyan alakult volna a posztoperativ mortalitas
értéke, ha ezek a gyermekek is miitétre keriiltek volna. Ha feltételezziik, hogy mindegyik eset
mitétre keriil, és az sikeres, akkor a posztoperativ mortalitas 7,8 % lett volna, mig ha mind a
hét eset miitétre keriilése esetén halalos kimenetel kdvetkezett volna be, akkor a posztoperativ
mortalitas 13 % -nak adddna.

Ha a késon felismert eseteket nem vessziik figyelembe, akkor az emlitett két érték a
kovetkezoképpen alakult volna: 7,9 % és 12,6%. A modellezés fontos tanulsaga, hogy a hazai
és a vilag egyik legfejlettebb szivsebészetével rendelkezd orszdg mortalitisi adatai
osszemérhetoek, nem mutatnak dramai kiilonbséget.

5.1.6. Nem siirgos esetben a miitéti varakozasi ido ne haladja meg az 1 évet:

A miitéti varolistan 1évo gyermekek tobb mint egyharmada (11 gyermek) egy évnél hosszabb
ideje varakozott a terapias beavatkozasra. Az Gjabb kardioldgiai és szivsebészeti iranyelvek a
terapias beavatkozas optimalis idejeként a csecsemd és korai kisded kort jelolik meg. Fontos
megemliteni azt is, hogy a szivmiitétre vald varakozas igen nagy lelki terhet jelent a
gyermeknek és a sziiloknek egyarant. A varakozasi id6 megroviditése lényeges lelki
szenvedéstél kiméli meg a szivbeteg gyermeket és csaladjat, emellett csokkenti a
szovodmények (pl. pulmonalis hypertonia, endocarditis) kialakuldsanak kockazatat. A

kilencvenes évek végén igen jelentds kapacitasbOvités tortént a magyarorszagi
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gyermekszivsebészet teriiletén. Ennek kovetkeztében a mitétre torténd varakozasi ido jelentds
rovidiilése varhato.

5.1.7. Minden velesziiletett szivhiba keriiljon felismerésre

Hajdu-Bihar megyében még nem tortént epidemioldgiai felmérés a velesziiletett szivhibak
gyakorisagat illetden. Magyarorszagon is tobb mint 30 éve tortént hasonl6 jellegli adatgytijtés.
Az ujabb adatgyljtést az is indokolja, hogy az elmult évek soran jelentdsen fejlodott a
kardologiai diagnosztika: rutinszerien hozzaférhetévé valt az echokardiografia, mely
lényegesen hatékonyabba tette a velesziiletett szivhibak felismerését.

A részben egymasra €piil6 neonatologus, gyermekgyogyasz €s gyermekkardiologus halozat
biztosit egy hatékony ,screening” rendszert, amely lehetOséget teremt a velesziiletett
szivhibdk kozel teljes korti felismeréséhez. Az 549 ezer lakost szamlalo Hajda-Bihar
megyében tekintettiik at a velesziiletett szivhibak sziiletéskori prevalenciajat és legfontosabb
terapiads mutatoit. A relative kicsi populacidnak megvan az a hatranya, hogy az eredmény - a
kicsi esetszambdl addoddan - epidemioldgiai szempontbol torzulhat, ugyanakkor nem
elhanyagolhato elénye, hogy az adatok a kicsi populacid esetén sokkal pontosabbak (21, 42).
Jelen esetben ez utdbbi tényezot tartjuk munkank fontos értékének, hiszen az eseteket éppen a
jol atlathato, viszonylag kicsi régio miatt, megbizhato részletességgel feldolgozhattuk.

Az volt az alapvetdé munkahipotézisiink, hogy amennyiben a korabbi, nemzetkozi
epidemiologiai felmérésekhez hasonld adatokat kapunk, akkor nagy valdszintiséggel
felismerésre keriil a congenitalis vitiumok csaknem teljes kore. A korabbi tanulmanyok
szerint a sziiletéskori gyakorisag 3.7 — 11.9 %o kozott valtakozik (13, 22, 48, 49, 59). A
leginkabb mértékadd Mitchell és mtsai (49) altal végzett vizsgalat, mely szerint a velesziiletett
szivhibak gyakorisaga 7.7 %o. Az altalunk vizsgalt populacioban magasabbnak talaltuk a
velesziiletett szivhibdk sziiletéskori prevalencidjat (15,6 %o), mint azok a tanulmanyok,

amelyekre  kordbban utaltam. Sajnos az egyes epidemiologiai tanulmanyok
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Osszehasonlithatosagat szdmos metodikai kiilonbdz0ség neheziti, mint példaul a vizsgalt
populacio kivalasztasa, a szivhiba felismerésének pontossaga, az utdnkovetés idOtartama
(diagnosztikus idGablak), az alkalmazott diagnosztikus klasszifikacié (21), ezért nem tudjuk
megvalaszolni azt a kérdést, hogy a velesziiletett szivhibak korabbindl nagyobb aranyu
felismerése csak a jobb diagnosztikai feltételeknek, vagy pedig az incidencia valodi
novekedésének is kdszonhetd.
Ugy gondolom, hogy elsésorban a széleskorii sziirési rendszer és a kolor-Doppler
echokardiografia rutinszeri alkalmazasa a magyardazata a vitiumok nagyobb aranyu
felismerésének és nem a velesziiletett szivhibak gyakorisaganak tényleges novekedése.
Ujabb adatok amellett szélnak, hogy az enyhe szivhibdk (példaul a kicsi ASD II, VSD)
gyakorisaga lényegesen nagyobb a kordbban felismertnél (33, 58, 61). A pitvari szintli
kommunikécié az ujsziildttek tobb mint felénél el6fordul (61), mig a kicsi muscularis kamrai
septum defectus Ujsziilottkori prevalencidja 53.2 %o (58). Ezen enyhe defektusok nagy része
spontan zaroédik a késObbiekben (58, 61). Valoszinii, hogy ha atfogd sziir6vizsgalatot
végeznénk az Ujsziilottek korében, a mi régionkban is nagyobb aranyban ismernénk fel enyhe
szivhibdkat. Fontos szem el6tt tartanunk, hogy azoknak az enyhe szivhibdknak a sziirése,
amelyek nem befolyasoljak a gyermek életkilatasait, megkérddjelezhetd az indokoltsag
szempontjabol. A velesziiletett szivhibak kezelésérdl az Egyesiilt Allamokban kiadott iranyelv
nem tartja indokoltnak az enyhe szivhibak iranyaba torténd echokardiografids sziirést, mivel
annak az eredményre (a betegek tulélésére, komplikaciok elkeriilésére) nincs bizonyitott
hatasa (20).

5.2. Ritka, varatlan betegségek kritikus elemzése
A ritka, varatlan betegségek elemzése a mindségszemléleti megkozelités mellet orvosi
szakmai szempontbol is érdekes, hiszen ezek is gyarapitjadk ismereteinket egy-egy

betegségrol. Sot, kordbban nem ismert betegségek, szovodmények a ritka esetek elemzése



55

révén valnak az orvostudomany részévé. A klinikai munka mindsége szempontjabol rendkiviil
fontos, hogy egy felismert ritka esemény korabban nem ismert jelenség vagy pedig az ellatési
rendszerben meglévo hidnyossagok kovetkezménye. Az elobbi esetben a ritka betegség leirasa
Uj ismereteket jelent az orvostudomany szamara, mig az utobbi esetben a ritka szovodményt
mindségi indikatorként kell tekinteniink (sentinel event indicator). Egy-egy ritka szovédmény
rendszerint szamos tényezd egyiittes hatdsanak a kovetkezménye (6, 14). Ezen tényezok
feltarasa, jelentdségiik elemzése rendkiviil fontos a gyodgyitdé munka mindségének javitasa
szempontjabol. Reason (57) osztalyozéasa szerint a hibak lehetnek latensek vagy aktivak.
Aktiv hibanak tekinti azt, amely megtorténte kdzvetlenill a nem kivant esemény létrejottéhez
vezet. Latens hiba nem eredményez kozvetleniil varatlan eseményt, de a szervezet nem
megfeleld mikddésében megbujva ("szervezeti patogén") barmikor kellemetlen szovédmény
kialakulasanak egyik faktora lehet. Van der Schaaf (68) altal kifejlesztett Eindhoven
Cassification Modelt ma mar az egészségiigyben is alkalmazzak. A osztilyozas szerint a
varatlan események hatterében technikai, szervezeti €s személyi tényezok illetve ezek
egylittese allhat. A ritka, varatlan események mindség szempontu megkozelitése fontos
eszkOz a gyogyitdo munka szinvonalanak fejlesztésében. Viszonylag koran felhivja a figyelmet
olyan hianyossagokra, amelyek statisztikai mddszerekkel, trendek vizsgalataval még nem
érzékelhetek. Az Egyesiilt Allamokban a Joint Commission on Accreditation of Healthcare
Organizations (18, 40, 54,) eldirja a korhazak szamara a varatlan események kezelésére
vonatkoz6 stratégia kidolgozasat (Sentinel Event Policy). Fontosnak tartjak a vizsgalat 45
napon beliil torténd véghezvitelét, az adatok bizalmas kezelését és a blinbakképzés helyett a
kikiiszobolhetd szervezeti problémak megoldasat. Silber és munkatarsai (63) a coronaria
miutétek kapcsan fellépd varatlan szovodményeket vizsgaltdk az ellatds mindsége

szempontjabol. Eredményeik alapjan azt a kovetkezetést vontak le, hogy nem a komplikaciok
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gyakorisdga a dontd az eredmény (tulélés, stb.) szempontjabdl, hanem a szévédmények
megfeleld szintli kezelése.
Munkam soran fontosnak tartottam két ritka, de sulyos kardialis szovodmény részletes
elemzését, melyek a gyermekgyodgyaszat tobbi aganak fejlédése kovetkeztében wvaltak
napjainkban aktualissd. Ez annak koszonhetd, hogy 1) eljarasok keriiltek széles korben
alkalmazasra (igen kis sulyu korasziilottek intenziv terapiaja, miivese kezelés, mediastinalis
sugarterapia), amelyek nem csak a stlyos betegségben szenveddk tulélési esélyét ndvelték
meg, hanem a gyogyithatatlan betegek élettartama is meghosszabbodott. Az 0j eljarasok
korabban nem vagy csak kevésbé ismert mellékhatasok megjelenésével is egyiitt jartak. Az
egészségiigyi ellatas fejlodése folyamatos tovabbképzést, a szervezeti struktura folyamatos
fejlesztését igényli. A ritka és sulyos szovodmények sikeres ellatasa lényegesen nagyobb
eréfeszitést igényel az ellatd személyzet részérél. A ritka események kritikus értékelése -
mely feltétele az elérhetd szinvonal biztositdsanak - tovabbi erObefektetést igényel. Fontos,
hogy a ritka betegségben szenved6k magas szintii ellatdsa ne csak a kozvetlen ellatasukban
résztvevo dolgozok szamara legyen etikai kdvetelmény.
A szivhibaval sziiletett gyermekek gyogyitasaval foglalkozé orvosok munkdja
megitélésékekor egyik legfontosabb szempont, hogy az adott lehetdségek mellett sikeriil-e az
elérhetd legjobb mindségli ellatast biztositani. A folosleges vizsgalatok elkeriilése, illetve az
indokolt beavatkozasok idejében torténd elvégzése, vagyis az elérhetd legjobb orvosi és
egészségpolitikai dontéshozatal kulcsfontossdgi napjaink egészségiigyi ellatasaban. A
bizonyitékokon alapul6 orvoslas szemléletmodjanak elterjedése fontos eldrelépést jelent a jo
mindségli dontéshozatalhoz (S3).

5.3. Indikatorok jelentosége
A legjobb ellatds megvaldsitasahoz teljesitményértékelések sziikségesek. Ennek a

legjarhatobb utja bizonyos jol mérheté és mértékadod teljesitménymutatok felmérése, mely



57

egyrészt viszonyitasi alapot ad a tovabbi fejlodés megitélésére, masrészt lehetéséget teremt az
Osszehasonlitasra a sajat és mas intézetek mutatoi kozott. A hidnyossagok a teljesitményben
ramutatnak arra, hogy hol kell a gyakorlatot modositani. A klinikai audit a teljesitményt elére
meghatarozott kritériumokhoz, standardokhoz viszonyitja, mig az indikator értékeinek
valtozasa révén jelzi a teljesitményben bekovetkezett valtozast. A "jelentds esemény" audit a
struktaraban és a miikddésben meglévo azon hidnyossagokat kutatja, amelyek kozrejatszottak
a nem vart esemény kialakulasaban. A kritériumok, standardok és az indikatorok legfontosabb
tulajdonsaga azok validitdsa, amely alatt azt értjiik, hogy értékiik illetve annak valtozasa
bizonyithatd6 modon kihat az eredményre.

Az ellatdas megfelel6ségének vizsgalata nem szoritkozhat egyszeri alkalomra, hiszen egy
folyamatosan valtozo feltételek mellett mikddd tevékenységrél van sz6. Ezért az
egészségiigyi ellatds mindségének folyamatos monitorozasa nem nélkiilozhetd a
gyermekkardioldégidban és a hozzd nagyon kozel allo gyermekszivsebészetben sem. A
mindségi indikatorok fejlesztése és folyamatos kovetése nélkiilozhetetlen a mindségi
problémak idében torténd felfedésében (S4).

A kordbban mar emlitett adatok attekintése dnmagéban is fontos lehet, hiszen viszonyitasi
alapot nyujt a késobbi valtozasok kritikus megitéléséhez. Ugyanakkor az adatok mas régiok
illetve orszagok adataival torténd Osszehasonlitdsa tovabbi fontos informaciot nytujthat arra

vonatkozoan, hogy mik lehetnek a szamunkra a tovabblépés alternativai.
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6. KOVETKEZTETESEK

1. A minéségmérés ¢€s fejlesztés lehetOségeit vizsgaltam a gyermekkori szivbetegségek
gyogyitasanak teriiletén. A velesziiletett szivhibak ellatasanak szinvonalat a kritériumokon
szerzett betegségek mindségszemponti elemzésére a "jelentds esemény" audit modszert
hasznaltam. Mindhdrom modszer alkalmazhatéo a gyermekkardiologiaban a mindség
mérésére.

2. A kritériumok, standardok és indikatorok kivalasztasa részben az ellatasi folyamat
attekintése soran kritikusnak bizonyulo és mérheté tényezok megkeresése, részben pedig
irodalmi attekintés révén tortént. Az adatok értékelése alapjan megallapithatd, hogy a
vizsgalt idOszakban a velesziiletett szivhibak diagnosztikaja, kiilondsen a kritikus
vitiumok felismerése meghaladta a nemzetkozi standardot, ugyanakkor az invaziv
korrekcidhoz valod hozzdférhetdség - kiilondsen a silyos szivhibdk esetében - limitalt volt.

3. A hazai gyermekszivsebészet eredményei a posztoperativ mortalitas tekintetében nem
maradnak el a vilag élvonalat képezo szivsebészeti centrumok Osszesitett eredményeitol.
A miutéti indikacio szélesitése (mas szoval a hozzaférhetdség bdvitése) az igen nagy
kockazata vitiumok irdnyaba - kedvezdtlen esetben is - csak mérsékelt romlast
eredményezne a posztoperativ mortalitast illetden.

4. A velesziiletett szivhibak ellatasanak kritikus értékelése egyiitt jart epidemiologiai
helyzetfelméréssel, mely eddig még nem tortént meg Hajdu-Bihar megyében, és
hazankban is csak tobb mint 30 évvel korabban torténtek ilyen jellegli vizsgalatok. A
velesziiletett szivhibak sziiletéskori prevalencidja magasabbnak bizonyult a korabbi
tanulmanyokban kozolteknél. Ennek elsdsorban a jobb diagnosztikus feltételek, nem pedig

a gyakorisag tényleges novekedése lehet az oka.
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Jelenleg nem rendelkeziink olyan tudomanyos bizonyitékokkal, melyek alapjan a teljes
korh  sztirésnek  prioritast  kellene  ¢élveznie a  gyermekkardiologiai  ellatas
mindségfejlesztési torekvéseiben.

A vizsgalt kritériumokon kiviil még szamos tényezo befolyasolja a gyermekkardiologiai
és szivsebészeti ellatas eredményességét. A jovOben sziikség lesz ujabb kritériumok,
indikatorok kifejlesztésére. Egy kritérium akkor tolti be feladatat, ha az altala mért valtozo
bizonyitott Osszefliggésben van az eredménnyel. Tovabbi kritériumok és indikatorok
kifejlesztésének legfobb akadalya a gyermekkardiologiaban a tudomanyos evidenciak
hianya, valamint az egészségiigyben hozzaférhetd adatok sziikdssége.

A ritka kardialis szovédmények mindségszemponti elemzése idoben felhivhatja a
figyelmet olyan, az egészségligyi ellatds struktirajaban és folyamataiban meglévd
hianyossagokra, amelyek kikiiszobolése megeldzi azok tomeges eldfordulasat.

A ritka események hatterében meghiz6dd kozvetlen és latens okok teljes kora
feltarasahoz szemléletvaltasra van sziikség: nem a szankcionalasra, hanem a szervezeti
hibak kikiiszobdlésére fektessiik a hangsulyt.

A gyogyito eljarasok rendkiviil gyors valtozdson mennek at. Ez folyamatos kihivast jelent
a személyzet és az egész egészségiigyi struktira szamara. Az adott lehetéségek mellett
optimalis egészségiigyi ellatas kialakitdsa és fenntartdsa csak a mindség folyamatos

monitorozasaval lehetséges.
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7.  AZ EREDMENYEK GYAKORLATI = ALKALMAZHATOSAGANAK

LEHETOSEGEI

1. Optimalis egészségiigyi ellatds tudomanyos igényli megtervezéséhez nélkiilozhetetlen az
epidemioldgiai adatok ismerete, valamint a terdpids kapacitas-sziikséglet pontos
felmérése. Munkam eredményeként olyan hazai adatok valtak ismertté, melyek az elobb
emlitett cél megvalositasahoz alapvetd fontossaguak.

2. A gyermekkardiologiai és a gyermekszivsebészeti ellatds mindségszempontu elemzése
feltarta a gyogyitd munka erdsségeit és hianyossagait egy adott idéperiodusban. Az
eredmények konkrét utmutatast adnak a fejlesztés iranyanak meghatarozasahoz.

3. A minbségmérés szisztematikus alkalmazasa atlathatova és ellendrizhetové teszi az
egészségiigyi ellatds teljesitményét a finanszirozok, a gydgyitasban kozvetleniil
résztvevok és a betegek szdmara egyarant. Ez a tény lényegesen novelheti a bizalmat
mindegyik oldal részérol.

4. Munkam soran harom, mindség mérésre alkalmazott modszer adaptalasat végeztem el a
gyermekkardiologia ¢és gyermekszivsebészet teriiletén. A tanulmany modellként

szolgalhat - az egészségligy mas teriiletén is - a mindségfejlesztési torekvésekhez.
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