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1. BEVEZETES

A szivhibaval sziiletett gyermekek életkilatasai sohasem voltak biztatobbak, mint
napjainkban. Az intervencidés kardiologia és a szivsebészet fejlodése Orvendetesen
besziikitette a gyogyithatatlan esetek korét, ugyanakkor a szivhibak korrekcidjanak optimalis
ideje az 0jsziilott- és csecsemobkorra keriilt. Mindez azonban rendkiviil magas szaktudast
igényel, és az egyes specialitasok magas szintll, integralt egylittmitkodését teszi sziikségessé.
Az esetek viszonylag ritka volta azonban megneheziti a kell6 jartassdg megszerzését. Az
alacsony volumen tovabb noveli az esetek ellatasanak amugy is magas fajlagos koltségét. Az
ellatas elobb emlitett sajatossdgai miatt a szakmai szempontbol elérhetd és gazdasagi
szempontbol megengedhetd eredményesség sériilhet.

Az irodalom alapjan tudjuk, hogy mind a diagnosztika, mind a terapia teriiletén jelentds
hianyossagok meriilhetnek fel a velesziiletett szivhibak ellatasa soran.

A velesziiletett szivhibak ellatdsanak kritikus elemzésére a klinikai audit modszere
alkalmazhato.

Az audit a jelenlegi gyakorlat kritikus és szisztematikus feliilvizsgalatat, folyamatos
ellendrzését és az eldre meghatarozott standardoknak megfeleld fejlesztést foglalja magaban.
Az audit elkotelezettséget jelent az egyéni teljesitmény €s végso soron az ellatas mindségének
¢s koltséghatékonysaganak a javitasara.

Az audit kivitelezésének legérzékenyebb pontja a kritériumok és standardok meghatarozasa.
Kritérium: szisztematikusan kialakitott allasfoglalas mely alkalmas a dontések, gyogyito
eljarasok és eredmények megfeleldségének vizsgalatara. Standard: annak szazalékban torténd
kifejezése, hogy a kritériumként megfogalmazott eseménynek milyen mértékben kell
megvaldsulnia a gyakorlatban.

Uj kihivést jelent a gyermekkardiologusok szamara, hogy az orvostudomany fejlédésével
szdmos 1Uj eljaras keriil alkalmazasra a gyermekgyogyaszat teriiletén. Bizonyos terapias
beavatkozasok (példaul a hemodializis), jelentds hemodinamikai valtozasokkal jarnak,
amelyek rizikotényezoként szerepelhetnek kardialis szovodmények kialakulasaban. Szamos 1j
orvosi eljarasnak lehet olyan kardialis sz6védménye, amely korabban nem volt ismert.

Az elobb emlitett szerzett szivbetegségek és szovodmények kozds jellemzd vonasa, hogy
ritkdn fordulnak eld. 4 ritka betegségek sokkal jelentosebb mértékben hordozzédk magukban a
nem megfeleld ellatds kockazatat, mint a gyakoriak. A ritka események statisztikai illetve
epidemiologiai modszerekkel valo elemzése nagyon korlatozott.

Az Egyesiilt Allamokban a ritka, varatlan eseményeket "sentinel event" névvel illetik, és
kiilonosen nagy hangsulyt fektetnek a részletes analizisiikre. A "sentinel event" analizis a
rendszerben €s a szervezési folyamatokban meglévo hibakra koncentral, nem pedig az egyéni
teljesitményekre. Az "Orszem események" kritikus elemzésének nemcsak etikai motivacioi
vannak, mivel a szervezeti problémak kikiiszobolése révén jelentds koltségmegtakaritashoz is
vezet.

A ritka, varatlan betegségek mindségszempontl elemzését kiilonb6zo névvel emlitik (critical
incident, sentinel event, significant event) ugyanakkor az alkalmazott mddszerek jelentds
atfedést mutatnak a kiilonbozé elnevezések ellenére. Munkdmban a ritka betegségek
ellatasanak kritikus elemzésére Pringle és munkatérsai (Occas Pap R Coll Gen Pract 1995; 70:
1-71) altal hasznalt "jelentés esemény audit" (significant event audit) kifejezést alkalmazom.
Ha a betegek ellatasanak szinvonalat objektiv modon értékelni kivanjuk, akkor rendkiviil
fontos annak ismerete, hogy egy orvosi (egészségiligyi) eljaras (vagy annak elmaradasa)
milyen mértékben befolyasolja a gyogyitds eredményét. Ehhez nélkiilozhetetlen az egyes
terapias eljarasok, egészségiigyi kockazatok kvantitativ értékelése. A bizonyitekokon 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/befolydsolé tényez6 - eredmény) ¢és szisztematikus irodalomkutatassal
kulcsfontossagi lehet az alapvetd ok meghatarozasa szempontjabol.

A kritériumoknak, standardoknak vald megfelelés vizsgalata mellett az egészségiigyi ellatas
szakmai szinvonalanak megitélésére az indikdtorok fejlesztése a legelterjedtebb moddszer.
Indikatort azokon a teriileteken érdemes alkalmazni, ahol a mindség direkt médon nem, vagy
csak igen nagy id6 és pénzraforditdssal mérhetd Az indikator egy mennyiségi mutatészam,
amely a betegellatas valamelyik teriiletén méri a végzett tevékenységet €s segitségével az
ellatds mindsége figyelhetd ¢és értékelhet6. Az indikator nem kozvetlen mérészama a
mindségnek, viszont értékeinek alakuldsaval felhivja a figyelmet azon ellatasi teriiletekre,
amelyek tovabbi részletesebb elemzést igényelnek.

2. CELKITUZES

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

klinikai audit, jelentés esemény audit, mindségi indikatorok) alkalmazhatosagat

megvizsgaljam a gyermekkardioldgia és a gyermekszivsebészet teriiletén.

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

Az elobbi cél eléréséhez a kritériumokon alapuld klinikai audit moédszerét alkalmazom. A

kutatas soran a kovetkezd kérdésekre keresem a vélaszt:

e Iddben felismerésre keriilnek-e a velesziiletett szivhibak?

e Megfelelé-e az invaziv terdpids beavatkozasok (szivmiitét és intervencios katéterezés)
szama ¢és mindsége.

III. Az eldbb emlitett cél megvaldsitdsahoz 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 stilyos kardidlis szovodmény részletes

elemzését, melyek a gyermekgyogyaszat tobbi aganak fejlédése kovetkeztében wvaltak

napjainkban aktualissa. Célom olyan moddszertan kifejlesztése, mely széles korben

alkalmazhato a ritka betegségek gyogyitasa soran felmeriild mindségi problémak elemzésére.

3. MODSZER

A gyermekkori velesziiletett szivbetegségek ellatdsanak elemzése soran a klinikai audit
modszertanat alkalmaztam.
3.1. Kritériumok képzése a velesziiletett szivhibdk ellatisanak kritikus elemzéséhez
A modszer kialakitdsa soran a célom az volt, hogy a mar meglévé adatbazisok alapjan
mérhetd kritériumokat hozzak létre, melyek tiikkrozik a congenitalis vitiumok ellatasanak
szinvonalat. Attol fiiggben, hogy az eredményre milyen mértékben van kihatassal a
meghatarozott kritérium, "nélkiilozhetetlen", "ajanlott" és "lehetséges" kategoriara osztottam
Oket.
Nélkiilozhetetlen kritériumok az alabbiak:
e [doben keriiljenek felismerésre a kritikus vitiumok
e Ne post mortem keriiljon felismerésre a csecsemdhalalt okozo vitium
e Elkeriilhetd szovodmények fellépte eltt ismerjiik fel a vitiumot
e Izolalt szivhiba miatt ne kdvetkezzen be csecsemdhalalozas
e Minden raszoruld gyermek szamara hozzaférhetd legyen az invaziv terapia (intervencios
katéterezés/szivmiitét)



e Optimalis életkorban keriiljon miitétre a vitiumos ujsziilott, csecsemd és gyermek
e A posztoperativ mortalitds ne haladja meg az elkeriilhetetlen kockazatot

Ajanlott kritérium:

Nem siirgds esetben a miitéti varakozasi id6 ne haladja meg az 1 évet

Lehetséges kritérium:

Minden congenitalis vitium keriiljon felismerésre

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 kori attekintése révén vizsgaltam azokat a
lehetséges technikai, szervezési és személyi tényezoket, melyek kozrejatszhattak a
szovodmény kialakulasaban. A lehetséges okokat az alabbi szempontok szerint kozelitettem
meg: a beteg sajatossagaiban, az ellatasi struktaraban, a folyamatokban, a dontéshozatalban
rejlo tényezok. Végiil torekedtem a legalapvetdbb ok (root-cause) meghatarozasara.

3.4. Mindségi indikdtorok fejlesztésének modszere

A szivhibaval sziiletett 0jsziilottek ellatasat folyamatabra segitségével tekintettiik at, mivel igy

jol felismerhetdk azok a kritikus pontok, melyek meghatarozzak az ellatds mindségét:

e Az egyes ellatési szinteken idoben felismerésre keriilnek-e a korrekciot igényld esetek?

o Megfeleld szinvonalu-e a perioperativ ellatas.

A képzendo indikatort lesziikitettiik két viszonylag homogén betegcsoportra, nevezetesen a

koltség-hatékony adatgylijtési rendszer kialakitasa érdekében olyan Ilétezé adatbazist

kerestiink, melybé] kinyerheték az indikator képzéséhez sziikséges adatok. A GYOGYINFOK

folyamatosan gyijti a hazai korhazi apolasi esetek adatait. A gyttt adatok alkalmasak

harom indikator képzéséhez:

e Hypoplasias bal szivfél szindroma miatt bekovetkezett halalozas.

o A két napos kornal késObb kardiologiai centrumba keriild nagyér transzpozicids
ujsziilottek aranya.

e A nagyér transzpozicios Ujsziilottek korrekcidos miitétje utan bekovetkezd korhazi
mortalités.

3.5. Adatgyiijtés

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 nyilvantartasat. 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 gytijtését és
rendszerezését az alabbi szempontok szerint végeztiik: elemeztiik azon 0 és 18 éves kor kdzott
1évé gyermekek adatait, akiknél 1994. januar 1. és 1997. december 31. kozott velesziiletett
szivhiba keriilt felismerésre, valamint akik az adott idészak alatt szivmiitéten vagy
intervencios katéterezésen estek at. Emellett vizsgaltuk az ugyanezen periddus alatt szivhiba
miatt bekdvetkezett csecsemdmortalitast. Fontosnak tartottuk azt is megvizsgalni, hogy
mekkora a szivmiitétre elgjegyzett gyermekek varolistaja.

A GYOGYINFOK adatbazisara tamaszkodva megvizsgaltuk a szivhiba miatt bekovetkezett
korhazi csecsemoOhalalozast. Az 1996-os adatbazisbol kigyiijtottiik minden 1 év alatti gyermek



korhazi apolasi adatat, akinek elbocsato 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.

Minden gyermeknek legalabb két korhazi apolasi eseménye volt, ezek a betegazonosito, a
sziiletés, a nem, az iranyitdoszam alapjan elég jol azonosithatok, és a beteg utja és diagndzisai
nyomon kovethetok. Ugyanazon beteg kiilonb6zé épolasi eseményeinél a diagnézis
egyezOsége megerdsitheti azok helyességét. Bizonyos diagndzisokhoz meghatarozott
beavatkozasok tarsulhatnak (példaul nagyér transzpozicidhoz az artérids switch mutét), ennek
megfeleléen is ellendriztik a vizsgalt gyerekek adatait. Az ellendrzés soran a betegségek
kodjait néhany eset kivételével hitelesnek talaltuk. Mindenesetre a potencialis kddolasi hibak
miatt az adatokat kell6 dvatossaggal kell kezelni.

4. EREDMENYEK

4.1. Velesziiletett szivhibak sziiletéskori prevalencidaja Hajdiu-Bihar megyében.

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

Legnagyobb aranyban secundum tipust pitvari septum defectus, kamrai septum defectus,
majd ezektdl 1ényegesen kisebb aranyban ductus arteriosus persistens keriilt felismerésre.
Fontos Iehet az u.n. ,kritikus vitiumok™ aranya a fentiek kozott. Amennyiben azokat a
vitiumokat tekintjiik sulyosnak, amelyek egy éves kor alatt terapias beavatkozast igényeltek
(32 eset), vagy pedig beavatkozas nélkiil haldlhoz vezettek egy éves kor alatt, akkor 55
gyermek sziiletett ,kritikus vitiummal” az adott idészakban (2 %o). Ha az egy éves kort
beavatkozas nélkiil tiléld, cyanoticus vitiumos eseteket is kritikus vitiumnak tekintjiik, akkor
66-ra emelkedik a fenti esetszam, amely 2.5 %o-es sziiletéskori prevalencianak felel meg.

4.2. A kritériumoknak valo megfelelés vizsgdalata velesziiletett szivhibdak ellatisanak
elemzésekor

4.2.1. ldoben keriiljenek felismerésre a kritikus vitiumok

A vizsgalt id6periddusban 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 kordban 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. Koziilik 5 esetben
elézte meg terdpids beavatkozas a fatdlis kimenetelt. 11 esetben a sulyos tarsuld
rendellenesség (hydrops, IRDS, Edwards szindroma, ujsziilottkori sepsis stb.) nem tette
lehet6vé 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 feltehetden szerencsésebb kimenetelhez vezetett volna. Hat 0jsziilott esetében olyan
tarsuld rendellenesség volt igazolhatdo, mely — bar az élettel nem 0Osszeegyeztethetlen —
jelentdsen rontotta a tulélés esélyeit (korasziilottség, rossz bal kamra funkcid, tarsuld stlyos



fejlodési rendellenesség). Nyolc esetben nem volt a vitiumon kiviil tarsuld rendellenesség.
Koziliik 5 esetben nem keriilt sor terapias beavatkozasra.

4.2.3. Minden raszorulo gyermek szamdra hozzdférheto legyen az invaziv terdpia
(intervencios katéterezés/szivmiitét)

A vizsgalt négy év alatt 121 miitéti és intervencios kardiologiai beavatkozas 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
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 becsiilheto.

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 terdpids beavatkozas gytjtéfogalom 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 terdpias beavatkozasra volt sziikség. A terapias beavatkozasok 34 %
-a egy éves kor alatt tortént. 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 miitétre keriild gyerekek atlagos életkora a
beavatkozas idején hat év volt. A secundum tipusu pitvari septum defectus esetében a
korrekcid nem siirgetd csecsemd illetve korai kisded korban, azonban iskolaskor el6tt
indokolt azt végrehajtani. Az adott idOperiddusban pitvari septum defectus miatt miitétre
keriilo gyerekek kozel fele (11/25) betoltotte a hat éves életkort. Az O6sszes tobbi vitium
esetében - ahol ma mar a csecsemdkor vagy a korai kisdedkor az invaziv megoldas idealis
idépontja - a korrekcid 58%-a (32/55) négy éves vagy annal idésebb korban tortént.

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 halalozas, mig az egy év folott végzett 80 beavatkozasbol
ugyancsak 6tnél 1épett fel halalos szovodmény. 23 szivhiba miatt meghalt csecsem6nél 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 korrekcié esetleg megeldzhette volna a halalos kimenetelt. Ha feltételezziik, hogy
mindegyik eset miitétre 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 vessziik figyelembe, akkor az emlitett két érték a
kovetkez6 képen alakult volna: 7,6 % és 15,3%.



4.2.6. Nem stirgds esetben a miitéti varakozasi ido ne haladja meg az egy évet

A vizsgalati periddus kezdetekor 32 gyermek varakozott mitétre, a periodus végén (1998.
januar 1.) pedig 29. 1998. januar 1.-én miitéti varolistan 1évo gyerekek atlagos életkora ot 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 évnél hosszabb ideje varakozott a terapias
beavatkozasra. Az tjabb kardiologiai és szivsebészeti iranyelvek a terapias beavatkozas
optimalis idejeként a csecsemd és korai kisdedkort jeldlik meg.

4.2.7. Minden congenitalis vitium keriiljon felismerésre

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

A vizsgalt négy éves periodusban Gsszesen 421 velesziiletett szivhiba keriilt felismerésre
Hajda-Bihar megyében. Amennyiben az élvesziiletések szamahoz viszonyitjuk a felismert
vitiumos gyerekek ardnyat, akkor 15,6 %o sziiletéskori prevalenciarél beszélhetiink. A
vitiumok 81%-at egy éves kor alatt diagnosztizaltuk. A kordbbi tanulmanyok szerint a
sziiletéskori gyakorisag 3.7 — 11.9 %o kozott valtakozik. Ujabb adatok amellett szolnak, hogy
az enyhe szivhibak (példaul a kicsi ASD II, VSD) gyakorisiga lényegesen nagyobb a
korabban felismertnél. A pitvari szintli kommunikacié az 0jsziilottek tobb mint a felénél
el6fordul, mig a kicsi muscularis kamrai septum defectus ujsziilottkori prevalenciaja 53.2 %eo.
Ezek az enyhe defektusok nagy része spontan zarodik a késobbiekben.

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
populédcié 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
nem ismert jelenség vagy pedig az ellatdsi rendszerben meglévé hianyossdgok
kovetkezménye. Az elébbi esetben a ritka betegség leirasa 0j ismereteket jelent az
orvostudomany szdmara, mig az utdbbi esetben a ritka szovodményt mindségi indikatorként
kell tekinteniink (sentinel event indicator).

Munkam soran fontosnak tartottam két ritka, de sulyos kardidlis szovodmény részletes
elemzését, melyek a gyermekgyogyaszat tobbi aganak fejlodése kovetkeztében valtak
napjainkban aktualissa.

4.3.1. Candida endocarditis igen Kkis sulyu korasziilottnél
Az 10jsziilott intenziv osztalyokon kezelt korasziilottek kiilondsen fogékonyak Candida fajok
altal okozott infekciokra. Ebben a beteg sajatossagai, az alkalmazott terapids eljarasok és az
intenziv ellatas jellegzetes kockazati tényezdi is szerepet jatszanak.
A beteg sajatossagai:
Korasziilottek (elsdsorban a fiuk) lymphocytdinak a Candida albicans ndvekedését gatld
kapacitasa 1ényegesen csokkent a felnéttekéhez képest. A Candida albicans phagocytosisa
szempontjabdl nincs 1ényeges kiilonbség a korasziilottek, az érett ujsziilottek és a felnottek
granulocytai kozott. Fontos azonban azt is megjegyezni, hogy az 0jsziildttek macrophagjainak
fungicid kapacitasa csak korlatozott mértékben aktivalhaté IFN-gammaval.



Az egészsegiigyi struktura jellemzoi:

A javulo talélés és ezaltal a hosszas intenziv osztalyos tartozkodas megndvelte az intenziv
osztalyon dolgozé ndévérek munkaterhelését, mely az aszepszis szabalyainak
elhanyagolasdhoz vezethet az dapolasi munka soran. A munkaterhelés ¢és a bakterialis
fert6zések gyakorisaga kozotti pozitiv Osszefliggést korabban mar igazoltak.

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
kaniilalas, intubalds, tartds antibiotikus kezelés, mind hajlamosité tényezok ebbdl a
szempontbol.

Az orvosi dontéshozatal szerepe:

Az irodalmi adatok ismerete alapjan szamitani lehetett a Candida infekciok valoszinii
novekvd veszélyére. Esetiinkben a fluconazolt valasztottuk a szisztémas candidiasis
kezelésére, hogy elkeriiljik az amphotericin B és a flucytosine toxikus mellé¢khatasait. A
fluconazol csak atmeneti sikert hozott, és nem tudta megakadalyozni a betegség
progresszidjat. Csecsemok candidiasisanak kezelése soran mar leirtak hasonldé megfigyelést,
azonban korasziilottben antifungalis terapia mellett kifejloédé Candida endocarditist eddig nem
ismertettek. Fontos 0j ismeret, hogy ha a bevezetett antifungalis terapia mellett is gondoltunk
volna endocarditis lehetdségére, akkor az echokardiografias vizsgélat esetleg hamarabb fényt
derithetett volna az endocarditisre.

Alapvetd ok (voot-cause) meghatarozdsa:

Korasziilottekben eddig 17 gombas endocarditisrdl szamoltak be. Tizenét esetben centralis
vénas katéter mellett alakult ki az endocarditis. Kézenfekvo lenne az elobbiek alapjan, hogy a
centralis vénas kaniilt tekintsiik a legfontosabb etiologiai faktorként. A bemutatott esetben a
korasziilott umbilicalis artériaja volt kaniilalva az élet elsé nyolc napjaban, majd késébb a
periférias vénak keriiltek felhasznalasra a parenteralis kezelésben. A tiinetek tiz nappal az
umbilicalis artérids katéter eltavolitasat kovetden jelentkeztek. Strukturdlis szivbetegség sem
az echokardiografias, sem pedig a korbonctani lelet alapjan nem igazolodott. Esetiink
kiilonlegessége, hogy a két legfontosabbnak tartott kockazati tényez6, a vitium és a centralis
vénas kaniil okozta endothel sériilés nem volt igazolhatd, valoszinl, hogy a szovédmény
kialakulasédban a tobbi, mar emlitett kockazati tényezo joval markansabb megnyilvanulasa
(nem megfelelé infekciokontroll, nem megfelelo klinikai diontési rendszer) jatszott
meghatarozo szerepet. EbbOl a szempontbdl az esetet "6rszem jelzésnek" tekinthetjiik.

4.3.2. Pericardialis tamponad gyermekkori eseteinek kritikus elemzése

A pericardidlis tamponad jol ismert, ritka szovédménye szamos betegségnek (pl. kronikus
urémia, postpericardiotomids szindroma stb.). Bar gyermekkorban ritka szovodménynek
tekintik, az elmult években lényegesen gyakrabban észleltikk. Mig 1985. januar 1. és 1991.
december 31. kozott mindossze egy alkalommal diagnosztizaltunk pericardialis tamponadot, a
kovetkezd hét éves periodusban viszont mar hat alkalommal. Az esetek viszonylagos
megszaporodasa indokolta a korkép részletes elemzését.

A beteg sajatossagai:

Két esetben kronikus urémia, szintén két esetben szivmiitét utani allapot, mig egy-egy esetben
mellkasi szart seb ¢és intrapericardialis teratoma volt az alapbetegség. Az emlitett
alapbetegségek koziil mindegyik hajlamosit tamponad kialakuldsara. A kronikus urémids
esetekben a korabbinal hosszabb dializis id6 az, ami megvaltoztathatta a beteg sajatossagait és
- az eltelt idovel aranyosan - novelte a tamponad kialakulasanak kockazatat. A korai sikeres
vese transzplantacio a tamponad kockazatat csokkentené.



Az egészsegiigyi struktura jellemzoi:

A pericardialis tamponad életveszélyes allapot, az id6ben torténd diagnozis és terapia
¢letmentd. A joO mindségli monitorok alkalmazasa (paradox pulzus, tenzidesés érzékeny
monitorozasa magas kockazati helyzetekben), az echokardiografia és a szivsebészeti ellatas
elérhetésége fontos tényezO volt a bemutatott esetek szerencsés kimenetelében. Az athatolo
mellkasi sériilést szenvedd betegeknek csak 10-20 %- a éri el élve a megfeleld ellatast
biztositdé  korhdzat. Az egészségligyi ellatas egész rendszerének a  fejlodése
(telekommunikacid, mentdszallitas, siirgésségi ellatas stb.) szerepet jatszhat abban, hogy ezek
az esetek nagyobb szdmban keriiljenek megmentésre.

Az ellatasi folyamat kockazati tényezoi:

Urémidas pericarditis megkdozelitdleg 10-20 %-ban fordul el6 dializis kezelésben részesiild,
kronikus veseelégtelenségben szenvedd betegekben. A pericarditishez vezetd szamos
etiologiai faktor koziil az egyik a nem megfeleld dializis. Megfeleld dializis technikdval a
tampondad kialakulasa elméletileg megel6zheto lehet.

Ha szivmiitétet kovetd harom hoénapon belill purulens pericarditis alakul ki, a leggyakoribb
koérokozoé a Staphylococcus aureus. A purulens pericarditis mortalitasa terapia nélkiil csaknem
100%. A pericardialis drainage és a célzott antibiotikus kezelés az utobbi években ezt kozel 0
%-ra csokkentette.

Bar a postpericardiotomias szindroma gyakori szivmiitétek utan, mégis ritkan vezet tamponad
kialakulasahoz. Stevenson munkajabol tudjuk, hogy posztoperativ vérzés esetén késObb
gyakoribb a jelentds mennyiségt folyadék.

Az athatold mellkasi sériilést szenvedd betegeknek tobbségében pericardialis tamponad,
vérzéses sokk, vagy a kettdé kombindcidja jellemzi a klinikai képet. Arreola-Risa ¢s
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 kialakuldséhoz.

Az orvosi dontéshozatal szerepe:

A helyes orvosi dontéshozatal alapvetd feltétele a mar emlitett kockdzati tényezok, az
eredmény szempontjabol fontos ellatasi pontok ismerete. A ritka szovodmények esetében a
dontést neheziti a magas szintli evidencidk hianya. A pericardialis tamponad témakdrét csak
egyetlen kontrollalt tanulmany érinti, amely alapjan az indomethacin hatasossaga urémias
pericarditisben nem tekinthetd bizonyitottnak.

Alapvetd ok (root-cause) meghatdrozasa:

A pericardialis tamponad gyakoribb el6fordulasa egyrészt az 1j terapids -eljarasok
(hemodializis, szivmiitét) egyre szélesebb korti alkalmazasabol adodik. Az emlitett invaziv
beavatkozasoknak a tamponad velejar6 kockazata. Masrészt a kronikus betegek hosszabb
tulélése megnoveli a tamponad kialakuldsanak kockazatat. A4 megnovekedett kockdzat
ellensulyozhato a megfelelo tovabbképzéssel és az infrastruktira fejlesztésével.

Az esetek attekintésébol lathaté, hogy gyermekkorban ritkan, ugyanakkor rendkiviil
valtozatos etiologiaval alakulhat ki pericardialis tamponad, ezért azok kialakulasa egyetlen
alapvet6 okra nem vezethetd vissza. Az ellatds mindségét az hatarozza meg, hogy az
életveszélyes allapot felismerése és elhdritasa idében és eredményesen torténik-e. A tamponad
egyik esetben sem volt halalos kimenetelii és nem okozott maradando karosodast. igy ebbél
arra kovetkeztethetiink, hogy a kritikus allapot elharitasa megfeleld volt.

4.4. Az ellatas mindségének mérése mindségi indikdtor képzésével

A GYOGYINFOK adatbazis elemzéséb6l nyert adatok szerint 1996-ban Gsszesen 128
csecsemd halt meg congenitalis vitium miatt korhazban. A leggyakoribb haldlok a
hypoplasias bal szivfél szindroma volt. Ezt a nagyartériak teljes transzpozicioja kovette. Az
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ellatas folyamatdnak attekintésekor harom paraméter adodott, amely jol nyomon kovetheto és
konnyen belathatd 0sszefiiggés van a vizsgalt paraméter és az ellatas eredményessége kozott.
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 Kardiologiai Intézetbe (legfeljebb ambulans vizsgalat torténhetett). Ez arra utal,
hogy ma mar a diagnodzis felallitdsahoz megfelelden képzett kardiologusok vannak az orszag
egész terliletén. Ugyanakkor figyelmeztetd, hogy a 18 eset koziil 8 esetben a sziilészeti
elbocsatd diagnozisok kozott egyaltalan nem szerepelt vitium.

A hypoplasias bal szivfél szindroma ma még hazankban a gyogyithatatlan betegségek kozé
tartozik, ezért kiilonds jelent0sége 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 jo eredménnyel operaljak azokat az jsziiletteket, akiknél ez a
rendellenesség fennall. Lehet, hogy rovidesen elérkeziink oda, hogy a hypoplasias bal szivfél
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legyen.

4.4.2. A nagyartériak teljes transzpozicioja, mint mindségi indikator

A nagyartériak teljes transzpozicioja a stlyos, de ma mar gyogyithato 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 diagndzis. Koziiliik 17 csecsemd exitalt korhazban.

A 46 csecsemd koziil 35 esetben sikeriilt nyomon kdvetni a kardiologiai centrumba valo
keriilés idejét. A 35, sziiletést6l nyomon kdvethetd csecsemd koziil 12 halt meg korhazban. 23
ujsziilott egy illetve két napos korban keriilt felvételre a megfeleld ellatast biztosité centrumba
(Gottsegen Gyorgy Orszagos Kardiologiai Intézet vagy Szegedi Egyetem Gyermekklinika). A
23, két napos korig centrumba keriilt jsziilott koziil 8 halt meg, mig a késobb felvételt nyert
12 0jszilottbdl négy halt meg. A meghalt és a tulélo gyerekek centrumba keriilési ideje
kozott nem volt értékelhetd kiilonbség.

A vizsgalt évben Osszesen 17 halt meg nagyér transzpozicié diagnozisa miatt. A 12 sziiletéstol
nyomon kdvethetd eset mellett még tovabbi 6t csecsemd halt meg, akik még az e¢l6z6 évben
sziiletettek. A meghalt 17 eset koziil 6 gyermeknél switch miitétet kovetden kovetkezett be a
halal.

1996-ban tiz ujsziilottnél végeztek artérids switch miitétet. A miitéteket hat esetben kdvette
halalos kimenetel. Itt fontos megjegyezni, hogy ez az év volt ezeknek a miitéteknek az induld
éve, igy a ,tanulasi idészak™ 6hatatlanul magasabb mortalitast eredményezett, mint amilyen a
késobbiekben varhato.

5. MEGBESZELES

Az egészségiigyi ellatas szinvonalanak folyamatos értékelése mind szakmai, mind etikai és
gazdasagi szempontbdl nélkiilozhetetlen. A mindség mérése torténhet kritériumoknak,
standardoknak valé megfelelés vizsgalataval vagy indikatorok fejlesztésével. A ritka
betegségek, szovodmények mindségszemponti megkdzelitése a "jelentdés esemény audit”
modszerével lehetséges.
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5.1. Audit kritériumok
A velesziiletett szivhibak elldtdsanak 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 csecsemdhalalozas 10,6 %-ért a velesziiletett
szivhibdk tehetdk feleldssé. Abu-Harb és mtsai vizsgalatuk sordn a csecsemohalalozas 9%-
aban talaltak a velesziiletett szivhibat okként, ugyanakkor a szivhiba miatt meghalt csecsemok
30%-4anal csak post mortem deriilt ki a vitium. Esetiinkben csak egy ujsziilottnél igazolodott
haldla utan az élében fel nem ismert sulyos vitium (3%). A fenti adatok arra utalnak, hogy
régionkban a sziirés effektiv, ugyanakkor az invaziv és noninvaziv terdpia kevésbé hatdsos
az angliai eredményekhez viszonyitva.
5.1.2. Izolalt szivhiba miatt ne kévetkezzen be csecsemohaldlozds
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
megvalosulni. Nyolc csecsemd halt meg izolalt szivhiba miatt, koziiliikk 6t esetben nem kertilt
sor terapias beavatkozasra. Kétség kiviil ezek mind sulyos, csak nagy kockazattal korrigalhato
vitiumok voltak (két hypoplasias bal szivfél szindroma, egy-egy pulmonalis billenty(i
agenesia, truncus art. communis, nagyartériak transzpozicioja). A nagyér transzpozicios eset a
kés6i felismerés miatt nem keriilhetett korrekciora. A hazai gyermekkardiologiai és
szivsebészeti ellatas legfontosabb feladata, hogy idoben (akar magzati életben) torténjék meg
a sulyos szivhiba diagnézisanak felallitasa €s a szivsebészeti technika fejlédése révén tovabb
csokkenthet6 legyen az elveszitett eseteknek a szama.
5.1.3. Minden raszorulo gyermek szamdra hozzdférheté legyen az invaziv terdpia
(intervencios katéterezés/szivmiitét)
Felmérésiink alapjan hazankban 1000 élvesziilottre szamitva 4,5 - 5,3 invaziv terapias
beavatkozasra van sziikség. Grech és munkatarsai is hasonld nagysagrendben allapitottadk meg
az invaziv terapias beavatkozasok sziikséges szamat (4,2/1000). A jelenlegi szivsebészeti
kapacitds mar megfelel az emlitett sziikségletnek, mely a jelenlegi sziiletésszammal
kalkulalva megkdzelitdleg 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. A 41 egy éves kor alatt végzett beavatkozas
kozil hét jsziilottnél egy hetes kor alatt, mig tovabbi hat esetben 28 napos kor alatt tortént a
mitét 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 folytatdodott. A mi esetiinkben a beavatkozasok
34 %-a tortént 1 éves kor alatt és 11%-a 28 napos kor alatt. Az eredményekbdl kitlinik, hogy a
miitétre keriilo gyermekek atlagos ¢letkora kedvezdtleniil magas.
5.1.5. A posztoperativ mortalitas ne haladja meg az elkeriilhetetlen kockdzatot
A posztoperativ mortalitas fontos jelzdje, ugyanakkor - a szamos befolyasold tényezd miatt -
nagyon nehezen értékelheté mutatoja a szivsebészeti €s az intervencids kardiologiai munka
mindségének. A legvitathatobb pontja a posztoperativ mortalitas értékelésének az, hogy a
miitétre keriilé esetek sulyossaga rendkiviil valtozo lehet (maga az alapbetegség és a tarsulo
rendellenességek egyarant), ezért a kockazat is kiilonbozé. 1994-ben az Egyesiilt Allamokban
az 0jszilott - csecsemo- és gyermekkorban végzett szivmiitétek Osszesitett mortalitasa 8,1 %
volt. Az éltalunk vizsgalt id6szakban Hajdu-Bihar megyében lako szivbeteg gyermekeknél a
121 beavatkozasbol 10 esetben kovetkezett be halalos kimenet a miitétet kdvetd 30 napon
beliil, amely 8.3 %-o0s posztoperativ mortalitdsnak felel meg. A kordbban leirtakbol kideriil,
hogy tobb sulyos, izolalt vitiumos csecsemd nem keriilt miitétre. A mitétre valo
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kivalasztasnal alkalmazott szelekcié torzithatja a posztoperativ mortalitas értékelését. Ezért
tartottuk szilikségesnek annak modellezését, hogy hogyan alakult volna a posztoperativ
mortalitds értéke, ha ezek a gyermekek is miitétre keriiltek volna. Ha feltételezziik, hogy
mindegyik eset miitétre keriil, sikeresen, akkor a posztoperativ mortalitds 7,8 % lett volna,
mig ha mind a hét eset miitétre keriilése esetén haldlos kimenetel kdvetkezett volna be, akkor
a posztoperativ mortalitds 13 % -nak adddna.
Ha a késon felismert eseteket nem vessziikk 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 orszag mortalitdasi adatai
osszemérhetoek, nem mutatnak dramai kiilonbséget.
5.1.6. Nem stirgds 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 ujabb kardiologiai és szivsebészeti iranyelvek a
terapias beavatkozas optimalis idejeként a csecsemd és korai kisded kort jelolik meg. A
kilencvenes évek végén igen jelentds kapacitasbOvités tortént a magyarorszagi
gyermekszivsebészet teriiletén. Ennek kovetkeztében a miitétre torténd varakozasi ido jelentos
rovidiilése varhato.
5.1.7. Minden velesziiletett szivhiba keriiljon felismerésre
Az volt az alapveté 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. Az altalunk vizsgalt
populacidban magasabbnak talaltuk a velesziiletett szivhibak sziiletéskori prevalenciajat (15,6
%o), mint azok a tanulményok, amelyekre kordbban utaltam. Sajnos az egyes epidemiologiai
tanulmanyok 0sszehasonlithatosagat szamos metodikai kiillonbozdség neheziti, mint példaul a
vizsgalt populacid kivalasztasa, a szivhiba felismerésének pontossaga, az utankovetés
id6tartama (diagnosztikus iddablak), az alkalmazott diagnosztikus klasszifikacid, ezért nem
tudjuk megvalaszolni azt a kérdést, hogy a velesziiletett szivhibak korabbinal nagyobb aranya
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
echokardiogrdfia rutinszeri alkalmazdisa a magyardzata a vitiumok nagyobb ardnyu
felismerésének és nem a velesziiletett szivhibdak gyakorisaganak tényleges novekedése.
Valoszinli, hogy ha atfogd szlrdvizsgalatot végeznénk az 1jsziilottek korében, a mi
régionkban is nagyobb aranyban ismernénk fel enyhe szivhibakat. Fontos szem el6tt
tartanunk, hogy azoknak az enyhe szivhibaknak a szlirése, amelyek nem befolyasoljak a
gyermek életkilatasait, megkérddjelezhetd az indokoltsdg szempontjabol.

5.2. Ritka, varatlan betegségek Kritikus elemzése
Egy-egy ritka sz6vodmény rendszerint szamos tényez6 egyiittes hatasanak a kovetkezménye.
Ezen tényezok feltarasa, jelentOségiik elemzése rendkiviil fontos a gyogyitdé munka
mindségének javitasa szempontjabol. Reason osztilyozasa szerint a hibak lehetnek latensek
vagy aktivak. Aktiv hibanak tekinti azt, amely megtorténte kozvetleniil a nem kivant esemény
létrejottéhez vezet. Latens hiba nem eredményez kozvetlenill vératlan eseményt, de a
szervezet nem megfeleld mikddésében megbujva ("szervezeti patogén") barmikor
kellemetlen szovédmény kialakulasanak egyik faktora lehet. A ritka, varatlan események
mindség szemponti megkozelitése fontos eszk6z a gyogyitd6 munka szinvonalanak
fejlesztésében. Viszonylag koran felhivja a figyelmet olyan hidnyossagokra, amelyek
statisztikai modszerekkel, trendek vizsgalataval még nem érzékelhetdek. Munkam soran
fontosnak tartottam két ritka, de sulyos kardialis sz6védmény részletes elemzését, melyek a
gyermekgyogyaszat tobbi aganak fejlédése kdvetkeztében valtak napjainkban aktualissa. Ez
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annak koszonhetd, hogy 10j eljarasok keriiltek széles korben alkalmazésra (igen kis sulyt
korasziilottek intenziv terapidja, miivese kezelés, mediastinalis sugarterapia), amelyek nem
csak a stlyos betegségben szenveddk tulélési esélyét ndvelték meg, hanem a gyodgyithatatlan
betegek élettartama is meghosszabbodott. Az 10j eljarasok korabban nem vagy csak kevésbé
ismert mellékhatasok megjelenésével is egyiitt jartak. Az egészségiigyi ellatas fejlodése
folyamatos tovabbképzést, a szervezeti struktira folyamatos fejlesztését igényli. A ritka és
sulyos szovoédmények sikeres ellatasa lényegesen nagyobb erdfeszitést igényel az ellatd
személyzet részérdl. A ritka események kritikus értékelése - mely feltétele az elérhetd
szinvonal biztositasanak - tovabbi erObefektetést igényel. Fontos, hogy a ritka betegségben
szenvedok magas szintli ellatdsa ne csak a kozvetlen ellatdsukban résztvevo dolgozok szamara
legyen etikai kovetelmény.
A szivhibaval sziiletett gyermekek gyogyitasaval foglalkoz6 orvosok munkaja megitélésének
egyik legfontosabb szempontja, hogy az adott lehet6ségek mellett sikeriil-e az elérhetd
legjobb mindségii 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
mindségl dontéshozatalhoz.

5.3. Indikatorok jelentésége
A legjobb ellatds megvalositasahoz teljesitményértékelések sziikségesek. Ennek a
legjarhatobb utja bizonyos jol mérhetd és mértékado teljesitménymutatok felmérése, mely
egyrészt viszonyitasi alapot ad a tovabbi fejlodés megitélésére, masrészt lehetoséget teremt az
Osszehasonlitasra a sajat és mas intézetek mutatoi kozott. A hianyossagok a teljesitményben
rdmutatnak arra, hogy hol kell a gyakorlatot mddositani. A klinikai audit a teljesitményt elére
meghatarozott kritériumokhoz, standardokhoz viszonyitja, mig az indikator értékeinek
valtozésa révén jelzi a teljesitményben bekovetkezett valtozast. Az ellatas megfeleloségének
vizsgalata nem szoritkozhat egyszeri alkalomra, hiszen egy folyamatosan valtozo feltételek
mellett miikodo tevékenységrol van szo. Ezért az egészségiigyi ellatds mindségének
folyamatos monitorozasa nem nélkiilozhetd a gyermekkardiologiaban €s a hozzd nagyon
kozel allo gyermekszivsebészetben sem. A korabban mar emlitett adatok attekintése
onmagaban is fontos lehet, hiszen viszonyitasi alapot nyujt a késobbi valtozasok kritikus
megitélés¢hez. Ugyanakkor az adatok mas régiok illetve orszdgok adataival torténd
Osszehasonlitasa tovabbi fontos informacidt nyujthat arra vonatkozdan, hogy mik lehetnek a
szamunkra a tovabblépés alternativai.

6. KOVETKEZTETESEK

1. A mindségmérés ¢€s fejlesztés lehetOségeit vizsgaltam a gyermekkori szivbetegségek
gyogyitasanak teriiletén. A velesziiletett szivhibak ellatasanak szinvonalat a kritériumokon
szerzett betegségek mindségszempontl elemzésére a "jelentés esemény" audit modszert
hasznaltam. Mindharom modszer alkalmazhato a gyermekkardiologiaban a mindség
mérésére.

2. A kritériumok, standardok és indikatorok kivalasztasa részben az ellatasi folyamat
attekintése soran kritikusnak bizonyuld és mérhetd tényezok megkeresése, részben pedig
irodalmi attekintés révén tortént. Az adatok értékelése alapjan megallapithato, hogy a
vizsgalt idOszakban a velesziiletett szivhibak diagnosztikéja, kiilondsen a kritikus
vitiumok felismerése meghaladta a nemzetkdzi standardot, ugyanakkor az invaziv
korrekcidhoz valo hozzdférhetiség - kiilondsen a siulyos szivhibdk esetében - limitalt volt.
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A hazai gyermekszivsebészet eredményei a posztoperativ mortalitds tekintetében nem
maradnak el a vilag élvonalat képezd szivsebészeti centrumok Gsszesitett eredményeitol.
A mitéti indikacio szélesitése (mas szoval a hozzaférhetéség bovitése) az igen nagy
kockazati vitiumok iranyaba - kedvezétlen esetben is - csak mérsékelt romlast
eredményezne a posztoperativ mortalitast illetden.

A velesziiletett szivhibak ellatasanak kritikus értékelése egyiitt jart epidemiologiai
helyzetfelméréssel, mely eddig még nem tortént meg Hajdi-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.

Jelenleg nem rendelkeziink olyan tudoményos bizonyitékokkal, melyek alapjan a teljes
korh  sztirésnek  prioritast  kellene  élveznie a  gyermekkardiologiai  ellatas
mindségfejlesztési torekvéseiben.

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

A ritka kardidlis szovédmények mindségszempontu elemzése id6ben felhivhatja a
figyelmet olyan, az egészségligyi ellatds struktirajaban és folyamataiban meglévd
hianyossagokra, amelyek kikiiszobolése megeldzi azok tomeges eldfordulasat.

A ritka események hatterében meghtz6dd kozvetlen és latens okok teljes kora
feltarasahoz szemléletvaltasra van sziikség. Ennek lényege, hogy ne a szankcionalasra,
hanem a szervezeti hibak kikiiszobdlése fektessiik a hangstlyt.

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

7. AZ EREDMENYEK GYAKORLATI ALKALMAZHATOSAGANAK
LEHETOSEGEI

1.

Optimalis egészségiigyi ellatas tudomanyos igényli megtervezéséhez nélkiilozhetetlen az
epidemioldgiai adatok ismerete, valamint a terapids kapacitas-sziikséglet pontos
felmérése. Munkam eredményeként olyan hazai adatok valtak ismertté, melyek az el6bb
emlitett cél megvalositasahoz alapvetd fontossaguak.

A gyermekkardiologiai és a gyermekszivsebészeti ellatds mindségszemponti elemzése
feltarta a gyogyitd munka erdsségeit és hianyossagait egy adott idéperiodusban. Az
eredmények konkrét Gtmutatast adnak a fejlesztés iranydnak meghatdrozasahoz.

A minbéségmérés szisztematikus alkalmazasa atlathatova és ellendrizhetové teszi az
egészségiigyi ellatds teljesitményét a finanszirozok, a gyogyitdsban kozvetleniil
résztvevok és a betegek szamara egyarant. Ez a tény lényegesen ndvelheti a bizalmat
mindegyik oldal részérdl.

Munkam soran harom, minéség 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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