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Bevezetés: Az aortacoarctatio a leggyakoribb congenitalis cardiovascularis elviltozasok egyike, azok 5-8%-dban fordul
elé. Tipusos el6fordulasi helye az isthmicus szakasz. Atipusos helyen kialakulé coarctatio az esetek mintegy 1%-aban
fordul el§ és tobbnyire stlyos hypertonidval szovédik. Célkitiizés: A szerz6k célul tlizték ki a korkép sebészi kezelési
lehetGségeinek és azok hosszu tavit eredményeinek ismertetését 27 beteg miitéti kezelésével szerzett tapasztalataik
alapjan. Médszer: A 35 évet felolelS utinkovetés sordn a diagnosztika és a kezelési médszerek viltoztak. Napjainkban
a morfolédgiai diagndzis legdltalinosabb mddszerei a komputertomogrifids angiogrifia és a médgneses rezonancias
angiogrifia. Az aortarckonstrukcio lehetéségei az endovascularis technikdk bevezetésével gazdagodtak, de atipusos
aortacoartatio esetében a szerz6k ma is tdlnyomodan valtozatos sebészi megoldasokat alkalmaznak. Eredmények:
A mitétek utin nem veszitettek el beteget. A hypertonia minden esetben jelentésen csokkent. Gyermekkorban ope-
rilt esetekben a novekedés okozta testméretvaltozasok 3 esetben Gjabb rekonstrukciés miitétet indokoltak. Kovetkez-
tetések: Az atipusos aortacoarctatio individudlis sebészi mddszerekkel eredményesen kezelhetd. Gyermekkorban ope-
rilt esetekben a testméret-novekedés a rekonstrudlt aortaszakasz revizi6jit teheti sziikségessé. Orv. Hetil., 2016,
157(26), 1043-1051.
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Surgical treatment of atypical aortic coarctation. Long-term results

Introduction: Aortic coarctation is a frequent congenital cardiovascular disorder representing 5-8% of all cases. It is
typically localized in the isthmic region. However, in about 1% of cases coarctation may develop in atypical sites of
the aorta and it is frequently complicated with severe hypertension. Aim: The aim of the authors was to present di-
agnostic and surgical methods used in 27 patients with atypical aortic coarctation during the last 35 years with special
interest on long-term results. Method: There was a great advance in diagnostic and surgical treatment methods during
the time period analyzed in this study. Nowadays morphologic diagnosis is most commonly obtained using com-
puted tomography angiography and magnetic resonance angiography. Some cases were treated with endovascular
techniques, but the authors used also a wide variety of surgical approaches in these patients with atypical aortic co-
arctation. Results: No patient died after surgery and hypertension was reduced in all patients, too. Reintervention was
necessary in patients operated in childhood due to change of body measures. Conclusions: Atypical aortic coarctation
can be treated surgically with good early and late outcomes. Somatic growth of children may indicate surgical revi-
sion.
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Roviditések

CTA = komputertomogrifids angiogrifia; DSA = digitalis
szubtrakcids angiogrifia; MRA = magneses rezonancids angio-
grafia; PTFE = politetra-fluor-etilén

A tipusos aortacoarctatio a congenitalis cardiovascularis
elvaltozasok egyik leggyakoribb véltozata, azok mintegy
5-8%-at képviseli és gyakorta mas szivelvaltozasokkal
tarsul. Turner-szindrémaban szenved$ betegekben
mintegy 5%-ban fordul el6.

A bal kamra szamara keringési akadélyt jelentd sziikii-
let a subvalvularis, valvularis és supravalvularis szGkdlet-
tol kezdve az aorta barmely szakaszin kialakulhat. Az
aortafven, az aorta descendensen ¢és abdominalison je-
lentkez§ sziikiiletek, az atipusos aortacoarctatiok az agy-
nevezett aortaisthmus szintjén kialakulé tipusos coarcta-
tiok 1-2%-dt teszik ki. Egyes megjelenési formai nem
feltétleniil congenitalisak, azokat Takayasu-szindréma
vagy mas betegség részjelenségének vélik. A szdkdilet
mértékétdl figgd kovetkezményes hypertonia, az allan-
do cardialis talterhelés a beteg életkilatdsait jelentGsen
rontja. A kezeletlen betegek dtlagélettartama mintegy
35 év.

Atipusos aortacoarctatio miatt 1980 6ta 27 beteget
operaltunk intézeteinkben. A valtozatos sebészi megol-
dasok korai és kés6i eredményeit tekintjiik dt dolgoza-
tunkban.

Mobdszer

1980 és 2015 kozott 27 beteget operdltunk atipusos
aortacoarctatio miatt. Betegeink kozott 8 né és 19 férfi
volt. Eletkoruk 2 és 52 év kozotti, dtlagosan 16 év volt.
A 27 betegbdl mindossze 4 volt feln6ttkora, 12 gyer-
mekkort és 9 serdiil6. Utébbiakban véglegesnek tekint-
hetd testmérettel mindossze 6 beteg rendelkezett. Veze-
té tlinet valamennyi esetben a magas vérnyomas volt.
Valamennyi beteg, egy kivételével, stlyos hypertoniaval
kertilt kivizsgaldsra. A hypertonias betegek szisztolés vér-
nyomasértékei 160 és 280, a diasztolés értékei 100 és
145 Hgmm kozott, atlagosan 185, illetve 122 Hgmm
kozotti volt. Intractabilis hypertonidt, jelent8s cardio-
megaliat 4, cardialis decompensatiot 2 betegnél észlel-
tiink. Postprandialis fijdalma, dysbasidja egyik betegnek
sem volt. Egy 26 éves nébeteg a jobb ldb 5. ujjan kis,
microembolisatio okozta gangraendval kerilt felvételre
(1. tablazat). Fizikilis jelként parasternalis zOrejt egy
esetben, parascapularist 5, epigastrialist 26 és koldoktaji
zorejt 7 betegnél regisztraltunk. Az alsé végtagi bokataji
pulzicié egyetlen esetben sem volt tapinthatd, a femora-
lis pulzicié 6 betegnél volt sejthetS. A felsd és alséd vég-
tagok kozotti nyomasgradiens 25 és 100 Hgmm kozott,
atlagosan 44 Hgmm volt. A betegek laboratériumi érté-
kei aktiv gyulladdsos folyamatra egyik esetben sem utal-
tak, azonban 4 betegiink a potencidlis gyulladisos hattér
miatt szteroidkezelésben részesiilt. A lobos hittér gya-
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1. tablazat | Atipusos aortacoarctatio miatt operalt betegek adatai

Betegszam 27
Eletkor: 2-52 év

19 férfi, 8 né

Atlagosan 16 év

Hypertonias 26 Normotenziv 1

Hypertonia mértéke
Szisztolés vérnyomas 160-280 Hgmm,
dtlagosan 185 Hgmm
100-145 Hgmm,

atlagosan 122 Hgmm

Diasztolés vérnyomas

Terapiarezisztens hypertonia 4 beteg

Cor bovinum, szivelégtelenség 4

Globilis vesefunkcio-zavar

Dysbasia

0
Postprandialis fajdalom 0
0
1

Labujjgangraena

najat az aortafal morfolégiai elvaltozasai sejtették. A glo-
bilis vesefunkcié vizsgilata minden betegnél a normalér-
tékeket mutatta.

A képalkotd eljardsok az elmalt 35 év alatt jelentGsen
megviltoztak. Az 1980-90-es években a hagyomanyos
és digitdlis szubtrakciés angiografia (DSA), majd fokoza-
tosan a CT-angiogrifia (CTA) kertilt el6térbe és szolgal-
tatta a képi diagnozist. Egy esetben az aortaiv atipusos
szlikiilete Kommerell-diverticulummal és arteria (a.) lu-
soridval szovédott. A bal a. subclavia alatt sdlyos, csak-
nem interruptiét okozé aortaiv-sziikiilet a két kar kozott
90 Hgmm gradienst okozott. A jobb a. subclavia a co-
arctatio alatti aortaszakaszbdl eredt (1. dbra). Az aorta

1. 4bra Atipusos aortacoarctatio az aortaiven a distalis aortaivbél Kom-

merell-diverticulummal indul6 jobb arteria subclaviaval
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2. abra Az aorta descendens proximalis szakaszinak hosszt szakasza
coarctatidja jol lithaté kollaterdlis keringést biztosité a. mam-

maria tigulattal 52 éves férfi betegiink esetében

3. 4dbra

Az aorta descendens k6zépsd szakaszan kialakult coarctatio. Az
aorta egyenetlen kontarja aortitis morfoldgiai jeleit mutatja egy
6 éves gyermekben, aki jelentSs cardiomegalidval és intractabilis
hypertonidval keriilt mdtétre
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4. dbra 24 éves férfi angiogramja. A beteg kezelhetetlen hypertonidval a
rekeszcsatorna szintjén kialakult coarctatio miatt keriilt mitétre

35 évvel ezel6tt. Dacron foltplasztikaval oldottuk meg

5. dbra 14 éves lany hypertonidjit intervisceralis, suprarenalis aorta-

coarctatio okozta

descendens kozéps6 szakaszdn 7 esetben (2. dbra), az
alsé szakaszan 5 esetben (3. 4bra), a thoracoabdominalis
atmenctben 4 esetben (4. dbra), a visceralis aortaszeg-
mentumon 7 esetben (5. dbra) és a subrenalis aortin

ORVOSI HETILAP

2016 m 157. évfolyam, 26. szam



(1

6. dbra 24 éves né mérsékelt hypertonidval aorta abdominalis coarctati6-

val keriilt m(itétre

7. abra | Fiatal nébeteg aorta abdominalis hosszii szakaszi coarctatidja

2 esetben (6. és 7. abra) észleltiik az elvaltozast. A teljes
aorta descendenst és abdominalist érintd aorta angustit
egy esetben észleltiink (8. abra). Az atipusos aortacoarc-
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8. dbra 12 éves fit aortogramja. Aorta angusta képe. Az aorta dtméréje

3 mm. A normédlméret( a. mesenterica superior dus kollaterdlis
artéridkbdl taplalkozik. A beteg 2 éves koraban az isthmicus aor-
ta foltplasztikdjin esett it

tatio diagnoézisat szolgiltaté képalkoto eljarasokat és az
clviltozas clhelyezkedését, kiterjedését a 2. tablizatban
foglaltuk ossze.
A subdiaphragmaticus atipusos aortacoarctatiok mor-
fologiai valtozatai az alabbiak:
— supravisceralis,
— intervisceralis (a truncus coeliacus és az a. mesenterica
superior kozott),

2. tiblazat | Az atipusos aortacoarctatio képalkoto vizsgilata és lokalizicidja

DSA 18 CTA 9 Mindkettd 7

A coarctatio elhelyezkedése és morfolégidja

Rovid Hossza Egyéb
szakasz szakasz malformatio
Aortaiven 1 Arteria
lusoria
Aorta descendens 5 2
Aorta angusta 1
Distalis aorta descendens 5
Thoracoabdominalis aorta 4
Visceralis aorta 4 3 Renalis
aneurysma
Subrenalis aorta 1 1

CTA = komputertomogrifids angiogrifia; DSA = digitalis szubtrakcios
angiogrifia.
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— suprarenalis (az a. mesenterica superior és a renalis
szdjadékok kozott),

— infrarenalis,

— multivisceralis érintettséggel jard aortacoarctatio.

A mtéti javallat alapjit a morfolégiai elvaltozas mel-
lett a stlyos hypertonia képezte. Utdbbi okdt az aorta-
stenosis kovetkeztében kialakult dramlisi rezisztencia,
illetve a filtraciés nyomds fenntartisa érdekében felléps
renovascularis mechanizmusa hypertonia kialakuldsiban
lattuk. Tapasztalatunk szerint minél kozelebb helyezke-
dett el az aortacoarctatio a veseartéridk szajadékihoz,
anndl nechezebben kezelhet§ hypertonia alakult ki,
amelynek befolyasoldsiban a konvertiléenzim-bénitd
szerek fokozott hatékonysiga szolgiltatott indirekt bi-
zonyitékot.

Az alkalmazott miitéti megoldasokat a 3. tdblizatban
foglaltuk 6ssze. Az atipusos aortacoarctatio mtitéti meg-
kozelitése 14 esetben thoracotomia, 8 esetben thoraco-
abdominalis, 1 esetben thoracalis és szeparilt abdomina-
lis-extraperitonealis és 4 esetben abdominalis feltirds
révén vilt lehetségessé.

A mitéti megoldasokat befolydsolé tényezSk sokrétl-
ek. Id6zités tekintetében — amennyiben a klinikai helyzet
lehet&vé teszi — célszerd virni a testméretek novekedésé-
re, azért, hogy lehetSleg a végleges megoldast jelentd
méretd grafttal végezhessiik a beavatkozast. Négy eset-
ben — jél befolyasolhaté hypertonia esetén — a cardialis és
vesefunkciok rendszeres ellenérzése mellett 3-5 évet
vartunk a gyermek novekedésére, majd a sziikiilt szeg-
mentumot 10-12 mm dtmérdjd grafttal hidaltuk at. Ez a
méret( érprotézis hossza tivon biztositja a distalis kerin-
gést. A bypassmegoldas és ivelt graft behelyezése lehetd-
séget ad a testméretvaltozisok kovetésére, nem sérti a
kialakult kollaterdlis keringést és elkeriili a sziikiilt szaka-
szon jelen 1év6é muralis kalcifikiciét. A miitétek soran
zéré porozitasa Dacron és PTFE-anyagt érprotéziseket
haszndltunk (8. és 9. abra). Egy térfi és egy nébetegiink-

3. tablazat | Az atipusos aortacoarctatio miatt végzett miitéti beavatkozasok
Jobb subclavio-croticus transzpozicié + distalis aortaiv- 1
foltplasztika
Ivelt bypass az isthmicus aorttél az aortabifurcatiéig + 1

a renalis és visceralis artériak replantaciéjval
Ivelt aortoaorticus bypass az aorta descendens teriiletén 6

Aortoaorticus graft interpozicidja az aorta descendens kozépsg 1
szakaszan

Aorta descendens, aorta abdominalis ivelt bypass + renalis 1
replanticié

Az aorta descendens foltplasztikdja

A thoracoabdominalis aortaszakasz foltplasztikaja

A visceralis aortaszegmentum foltplasztikdja

A visceralis aortaszegmentum + a. renalis foltplasztikdja

Hepatorenalis és splenorenalis bypass

— N = Ul W

Subrenalis aorta foltplasztikaja

EREDETI KOZLEMENY

9. ibra Az aorta angusta (8. dbra) miitéti megolddsa thoracoabdomina-
lis Dacron graft beiiltetésével és a zsigeri dgak implantdcidjival

15 évvel a miitét utin

ben a rovid szakasza suprarenalis szlikiilet megoldisara
jobb oldalon hepatorenalis és a bal oldalon splenorenalis
athidaldst alkalmaztunk. Egy nébeteglinkben a supravis-
ceralis membranszer(i coarctatio peremén thromboticus
felrakddast taldltunk, ami a labujjgangraenihoz vezetd
microembolisatio forrdsa volt. A carina korkoros kimet-
szése ¢s foltplasztika volt a mitéti beavatkozis (10.
dbra).

Eredmények

Korai evedmények

Korai sz6védményiink nem volt. Betegeink eseményte-
leniil gy6gyultak. Minden betegnél megjelentek a boka-
tdji pulzusok, a koribbi gradiens 10-20 Hgmm kozé
csokkent. A hypertonia kivétel nélkiil jelent&sen mérsék-
l6dott, egy beteg nem igényelt gyégyszeres kezelést, a
tobbiek monoterapiaval voltak egyenstlyban tarthatok.
A cardialis talterhelés minden esetben napok alatt 1atva-
nyosan megszint.

Késoi evedmények

Betegeinket 4 és 35 év kozott, dtlagosan 16 évig kovet-
tiik. Valamennyi betegiink elérhetd volt, a hossza utin-
kovetés ellenére beteget nem vesztettiink el. Késdi szo-
v6dmény 6 betegnél jelentkezett.

Els6 és masodik beteg

Két nébetegnél észleltiink arteritisre utalé progressziot,
amit a supraaorticus igakon megjelens obliteratio ti-
masztott ala. Egyikiik, a 26 éves korban végzett supradi-
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10. abra Rovid szakaszti aorta descendens coarctatio megolddsa folt-
plasztikaval. A carindn jol lithaté thromboticus appositio volt a

periférids embolisatio forrdsa

11. dbra A mellkasi aortardl a hasi aortdra vezetett Dacron bypass, amely-
be a renalis artéridkat beiiltettiik. Control DSA 30 évvel a pri-
mer mitét utdn és 20 évvel a graft foltplasztikajit kovetSen (a 3.
4bran lathato atipusos aortacoarctatio miitéti megolddsa)

12. ibra 35 ¢évvel kordbban végzett thoracoabdominalis aortacoarctatio

(4. 4bra) miatt foltplasztika és egy évvel kordbban rupturélt hasi
aorta miatt végzett monolimb stent gaft implantacidja és cross-
over bypass 3D CTA-képe
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aphragmaticus carina kimetszése és aorta-foltplasztika
utdn 24 évvel, arteria renalis stenosisa miatt kialakult zsu-
gorvese dllapotaban kerlt kivizsgalasra. Renalis insuffici-
entia miatt dializis valt szlikségessé. Egytttal a bal a. subc-
lavia centralis szakaszanak elzardddsit allapitottuk meg.
Steal-jelenség és fels6 végtagi panaszok miatt a bal arteria
subclaviat a bal carotis communisba transzponaltuk.

A misik nébeteg 16 éves kordban suprarenalis rovid
szakaszt coarctatio miatt splenorenalis, illetve hepatore-
nalis anastomosis kialakitasa utin 20 évvel jelentkezett
ellendrzésre, amelynek sordn a bal arteria subclavia elzi-
rodasat észleltiik, ami revascularisatiot klinikai panaszok
hidnyiban nem igényelt.

Harmadik beteg

Egy nébetegben 12 éves koraban az aorta descendens
kozépsd szakaszan mintegy 10 cm-es graftinterpositiot
végeztiink. 14 évvel kés6bb a beteg 45 cm-rel magasabb
testalkattal, tompa mellkasi fijdalommal, bal oldali rena-
lis és als6 végtagi emboliaval jelentkezett. CTA deritett
tényt az aortainterpositum mindkét anastomosisinak le-
szakadasa kovetkeztében kialakult, 80 mm atmérdjd
alaneurysma kialakuldsira, amelyben a graft szabadon
allt friss alvadékkal koriilvéve, ami az embolisatio forrasat
képezte. Ujabb thoracotomia sordn az aneurysma iiregé-
bdl a thrombust és a leszakadt graftot eltivolitottuk,
majd az aortit 18 mm atmérdjii Dacron graftinterposi-
tummal allitottuk helyre. A klinikailag nem jelent6s re-
nalis és alsé végtagi embolisatio beavatkozist nem igé-
nyelt.

Negyedik és 6todik beteg

A rekonstrudlt aortaszakasz revizidja 2, gyermekkorban
operdlt esetben vélt szlikségessé a novekedéssel osszefiig-
g6 testméretviltozas miatt. Az utankovetés soran mind-
kett6nél az aortitis morfologiai jelei is felismerhetSk vol-
tak 4, illetve 10 évvel a primer miitét utin. A sulyos
intractabilis hypertonidval cardialis decompensatio alla-
potaban operilt 6 éves fit primer beavatkozisként thora-
coabdominalis aortoaorticus, ivelt, 8 mm atmérdji Dac-
ron bypasson esett at, amelybe mindkét veseartériat
betiltettiik. A latvanyos korai gyogyulist kovetGen 10
évvel kés6bb ismét stlyosbodd hypertonia miatt kertilt
vizsgilatra. Hosszmérete 40 cm-rel haladta meg korabbi
testmagassagat. A DSA a graft kozéps6 szakaszan, a re-
kesz szintjében stlyos sztikiilet kialakuldsat mutatta. Is-
mételt thoracolaparotomia soran a sztikiilt szakasz Dac-
ron foltplasztikijat végeztik (3. és 11. dbra). A beteg
tensidja rendez6dott. Jelenleg 20 évvel a masodik be-
avatkozas utan ép vesefunkcié mellett mérsékelt antihi-
pertenziv kezelést igényel és normdlis életet éL.

A masik, 12 éves kordban operilt fit aorta angusta mi-
att kerdlt mttétre. A mellkasi és a hasi aorta lumene 3
mm volt kordbban. Nem ismert javallat alapjin 2 éves
isthmicus foltplasztikat kapott. Stlyos hypertonia uralta
a klinikai képet. Ivelt, 8 mm-es Dacron grafttal a bal a.
subclavia eredésétdl az aortabifurcatiéra vezetett athida-
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lasba tltettiik be a zsigeri és renalis artéridkat (8. és 9.
dbra). Zavartalan posztoperativ szak utin a gyermek
gyors novekedésnek indult. 4 évvel kés6bb 55 cm-es
hossznovekedést és a hypertonia visszatérését észleltiik.
A DSA ajobb a. renalis jelentds szikiiletét mutatta. Jobb
oldali extraperitonealis behatoldsbdl iliorenalis 6 mm-es
Gore-tex® bypasst készitettiink. Vérnyomadsa jelentGsen
mérséklédott, allapota 17 évvel a masodik rekonstrukeiod
utdn stabil.

Hatodik beteg

22 éves intractabilis hypertonia miatt fiatal katona kertilt
kivizsgalasra. A koérkép hatterében az aorta mintegy 5
cm-es szakaszdnak stlyos szikiilete allt. A jelzett aorta-
szakasz lumenét Dacron folttal dllitottuk helyre. A beteg
panaszai megsziintek. A mar kamionsof6rként dolgozé
férfi 34 évvel a fenti beavatkozas utan kilfoldon, vezetés
kozben hasi fijdalom kiséretében eldjult. Azonnal kor-
hazba keriilt, ahol subrenalis hasi aortaaneurysma-ruptu-
rat allapitottak meg. Monolimb stentgraft-implanticiot
és bal-jobb crossover bypasst végeztek. Eseménytelentil
gyogyult. A kontroll-CTA a 34 évvel koribban operalt
thoracoabdominalis aortaszakasz kifogastalan atjarhaté-
sdgdt mutatta (12. dbra).

Megbeszélés

A hasi aortacoarctatiot Schlesinger 1835-ben ismertette
els6ként, majd Quain 1847-ben kozolt hasonld esetet.
Power a hasi aortaaplasia részletes leirasit 1861-ben tette
kozzé [1, 2]. Az els6 sikeres rekonstruktiv beavatkozas-
rOl Beattie és mtsai szimoltak be 1951-ben [3]. Glenn és
mtsai 1952-ben kozvetleniil a truncus coeliacus feletti
szegmentdlis coarctatiét splenoaorticus anastomosissal
oldottdk meg [4]. Morris és mtsai 1966-ban 24 esetet
taldltak az irodalomban, koziilikk 12 beteg sebészi re-
konstrukcion esett at. A beavatkozist kilencen élték tal
[5]. De Bakey és mtsai 1967-ben mar 26 esetben 16 sike-
res sebészi helyredllitisrl tudodsitottak [6]. 1971-ben
Heberer és misas mar 180 esetet taldltak az irodalomban
[7]. Vollmar és mtsai 1973-ig 90 sebészi beavatkozdst
gytjtottek Ossze az addigi kozlemények alapjin [8]. Az-
Ota is csak egyes esetek vagy kis széridk ismertetése lelhe-
t6 fel. Hosszu tava utankovetésrdl beszamold kozlemé-
nyek nagyon ritkak [9-11]. Az atipusos aortacoarctatio
el6forduldsi aranya a tipusos coarctatikhoz viszonyitva
0,5-2% [11]. Kialakulasiban tobb kéroki tényezst téte-
lez ftel az irodalom. Maycock szerint congenitalis malfor-
matio okozhatja, amelynek hatterében a primitiv em-
briondlis kettds dorsalis aorta inkomplett fazidja allhat.
A fzi6 elmaradisa igen ritkin kett6s hypoplasticus aorta
megmaraddsit okozhatja [12]. Hasonlé morfolégiai el-
valtozasokat okozhat a Takayasu-arteritis, f6ként azsiai
populiciéban fordul el6 [11, 13]. Masok fibromuscula-
ris dysplasiat, posztinfekcids érfali fibrosist, Marfan-
szindromat, esetleg Recklinghausen-betegség vascularis
manifesztaciojat, Williams-szindroma részjelenségét
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vagy autoimmun betegséget tételeznek fel [13-15]. Be-
teganyagunkban tilnyomoéan congenitalis eredetd elval-
tozas fordult el6, bar a hosszti utinkovetés sorin négy
esetben arteritises késéi elvaltozdsra terel6dott figyel-
miink més lokalizaci6éju artérias obliteracié késébbi meg-
jelenése miatt. Egyéb felsorolt patoldgiai hitteret beteg-
anyagunkban nem észleltiink.

A betegek tiineteit a hypertonia dominalja, ami rész-
ben rezisztenciahypertonia az aramlast akaddlyozé aor-
tastenosis miatt, de jellemzé a magas vérnyomas fenntar-
tdsiban a renin-angiotenzin mechanizmus szerepe [16].
Betegeinkben minél kozelebb helyezkedett el az aorta-
stenosis a veseartériak szintjéhez és minél salyosabb volt
az aorta stenosisa, anndl inkabb jitszott szerepet a reno-
vascularis hypertonia a magas vérnyomas fenntartiasaban.
A globadlis vesefunkcid besztikiilése nem jellemzd, de a
stlyos, intractabilis hypertonia cor bovinumot és cardia-
lis dekompenzaciot okozhat, mint néhany esetiinkben is
megfigyeltiik [17]. A mi betegeinknél a postprandialis
fajdalom, illetve a dysbasia nem volt jelent8s. Tobb be-
teg a rekonstrukcid utin észlelte elészor az akadalytalan
jaras élményét, hiszen korabban nem ismerték azt. Az
egy betegnél észlelt ldbujjgangraena j6 jaroképesség mel-
lett a carinaszer{i coarctatio appoziciondlis thrombusibdl
szdrmaz6 microembolisatio miatt alakult ki. Talnyomo-
an tavol-keleti szerzdk altal észlelt arteritis miatt kezelt
esetekben mind az étkezés utan jelentkezd, mind a dys-
basids panaszok gyakrabban keriiltek emlitésre [9, 11,
13,15, 171].

Fizikalis vizsgalat sordn az epigastriumban hallhaté z6-
rej, a gyengiilt vagy hidnyz6 femoralis pulzicié, valamint
a fels§ és als6 végtagok kozotti nyomasgradiens volt a
legfeltin6bb. Megemlitend§ fizikilis jel lehet a kitdgult,
kanyargoés intercostalis erek megjelenése (Schwarz-jel),
amelyek a szomszédos bordik usuratiéjat, rontgenfelvé-
telen azok hullimos kontarjat okozhatjak (Dock-jel).
A laboratériumi vizsgilatok a sebészi beavatkozis elStt
nem utaltak gyulladisos aktivitdsra, de 4 betegiink a mor-
foldgiai kép alapjan szteroidkezelést kapott.

A diagnosztika alapjat korabban a DSA, az utébbi 2
évtizedben a CTA adta. Az dltalunk észlelt morfologiai
valtozatokat a 2. tablazatban foglaltuk ssze. Az irodal-
mi adatok is a korkép szimos morfologiai viltozatirdl
szdmolnak be [10, 17]. Az elvéltozasok egyedi — tilnyo-
moan sebészi — megoldasokat tesznek sziikségessé, bar
az utébbi id6ben endovascularis kezelésrdl is tudosita-
nak [9, 11, 13,17, 18-20].

A megoldisok javallata szdmos szempont alapjan hata-
rozhat6é meg;:

1. Klinikai tiinetek salyossaga, hypertonia kezelhetGsége.

2. Eletkor, testméretek.

3. Az aortacoarctatio elhelyezkedése, kiterjedése, a szi-

kiilet mértéke.

4. Arteritisre utalé klinikai és laboratériumi jelek jelen-
léte.

. Kollateralis halézat fejlettsége.

6. A sz(kiilt aortaszakasz kalcifikicidja.
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Atipusos aortacoarctatio miatt csecsem@kora beteg
nem keriilt mitétre.

A tipusos aortacoarctatio az esetek tilnyomé tobbsé-
gében a sziiletés utdn roviddel felismerésre és megoldas-
ra keriil. Az atipusos coarctatio — mint eseteink kormeg-
oszldsa bizonyitja — csak jelentds késéssel kertil latotérbe.
Ennek oka a szokatlan elhelyezkedésen és ritka elGfordu-
lason tal a kevésbé dramai és ezért kés6bb felismert kli-
nikai tiinetekben rejlik.

A testméretek jelentGségét betegeink kormegoszlasa
illusztrilja. 16 éves kor alatt 12 beteget operaltunk, akik
kozott csak két 10 év alatti gyermek volt, a tobbiek nem
végleges testmérettel, de serdiil6korban kertiltek mdtét-
re. Két beteg évekkel kés6bb a névekedés okozta méret-
valtozasok miatt ismételt sebészi beavatkozasra szorult,
bizonyitva a novekedés, a testméretek szerepét a meg-
felel6 javallat és megoldas kialakitisiban. 2 betegnél a
hypertonia kezelése és a vesefunkcié folyamatos ellenér-
zése mellett a hossza szakaszt érinté coarctatio halasz-
tott athidalasat tartottuk indokoltnak azért, hogy a
novekedés el6rehaladtiaval minél inkabb végleges testmé-
retek mellett tartés megoldast adjunk megfelel6 méretd
graft betltetésével. 4 betegben foltplasztikival oldottuk
meg az aorta szlkiletét, egy betegben a foltot a bal a.
renalis rovid f6torzsére kiterjesztve, annak aneurysmati-
cus elviltozdsit is megoperdltuk. Novekedés okozta ké-
s6bbi beavatkozasokra az irodalomban szerény utalaso-
kat talalunk. Stanley és mtsai 53 beteg esetét feldolgozd
kozleménye utal a kés@bbi revizid sziikségességére
[18, 19].

A gyermekkorban operalt betegek koziil 3 esetben
mertiilt fel arteritis lehetGsége kizarélag a morfologiai
kép alapjan. Laboratériumi paraméterek aktiv lobos fo-
lyamatot egyik esetben sem igazoltak, de dtmeneti szte-
roidkezelést kaptak.

A 16 éves kor utan operalt 15 betegiink testmérete
megkozelitette, illetve elérte a végleges dllapotot, igy na-
luk hossza tiva eredményt biztosité primer megoldast
valaszthattunk. Ebben a betegcsoportban arteritis 4 eset-
ben meriilt fel a diagnodzis és a beavatkozas idG6pontjaban
a morfolégiai elvaltozasok alapjan. Evekkel késébb 2 né-
betegnél jelentkezd supraaorticus arteria obliteratio, il-
letve egyikiiknél tartés dializist igénylS renovascularis
insufficientia utalt Takayasu-betegség lehetSségére.
Gyermekkorban operdlt 2 fitndl évekkel késébb ugyan-
csak jelentkeztek aortitisre utalé morfolodgiai elvaltoza-
sok. Tapasztalataink nem adtak valaszt arra, hogy az
aortitis primer vagy szekunder médon jirul hozza e ritka
kérkép kialakulasihoz.

A szamos varidcioja atipusos coarctatio egyedi megol-
dasok széles spektrumat teszi sziikségessé. A rovid sza-
kasza elvaltozasok foltplasztikdval eredményesen kezel-
hetSk. Egyes esetekben korkoros kalcifikicié ennek a
megolddsnak nem nyujt teret. A nem teljes korfogatot
érint6é meszesedés mellett a foltplasztika elvégezhets és
megkiméli a kollaterdlis keringést is. Bar néhiny kozle-
mény a foltplasztika kés6i szovédményeit, példdul dlane-
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urysma-képzd6dést, restenosist emlit [11, 13, 17, 18].
Sajat anyagunkban dlaneurysma-képz&déssel atipusos
aortacoarctatio sebészi megolddsa utin nem talalkoz-
tunk. Restenosis egy esetben a thoracoabdominalis graf-
ton, a rekesz szintjében, egy esetben a jobb a. renalison
alakult ki.

Az aortaivet érint6 atipusos coarctatiok egy része folt-
plasztikdaval megoldhatd, de hosszabb szakaszon jelent-
kez§ elvaltozds aorta ascendens és descendens kozotti
athidalassal oldhaté meg [20-22]. A bypassmegoldds
clényei:

— megkiméli a kialakult kollateralis keringést,

— elkeriili az esetenként stlyosan kalcifikalt stenoticus
aortaszakaszt,

— az anastomosisok ép szakaszokon tangencidlis kire-
kesztésben elkészithetSk,

— fvelt graft alkalmazdsdval teret ad a novekedés szama-
ra,

— az athidalds egyénenként valtozé hosszisigban alkal-
mazhat6,

— megfelel§ graftméret hosszt tava j6 eredményt ad,

— a graftba direkt vagy indirekt médon a nagy mellék-
dgak betiltethet6k.

A graftinterpositum, véleményiink szerint, kevésbé
elényos megoldas, mert az aorta érintett szakaszanak tel-
jes kirekesztésével jar és részben kiiktatja a kollateralis
keringést. A kalcifikicié technikai nehézséget okozhat és
nem ad lehetGséget a novekedés okozta valtozasoknak,
mint azt egy nébetegiinknél tapasztaltuk [23].

Az ut6bbi idében egyes kozlemények az atipusos aor-
tacoarctatio endovascularis kezelésével szerzett szaporo-
dé tapasztalatokrdl tudositanak [24, 25]. Az endovascu-
laris megolddsok az érintett aortaszakaszon az érfali
szerkezet rugalmatlansiga miatt a hosszanti berepedés
veszélyével jarhat, korkoros kalcifikicid esetében aligha
elvégezhetd. Stent behelyezése gyermekkorban az adott
atmérd miatt csak id6leges megoldast jelenthet. A lobos
érfolyamat fellingolasa a tagitas tartés eredményét teheti
tonkre. Ilyen esetekben tivoli ép aortaszakaszok kozott
létesitett miianyag érrel valé athidalasat tartjak a kedve-
z6bb megoldasnak [11, 13, 23, 24].

Dolgozatunkban az atipusos aortacoarctatio sebészi
kezelésével szerzett tapasztalatainkat foglaltuk Ossze.
A sebészi megoldisok hossztt tivii eredményeit tobb
mint 3 évtizedes utankovetés alapjan mutattuk be. A va-
lasztott megoldasok betegeink talélési esélyeit jelentEsen
javitottdk, bar kés6i szovédmények is kialakultak, ame-
lyeket Gjabb beavatkozassal betegeink talnyomé tobb-
ségében sikerrel oldottunk meg. A szovédményeket a
novekedéssel kapcsolatos testméretvaltozasok vagy aorti-
tis késéi relapsusa, illetve megjelenése okozta. Az aortitis
megel6zése, illetve az aktiv folyamat felismerése, megfe-
lel6 gyogyszeres kezelés bedllitasa jelentGs mértékben
hozzajarulhat a sebészi, illetve endovascularis kezelési
modszerek tartés eredményeinek fenntartisihoz [13,
26, 27].
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Anyagi tamogatis: A cikk megirdsa anyagi timogatisban
nem részestilt.

Szerzdi munkamegosztas: D. Cs.: A kézirat megszovege-
zése, ellendrz§ vizsgilatok, beteganyag gy(jtése. E. L.,
B. P, V. G., B. L.: Konzulticié. N. G.: Beteganyag fel-
dolgozasa. Ny. G.: A dolgozat szerkesztése. A cikk vég-
leges valtozatit valamennyi szerz§ clolvasta és jéva-
hagyta.

Erdekeltségek: A szerz8knek nincsenek érdekeltségeik.
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