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Preamble

Since publication of the last American Heart Association
(AHA) scientific statement on this topic in 1998,! device
technology, advances in interventional techniques, and an
innovative spirit have opened the field of congenital heart
therapeutic catheterization. Unfortunately, studies testing the
safety and efficacy of catheterization and transcatheter ther-
apy are rare in the field because of the difficulty in identifying
a control population, the relatively small number of pediatric
patients with congenital heart disease (CHD), and the broad
spectrum of clinical expression. This has resulted in the
almost exclusive “off-label” use of transcatheter devices,
initially developed for management of adult diseases, for the
treatment of CHD.

The objective of the present writing group, which included
representatives of the AHA and endorsements from the
Society for Cardiovascular Angiography and Interventions
and the American Academy of Pediatrics, was not only to
provide the reader with an inventory of diagnostic cathe-
terization and interventional treatment options but also to
critically review the literature and formulate relative rec-
ommendations that are based on key opinion leader exper-
tise and level of evidence. The writing group was charged
with the task of performing an assessment of the evidence
and giving a classification of recommendations and a level
of evidence to each recommendation. The American Col-
lege of Cardiology/AHA classification system was used, as
follows:

Classification of Recommendations

® Class I: Conditions for which there is evidence and/or
general agreement that a given procedure or treatment is
beneficial, useful, and effective.

® Class II: Conditions for which there is conflicting evidence
and/or a divergence of opinion about the usefulness/
efficacy of a procedure or treatment.

— Class ITa: Weight of evidence/opinion is in favor of
usefulness/efficacy.

— Class IIb: Usefulness/efficacy is less well established
by evidence/opinion.

® (Class III: Conditions for which there is evidence and/or
general agreement that a procedure/treatment is not useful/
effective and in some cases may be harmful.

Level of Evidence:

® [evel of Evidence A: Data derived from multiple random-
ized clinical trials or meta-analyses.

® [evel of Evidence B: Data derived from a single random-
ized trial or nonrandomized studies.

® ] evel of Evidence C: Only consensus opinion of experts,
cases studies, or standard of care.

For the practice recommendations provided in this statement,
the classification of recommendations and the level of evi-
dence determinations were taken from data available from
clinical trials or registries about the usefulness/efficacy in
different subpopulations. A recommendation with level of
evidence B or C does not imply that the recommendation is
weak. Many important clinical questions addressed in the
indications do not lend themselves to clinical trials. Although
randomized trials may not be available, there may be a very
clear clinical consensus that a particular test or therapy is
useful or effective. In 2003, the American College of Cardi-
ology/AHA Task Force on Practice Guidelines developed a
list of suggested phrases to use when writing recommenda-
tions. All recommendations have been written in full sen-
tences that express a complete thought, such that a recom-
mendation, even if separated and presented apart from the rest
of the document (including headings above sets of recom-
mendations), would still convey the full intent of the recom-
mendation. It is hoped that this will increase readers’ com-
prehension of the indications and allow queries at the
individual recommendation level.

In pediatrics, there are not likely to be any randomized
controlled trials for devices, which posed a challenge for the
writing group in compiling recommendations. Therefore,
many of the indications are based on consensus opinion. In
cases of strong consensus that an intervention be considered
as standard-of-care practice with scientific evidence, inter-
ventions were designated as Class I indications. In these
cases, the wording often used was “is indicated.” The writing
group acknowledges that these recommendations may not
exclude surgical management of the cardiac condition. There-
fore, we opted to use the term “is indicated” versus “should
be performed” in recognition of the fact that individual
centers must assess their own capabilities and limitations. A
device use may have a Class I indication but not necessarily
be preferred at an individual center. Cardiac lesions, for
instance, do not always exist in isolation, and patients with
solitary or multiple lesions may be deemed better served by
surgery. Cardiologists and surgeons must work together to
formulate an interventional approach to patients based on
individuality of the program. The writing group adhered to
conflict of interest rules set by the AHA, and members were
obliged to reveal all potential conflicts of interest. The writing
group was chaired by a member of the Congenital Cardiac
Defects Committee of the AHA who had no conflicts related
to the topic of this scientific statement.

1. Preparation for Cardiac Catheterization
Cardiac catheterization has long served as the “gold standard”
for the anatomic and physiological assessment of patients
with CHD. Real-time fluoroscopy with contrast injection
coupled with rapid digital angiography has provided the
high-resolution images of the heart necessary for successful
surgical management of these patients. The direct measure-
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ment of pressures within cardiac chambers and great vessels
helps to stratify patients according to risk, assists in evalua-
tion of medical therapy, and helps to indicate a need for
intervention.

Although it still serves a valuable role in this respect,
cardiac catheterization has its limitations. Angiographic im-
aging for the most part is limited to 2 simultaneous imaging
planes, and 3-dimensional reconstruction from angiographic
data is still in development. The invasive nature of cardiac
catheterization and common need for anesthesia forces the
clinician to at least consider noninvasive alternatives for data
collection. Fortunately, advances in noninvasive imaging
have allowed cardiac catheterization to become increasingly a
catheter-based therapeutic option rather than a diagnostic
tool. Two-dimensional echocardiography and 3-dimensional
imaging by echocardiography, magnetic resonance imaging
(MRI), and computed tomography (CT) in many cases has
replaced the need for cardiac catheterization.>7 These same
modes of noninvasive imaging can improve the success of
catheter-based therapies and help to minimize the risks of
invasive procedures by helping to target the data collection or
therapy intended by catheterization. Thus, dialogue between
the interventionalist, surgeon, and managing cardiologist is
paramount to the provision of quality care for the patient with
CHD.

General Recommendations for Cardiac
Catheterization Preparation

Class 1
1. Complete cardiac echocardiographic imaging or alter-
native noninvasive imaging modes such as MRI or CT
are indicated before invasive cardiac catheterization to
facilitate planning of data collection and performance
of an intervention (Level of Evidence: A).

2. Indications for Diagnostic Catheterization
Cardiac catheterization and angiography have transformed
the care of children with CHD and have greatly increased the
safety and efficacy of surgery for CHD. As a result of
advances in noninvasive imaging as outlined in section 1,
“Preparation for Cardiac Catheterization,” diagnostic cathe-
terization is no longer indicated in the routine preoperative
evaluation of most congenital defects, such as ventricular
septal defects (VSDs), atrial septal defects (ASDs), atrioven-
tricular canal, tetralogy of Fallot, double-outlet right ventricle
(RV), coarctation of the aorta, hypoplastic left heart syn-
drome (HLHS), and other complex CHD. Details of anatomy,
including situs, venous, and arterial connections; septal in-
tegrity; severity of valvular stenosis or insufficiency; size of
pulmonary arteries; coronary artery origins; and aortic arch
anatomy are easily established with echocardiography to the
degree of certainty required for surgical intervention. Assess-
ment of patient hemodynamics and, when necessary, assess-
ment of anatomy by angiography should be accomplished
before interventional catheterization to confirm congenital or
acquired heart disease in infants and children.

The availability of adequate noninvasive imaging is not
uniform at all centers. At centers where MRI and CT imaging
for congenital diagnosis are not state-of-the-art and where
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echocardiography does not provide sufficient detail, diagnos-
tic catheterization is indicated. However, diagnostic catheter-
ization should not be considered routine for diagnosis of
congenital defects, and the performance of complete right-
and left-sided heart studies may subject patients to unneces-
sary risk and exposure to radiation. All diagnostic catheter-
izations may lead to the necessity for an interventional
procedure. As a consequence, the capability to proceed with
the interventional procedure should be a requirement of the
individual and institution that will perform the diagnostic
portion of the catheterization. Individual centers must assess
their abilities as they relate to this ability when determining
which catheterization cases they might perform.

It is not the purpose of the present statement to provide a
comprehensive list of all indications for diagnostic catheter-
ization; however, there are certain broad categories in which
the need for diagnostic catheterization is well established in
current practice. In most instances, these indications have
been developed empirically, and there are no prospective
studies, controlled or otherwise, that prove the superiority of
catheterization over other diagnostic modalities. Therefore,
most indications are supported by patient series, retrospective
case reviews, or opinion of authorities. Diagnostic catheter-
ization is or may be indicated in the circumstances outlined in
the following section.

Cardiac catheterization should be used in any circumstance
in which the anatomy of a child with CHD is inadequately
defined by noninvasive means. Although many congenital
cardiac lesions are diagnosed and referred directly to surgery
on the basis of noninvasive studies, there are some occasions,
particularly in very complex lesions, on which more specific
details about the anatomy or hemodynamics are necessary.
The diagnostic cardiac catheterization remains the “final
authority” for this definitive anatomic and hemodynamic
information for many of the very complex lesions. Some
circumstances that suggest the need for diagnostic catheter-
ization include the following:

1. High-flow or low-flow physiology associated with
semilunar valve stenosis can lead to inaccurate gradi-
ents determined by noninvasive Doppler assessment.
Combined aortic stenosis (AS) and insufficiency and
pulmonary stenosis and insufficiency, especially with
multiple levels of obstruction of both the systemic and
pulmonary circulation, can be confusing when exam-
ined on the basis of echocardiographic studies alone. A
diagnostic catheterization is necessary to determine true
peak-to-peak gradient measurements, which still repre-
sent the standard by which the need for both surgical
and catheter interventions is determined in some con-
ditions. In many cases, noninvasive determination of
pressure gradients is sufficient to proceed with surgical
intervention; however, catheterization may be required
to resolve conflicting noninvasive data.

2. Low-flow lesions for which calculation of pulmonary
arteriolar resistance can be misleading may be best
studied by combining angiographic assessment of pul-
monary artery anatomy and transit time with pulmonary
artery pressures. Details of anatomy alone without
corresponding pressure data can be misleading. This is
often the case in the assessment of patients after
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cavopulmonary anastomosis and after Fontan comple-
tion. Diagnostic catheterization is useful in these pa-
tients in the evaluation for proceeding with completion
of Fontan, revision of Fontan, or transplantation. In addi-
tion, assessment of a fenestrated Fontan with trial occlu-
sion is useful in patients with excessive cyanosis and in
making the decision to proceed with closing the fenestra-
tion. The ability to proceed with closure of fenestrations is
required. Similar to the above category of patients, the
postoperative patient who is not following an anticipated
clinical course merits strong consideration for cardiac
catheterization (further discussed in section 10, “Unique
Catheter/Interventional Care Considerations”).

There are many potential problems that can occur after
surgery for congenital defects for which diagnostic catheter-
ization is indicated because of the inability of noninvasive
tests to provide the diagnosis. As noted above, the diagnostic
procedure may become an interventional procedure, and
cardiologists performing these studies should be prepared to
proceed with intervention. Examples of some but certainly
not all of the more common indications in this setting are
provided below:

1. In situations in which excessive desaturation occurs
after a systemic-to—pulmonary artery shunt has been
created, catheterization is useful to exclude branch
pulmonary artery stenosis and shunt stenosis or occlu-
sion. Such a situation may arise if the patient is too
unstable to tolerate an MRI or MRI/magnetic resonance
angiography (MRA), which can readily show pulmo-
nary artery stenosis and shunt occlusion.

2. If excessive systemic desaturation is present after cavo-
pulmonary anastomosis, catheterization is indicated to
exclude venovenous, venoatrial, or pulmonary arterio-
venous malformations. The ability to proceed with
venous collateral occlusion is a requirement in this
setting. State-of-the-art MRA and CT angiography may
help to detect and define the presence of these lesions.

3. If an excessive residual left-to-right shunt is suspected
after closure of a VSD that included atrioventricular
canal repair, catheterization is indicated to calculate
shunt size and severity.

4. If the presence of excessive aortopulmonary collateral
flow is suspected, diagnostic catheterization should be
performed. The ability to proceed to occlusion of the
offending systemic-to-pulmonary collateral arteries is
required.

5. When there is suspected RV outflow tract obstruction
after surgery for tetralogy of Fallot or double-outlet RV
and MRI is either not available or the patient is unable
to tolerate MRI, diagnostic catheterization is indicated.

6. If there is an unexplained need for extracorporeal
membrane oxygenator support or failure to wean with-
out obvious reasons, catheterization should be per-
formed to identify problems and direct care.

In the past, the utility of diagnostic catheterization for
providing a definitive diagnosis in the setting of unexplained
heart failure with diminished systolic function was limited.
Endomyocardial biopsy with routine light microscopic exam-
ination is useful when positive findings of myocarditis are
found, but in most cases, light microscopic findings of

myocarditis or specific criteria by light and electron micros-
copy that suggest a specific diagnosis of cardiomyopathy are
absent. The Dallas criteria for myocarditis are rarely met.?
MRI with assessment of myocardial edema and delayed
enhancement is useful in this situation but does not provide a
definitive diagnosis.® Although there may be situations in
which the clinical condition of the patient precludes cathe-
terization, catheterization with biopsy should be considered
whenever possible, and if performed, appropriate samples of
myocardium should be obtained for histological diagnosis
and viral polymerase chain reaction.'® In addition, in some
instances, examination of biopsy material for abnormalities in
contractile proteins and for other molecular abnormalities
may enable a definitive diagnosis of cardiomyopathy. The
latter should occur in the setting of a comprehensive evalu-
ation of potential heritable causes of cardiomyopathy.

Cardiac catheterization continues to play an important role
in the assessment of pulmonary hypertension and its respon-
siveness to medical therapy. This may be the case in patients
with CHD in whom an accurate assessment of pulmonary
resistance is needed to make surgical and medical decisions.
In addition, catheterization to assess resistance is essential in
the management of patients with pulmonary vascular disease
to assess response to pharmacological agents. Laboratories
that perform catheterization to assess reactivity of the pulmo-
nary vascular bed must have the capability to deliver inhaled
nitric oxide or other pulmonary vasodilators.!!

A preoperative evaluation of pulmonary resistance is com-
monly performed in patients undergoing a staged Fontan
approach to single-ventricle palliation. Some authorities do
not recommend catheterization in this setting, but for most,
catheterization to assess patients with single-ventricle physi-
ology before stage 2 and 3 palliation remains common
practice. However, the presence of elevated pulmonary arte-
riolar resistance, unsuspected pulmonary venous obstruction,
and elevation of ventricular filling pressures all impact the
outcome of second- and third-stage Fontan palliation.!? Cath-
eterization in this setting is justified on this basis until
prospective studies demonstrate the safety of its omission
from preoperative assessment of these patients.

In specific cases, such as patients with pulmonary valve
atresia, the pulmonary arterial supply of the lungs may be
complex. Catheterization in patients with pulmonary atresia—
VSD or pulmonary atresia and complex ventricular anatomy
is directed toward determining details of the aortopulmonary
collateral supply to the lungs and the size of the true
pulmonary arteries. Accurate characterization of dual supply
by collaterals and true pulmonary arteries versus single
supply by collaterals is important in planning the surgical
approach to be used.'>'* The ability to perform selective
catheterization of collaterals, balloon occlusion angiography,
and pulmonary venous wedge angiography is essential. Non-
invasive imaging such as MRI/MRA may be helpful in
delineating these vessels.

Likewise, the coronary artery anatomy in patients with
pulmonary valve atresia and an intact ventricular septum can
influence the success of the intervention (catheter-based or
surgical) and patient survival. Although the presence of
RV-to—coronary artery fistulae in patients with pulmonary
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atresia and severe RV hypoplasia can be recognized with
echocardiography, an RV-dependent coronary circulation
cannot. The exclusion of RV dependence of the coronary
circulation is essential before procedures are performed to
decompress the RV and establish RV-to—pulmonary artery
continuity either through a transcatheter or surgical approach.
Catheterization for this indication requires the ability to
perform RV angiography in the hypoplastic RV, aortic
angiography, and in some instances selective coronary
angiography.!s.16

Diagnostic catheterization is indicated in the evaluation of
patients for listing for cardiac transplantation in most in-
stances, both in patients with congenital heart defects and in
those with cardiomyopathy. Catheterization is indicated for
endomyocardial biopsy, determination of filling pressures,
and assessment of pulmonary resistance.!” Many patients are
clinically compromised, and catheterization may need to be
delayed or omitted. Catheterization is part of a multimodality
evaluation and should be used in combination with echocar-
diography, MRI, and multislice CT. Likewise, situations may
exist in which prior catheterization data suffice for transplan-
tation listing (eg, the postoperative patient being listed who
had a preoperative catheterization).

Graft vasculopathy in cardiac transplant patients is a
reflection of chronic rejection and occurs eventually in most
patients. Graft vasculopathy is less common in children,
although with time, most will develop some degree of
coronary disease.'® Coronary angiography is performed rou-
tinely in the assessment of heart transplant patients to monitor
for graft vasculopathy. It is well recognized that coronary
angiography is an insensitive method for the detection of
graft vasculopathys; it is usually only positive in the setting of
moderate to severe disease. Intravascular ultrasound, how-
ever, is highly sensitive in detecting vasculopathy even in its
earliest stages.!® Although intravascular ultrasound is estab-
lished as the definitive procedure in adults, its use in children
has been limited. Several reports have demonstrated that
intravascular ultrasound can be performed safely in children
>6 years of age.2>-2! The addition of intravascular ultrasound
to surveillance in pediatric heart transplantation programs has
been limited by inexperience and lack of training and, in part,
because of the size of the catheters and sheaths that are
required. Yet intravascular ultrasound should be used increas-
ingly as part of the routine annual or semiannual evaluation of
pediatric heart transplant recipients, especially given the
progressive nature of coronary disease, the potential for
sudden death or need for retransplantation, and increasing
evidence that changing or augmenting immunotherapy may
slow the process of intimal proliferation in the early stages of
graft vasculopathy.

Despite promising new diagnostic methods, such as sur-
veillance that includes biomarkers (brain natriuretic peptide),
catheterization with endomyocardial biopsy is the mainstay
of rejection identification. Endomyocardial biopsy does not
diagnose rejection in all cases of unexplained deterioration in
graft function but remains the “gold standard.” Samples
obtained at catheterization should be studied for both cellular
and antibody-mediated rejection. Criteria for the diagnosis of
both are well developed at this time, including the Interna-

Cardiac Catheterization in Pediatrics 2611

tional Society for Heart and Lung Transplantation revised
criteria for cellular rejection and newly published criteria for
diagnosis of humoral rejection.?>2* Diagnosis of antibody-
mediated rejection by biopsy requires both light microscopic
findings and fluorescent microscopy for recognition of depo-
sition of complement fragments C4D and C3D.

Risks/Complications

Cardiac catheterizations are not without risk to the patient.
The following is a listing of the more common complications.
The reader is referred to one of the cited references for more
information.?*-2¢

® Exposure to ionized radiation (decreasing with newer
equipment)

Risk of general anesthesia (when used)

Hypothermia (especially in small infants)

Aggravation of hypoxia

Arrhythmias (temporary instability or even permanent, as
in heart block)

Vascular injury/perforations/tears

Cardiac perforation

Cardiac valve injury

Blood loss that requires transfusion

Allergic reactions to contrast, drugs, or anesthetics

Renal insufficiency caused by contrast material

Diffuse central nervous system injury

Stroke

Death

Recommendations for Diagnostic Catheterization

Class 1

1. It is recommended that hemodynamic and anatomic
data be obtained (via angiography when necessary)
at the time of a planned interventional cardiac
catheterization (Level of Evidence: A).

2. It is recommended that cardiac catheterization be
used to assess pulmonary resistance and reversibility
of pulmonary hypertension in patients with CHD
or primary pulmonary hypertension when accu-
rate assessment of pulmonary resistance is needed
to make surgical and medical decisions (Level of
Evidence: B).

3. Cardiac catheterization is indicated in patients with
complex pulmonary atresia for the detailed charac-
terization of lung segmental pulmonary vascular
supply, especially when noninvasive imaging meth-
ods incompletely define pulmonary artery anatomy
(Level of Evidence: B).

4. Cardiac catheterization is indicated in determina-
tion of coronary circulation in pulmonary atresia
with intact septum (Level of Evidence: B).

5. Cardiac catheterization is indicated in patients being
assessed for cardiac transplantation unless the pa-
tient’s risk for catheterization outweighs the poten-
tial benefit (Level of Evidence: C).

6. Cardiac catheterization is recommended for surveil-
lance of graft vasculopathy after cardiac transplan-
tation (Level of Evidence: B).
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Class Ila

1. It is reasonable to perform a cardiac catheterization
to determine pulmonary pressure/resistance and
transpulmonary gradient in palliated single-
ventricle patients before a staged Fontan procedure
(Level of Evidence: B).

2. Cardiac catheterization is reasonable in any CHD
patient in whom complete diagnosis cannot be ob-
tained by noninvasive testing or in whom such testing
yields incomplete information (Level of Evidence: C).

3. Cardiac catheterization is reasonable for the assess-
ment of cardiomyopathy or myocarditis (Level of
Evidence: B).

4. Cardiac catheterization is reasonable for the assess-
ment of coronary circulation in some cases of Kawa-
saki disease in which coronary involvement is sus-
pected or requires further delineation or in the
assessment of suspected congenital coronary artery
anomalies (Level of Evidence: B).

5. Cardiac catheterization is reasonable to perform for
the assessment of anatomy and hemodynamics in
postoperative cardiac patients when the early post-
operative course is unexpectedly complicated and
noninvasive imaging techniques (eg, MRA, CT an-
giography) fail to yield a clear explanation (Level of
Evidence: C).

3. Opening of Atrial Communications

3.1. Transseptal Techniques

An atrial transseptal approach is indicated whenever access to
the left side of the heart, and in particular the left atrium, is
desired and a preexisting communication between the right
and left heart is not present or, when present, cannot be
crossed readily from the right side of the heart. An atrial
transseptal puncture/perforation from the right atrium into the
left atrium provides dependable, direct access to the left
atrium in the presence of a previously intact atrial septum.
With the use of an atrial transseptal approach in the investi-
gation of the entire left side of the heart, the potential for
further compromise of an artery from a retrograde study is
reduced or even eliminated, because most of the “left heart”
information can be obtained by way of the transseptal
procedure while arterial pressure is monitored simultaneously
through a small-caliber, indwelling arterial line.?” In the event
a retrograde study is necessary for specific aortic root or
arterial information, collection of data from the left side of the
heart by the transseptal approach may allow the retrograde
study to be performed with a smaller-diameter catheter and
requires a much shorter arterial cannulation time. For assess-
ment of mitral valve disease, the transseptal approach may be
used. Although the widespread use of pulmonary capillary
wedge pressure with simultaneous left ventricular end-diastolic
pressure monitoring usually proves sufficient for the assessment
of mitral valve disease, atrial pressures obtained by the trans-
septal approach are generally of higher fidelity and therefore
provide optimal waveforms. The final decision about this ap-
proach rests with the experienced interventionalist.

After the performance of complex congenital heart surgical
repairs, such as a Mustard or Senning venous switch proce-
dure for transposition of the great arteries or the lateral tunnel
Fontan procedure for single ventricle, the most reasonable

access to critical locations in the pulmonary venous circula-
tion of these patients is by a transseptal puncture through the
baffle.?8 Biplane fluoroscopy is essential for the safe, depend-
able performance of a transseptal atrial puncture/perforation,
particularly in small patients. Biplane fluoroscopy allows a
constant 3-dimensional mental reconstruction of the intracar-
diac structures that provides depth, as well as a simultaneous
side-to-side relationship within the heart during the puncture/
perforation. The use of single-plane fluoroscopy, even with a
rotating C-arm, is considered only under extenuating circum-
stances, only for operators who have a thorough knowledge
of the atrial septum and its variations, and only for those who
are experienced and skilled in the transseptal technique. A
variety of adjunct procedures, including various types of
simultaneous echocardiograms, special angled views in a
single plane, and the use of marker catheters in the aorta, have
been proposed as substitutes for the use of biplane fluoros-
copy, but none of these provide an equal substitute. A
single-plane system should not even be considered in a very
small patient or, conversely, in larger patients in the presence
of either a very large or a very small left atrium, a large
dilated aortic root, no inferior vena cava access to the atrial
septum, or in the presence of any abnormal cardiac chamber
or great vessel positional abnormalities, all of which add to
the hazards of a transseptal technique.?®

The most common puncture/perforation of the atrial sep-
tum is performed with the Brockenbrough transseptal nee-
dle.?° These are used in conjunction with the Mullins long
transseptal sheath/dilator sets (Medtronic or Cook Medical).3!
The tips of the dilators of the original system have a very tight
fit and, in turn, a better, smoother taper over the fine distal
tips of the Brockenbrough needles. The long, thin-walled
sheath, in turn, fits very tightly over the dilator. The very tight
tolerances of these junctions allow the sheath/dilator combi-
nations to pass over the needle and through the septum with
minimal force after needle puncture of the septum. Modern
radiographic imaging allows precise, clear visualization of
the needle and the sheath/dilator set and clearly shows the
relationships of the sheath, dilator, and needle to each other
and to surrounding structures during the entire procedure. The
long sheath of the available systems remains as access to the
left side of the heart for any type of catheters or devices
desired, such as blade septostomy catheters, dilation balloons,
or stents. The long sheath adds to the versatility and depend-
ability of the transseptal procedure.3!

Radiofrequency transseptal perforation is a technique that
was developed relatively recently.3> Radiofrequency energy
is used to perforate the atrial septum; this technique is
particularly useful in very small patients with small left atria
(such as the newborn with a hypoplastic left heart) or when
there is no direct femoral approach or ability for a needle to
impinge on or be pushed forcefully through the atrial septum.
The use of radiofrequency energy for the perforation allows
the perforating wire to be positioned against the septum by
use of a preformed guiding catheter, which can be curved
acutely (as much as 90°) to conform to a circuitous approach
to the septum. This adjunct for perforation of the septum is
especially useful when the approach to the atrial transseptal
procedure is from the jugular vein and there is no enlargement
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of the left atrium or no bulge of the atrial septum into the right
atrium. A special radiofrequency generator is used for septal
perforation in contrast to the generators used for electrophys-
iological radiofrequency ablation. The energy necessary for
perforation is a low-power (5 W), high-intensity (150 to 180
V) electric current, which is administered for a very short
time (0.4 second) through a very tiny-diameter (1.3F) elec-
trode.3233 This energy causes breakdown and perforation of
the tissues that are immediately in front of and in contact
with the electrode. Essentially no “force” is required to
accomplish the perforation with the radiofrequency wire, but
at the same time, some side-to-side control over the tip is lost
compared with a needle puncture. Once the radiofrequency
wire has perforated through the atrial septum, a fine coaxial
catheter is advanced over the radiofrequency wire, which
enables the radiofrequency wire to be exchanged for stiffer
and more supportive wire. A fine-tipped dilator or a Mullins
Transseptal Introducer Sheath (Medtronic, Inc) can then be
introduced into the left atrium over this wire. To overcome
the side-to-side control issues with the standard radiofre-
quency wire perforation, several recent reports have appeared
that report the use of radiofrequency or electrosurgical
cautery energy in combination with a transseptal needle.?*
These are still isolated reports, and the technique requires
further investigation before it can be considered as a recom-
mended approach.

Risks/Complications

It should be understood that transseptal puncture procedures
are not without risk. Cardiac perforation (especially if the left
atrium is of small volume), entry into the aorta, and air
embolization associated with catheter and needle exchanges
are all potential complications of this procedure.

Recommendations for Atrial Transseptal Puncture
or Radiofrequency Perforation

Class 1

1. Transseptal puncture is indicated for any patient for
whom a transcatheter intervention is optimally per-
formed from a left atrial approach (eg, pulmonary
vein dilation or stenting, closure of a paramitral
valve leak) and in whom no interatrial communica-
tion exists (Level of Evidence: B).

2. Transseptal puncture is indicated for the hemody-
namic assessment of patients with suspected left
ventricular outflow tract obstruction when retro-
grade crossing of the aortic valve is difficult or
cannot be performed and no interatrial communica-
tion exists (Level of Evidence: B).

3. Transseptal puncture is indicated for the hemody-
namic assessment of patients with clinically signifi-
cant mitral valve stenosis when simultaneous pulmo-
nary artery wedge pressure and left ventricular
end-diastolic pressure are considered inadequate
(Level of Evidence: C).

4. Transseptal perforation is recommended when the
atrial septum is intact and entry to the left atrium is
necessary for electrophysiological study or therapy
(Level of Evidence: B).
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Class Ila

1. It is reasonable to consider transseptal puncture for
hemodynamic assessment of patients with hypertro-
phic cardiomyopathy and in whom no interatrial
communication exists (Level of Evidence: C).

2. It is reasonable to consider transseptal puncture for
aortic valvuloplasty and in cases in which no inter-
atrial communication exists (Level of Evidence: C).

3. It is reasonable to perform transseptal puncture in
the hemodynamic assessment of patients with or
suspected of having mitral stenosis, pulmonary vein
stenosis, or pulmonary hypertension if no interatrial
communication exists (Level of Evidence: C).

4. It is reasonable to perform a radiofrequency perfo-
ration of the atrial septum when either the hemody-
namics of the left atrium or access to the left side of
the heart for diagnostic or therapeutic purposes
cannot otherwise be obtained by routine transseptal
puncture (Level of Evidence: B).

5. It is reasonable to perform a transseptal puncture to
obtain a pulmonary venous saturation in the patient
being considered for lung, heart, or heart-lung
transplantation (Level of Evidence: C).

Class IIb
1. It may be reasonable to consider transseptal punc-
ture when performing balloon angioplasty/stent im-
plantation for coarctation of the aorta if no inter-
atrial communication exists (Level of Evidence: B).

3.2. Atrial Septostomy

The survival of patients with certain forms of CHD (eg,
tricuspid valve atresia, hypoplastic left heart) depends on
unrestricted communication between the left and right atria.
The presence of an interatrial shunt may be important to
augment cardiac output in obstructive lesions of the right side
of the heart (eg, tricuspid atresia, severe pulmonary valve
stenosis or atresia); to enhance mixing in patients with
transposition of the great vessels; to off-load the right side of
the heart in pulmonary vascular obstructive physiology; to
relieve left atrial hypertension in left-sided obstructive lesions
(eg, HLHS); and to decompress the right atrium in postoper-
ative RV failure.

Few techniques have been developed over the years to create
or enlarge an interatrial communication. These include balloon
atrial septostomy, blade atrial septostomy, static balloon dilation
of the septum, and radiofrequency perforation or transseptal
puncture of the septum that then leads to 1 of the above
procedures. These techniques provide a temporary solution; for
longer-lasting mixing/relief of obstruction, stent implantation in
the septum may provide a more durable solution.?>

The creation of an atrial communication is typically per-
formed in the cardiac catheterization laboratory by trained
interventional pediatric cardiologists. The exception is rou-
tine balloon atrial septostomy in newborns performed at the
bedside with echocardiographic guidance. The creation of an
atrial communication should include surgical and circulatory
support backup. The surgical backup does not necessarily
mean a standby operating room but rather the availability of
surgeons and anesthesiologists who can manage neonates and
infants in case of complications from the procedure.
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Balloon atrial septostomy is perhaps the oldest interven-
tional cardiac procedure, first performed by Rashkind and
Miller in 1966 on a neonate with transposition of the great
vessels and severe desaturation.’® Access is obtained from
either the umbilical vein or the femoral vein by use of an
appropriate-sized sheath. If the baby is stable, routine hemo-
dynamic assessment may be performed, followed by the
septostomy. Currently, there are 4 different catheters that can
be used for this purpose: Miller catheter (Edwards Life-
sciences), Rashkind balloon catheter (USCI-CR Bard), Fog-
arty (Paul) balloon catheter (Edwards Lifesciences), and the
NuMED septostomy catheter (NuMED). The latter catheter is
the only one with an end hole that enables the operator to
advance it over a guidewire and to confirm position by
injecting contrast in the left atrium. Once the balloon is
positioned in the left atrium and the position is confirmed (by
fluoroscopy and/or echocardiography), the balloon is inflated
with the appropriate volume of saline/contrast mixture (80%/
20%), and a forceful jerk/pull is applied to the catheter to
bring the balloon to the junction of the right atrium and
inferior vena cava. Care must be exercised as to how
vigorously the balloon is pulled into the inferior vena cava.
This process is repeated at least once until there is no
resistance to passage of the full balloon across the defect. A
gradient across the septum may be measured, and if still
significant, a balloon atrial septostomy may be repeated as
above. Alternatively, 2-dimensional echocardiography along
with Doppler assessment of the residual gradient may be used
to determine the adequacy of the septostomy.

The indications for a blade atrial septostomy are the same
as for the balloon atrial septostomy except that blade septo-
stomy is used when the patient’s atrial septum is either intact
or thick and resistant to a pull-through type of proce-
dure.?*-37-38 This includes newborn patients in whom there is
a significant gradient between the 2 atria and in whom the
atrial septum appears thickened. These conditions can be
anticipated in infants >4 to 6 weeks of age or any older
infants/children who require the creation of an atrial commu-
nication. When the atrial septum is totally intact, a long-
sheath transseptal technique is indicated to introduce the
blade catheter into the left atrium. In patients with these
indications, the blade atrial septostomy should be performed
before any attempt at balloon septostomy is made. In the
presence of a thickened septum in all of the aforementioned
circumstances, the septum often can undergo a balloon
septostomy with only a ballooning (pull-through or dilation),
but in that circumstance, the septum is stretched rather than
torn, and in turn, only a temporary defect is created. Once an
initial stretched opening is created in the septum with a
balloon pull-through or dilation, a subsequent blade septos-
tomy only elongates the defect to accommodate the width of
the opened blade, so that the opened blade apparatus slides
through the stretched opening and does not incise the septal
tissues at all. In addition, by first making 1 or more small
incisions in the septum with the blade, less wall tension on the
balloon is needed to create a “tear,” and there is more control
over the opening created with a dilation balloon.

The small “incisions” in the septum created by the blade
withdrawal through a small, tight septal opening become the

starting point for more controlled linear tears in the specific
directions of the cuts as they are split or “torn” further with
the balloon septostomy/dilation. As a consequence, a con-
trolled tear using less force is accomplished instead of the
whole circumference of the opening in the septum being
stretched until it forcefully “explodes” in any or multiple
directions. A dilation septostomy after an initial blade septos-
tomy is very effective when a very controlled diameter of the
opening is desired. Controlled static balloon dilation of the atrial
septum or stenting of the atrial septum may be necessary in
clinical situations in which the atrial septum is thickened and
subject to recoil restriction with conventional balloon septos-
tomy or when blade septostomy is difficult.*-#!

Atrial septostomy as a palliative measure for the treatment
of pulmonary hypertension has been advocated for patients
who are nonresponsive to medical therapy.*?> Septostomy is
regarded as a “last resort” procedure, akin to lung transplan-
tation.*> Atrial septostomy is not without risk in these patients
but may afford temporary improvement in functional class.

Risks/Complications
The potential complications that can be encountered during

atrial septostomy include the following:

1. Balloon rupture and embolization of balloon fragments:
Retrieval can be attempted, and if unsuccessful, surgical
retrieval may be necessary.**

2. Failure of balloon deflation: This is a rare complica-
tion.*> One can attempt passage of a stylet wire in the
balloon lumen to clear it from any material that may be
obstructing the lumen.

3. Misjudgment of the position of the balloon: This can be
avoided by use of echocardiographic or biplane fluoro-
scopic guidance to confirm position. Contrast can be
injected into the left atrium if an end-hole catheter is
used.

4. Cardiac perforation or damage that might include rup-
ture of the atrial appendage, which may occur in
patients with juxtaposition of the atrial appendage: This
is a serious complication that can be avoided by use of
biplane fluoroscopy or echocardiography to confirm
position before the septostomy. Another example of this
type of complication would be mitral valve injury.

5. Vascular injury: This complication is rare, especially
with use of the umbilical vein or small catheters.
Nonetheless, vascular injuries have been reported with
balloon atrial septostomy and include pulmonary vein
avulsion and tear of the inferior vena cava.

6. Embolic complications such as stroke may be encountered.

Recommendations for Atrial Septostomy
(Including Balloon Atrial Septostomy, Blade Atrial
Septostomy and Static Balloon Atrial Septal
Dilation, and Atrial Septal Stenting)

Class 1

1. Atrial septostomy is indicated to enhance atrial
mixing (eg, transposition of the great vessels with
restrictive/intact atrial communication) or to decom-
press the left atrium (Level of Evidence: B).

2. Atrial septostomy is indicated for the decompression
of left atrial hypertension, for example, in patients
on extracorporeal membrane oxygenation support
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and with evidence of severe pulmonary edema or if
there is poor cardiac return from the extracorporeal
membrane oxygenation circuit and low venous sat-
urations (Level of Evidence: C).

Class Ila

1. Atrial septostomy is reasonable to perform in an
effort to decompress a hypertensive pulmonary ve-
nous chamber in HLHS with an intact or restrictive
atrial communication (Level of Evidence: B).

2. It is reasonable to attempt transseptal puncture and
static balloon dilation of interatrial synthetic or bio-
prosthetic material (eg, Gore-Tex) if there is a need to
decompress the left atrium (Level of Evidence: C).

Class IIb

1. Atrial septostomy may be considered for decompres-
sion of a hypertensive pulmonary or systemic venous
chamber (eg, tricuspid atresia with restrictive atrial
communication; pulmonary atresia with intact ven-
tricular septum and restrictive atrial communica-
tion; total anomalous pulmonary venous connection
with restrictive atrial communication) if needed
before surgery (Level of Evidence: B).

2. In select patients with pulmonary arterial hyperten-
sion who have been unresponsive to medical man-
agement, atrial septostomy may be considered to
allow preservation of cardiac output in severe pul-
monary vascular disease at the expense of increasing
systemic desaturation (Level of Evidence: C).

4. Transcatheter Device Closure of
Septal Defects

4.1. Secundum ASD

ASDs account for 7% of all congenital heart defects. The
most common ASD is a secundum defect versus defects
located in the septum primum, sinus venosus defects, or
unroofed coronary sinus. If left untreated, these defects may
result in right-sided heart failure, arrhythmia, and pulmonary
hypertension. Although surgical closure of ASDs is safe,
effective, and time-tested, it still requires open heart surgery
and hospitalization.*047

Transcatheter closure of secundum ASD was first de-
scribed in 1976 by Mills and King, who successfully treated
5 patients with defects as large as 26 mm using a “double
umbrella device.”*® A 27-year follow-up report showed 4 of
the 5 patients to be alive and well with no residual shunt or
long-term sequelae.*® The large delivery system and some-
what cumbersome nature of this device precluded its wide-
spread application; however, the ensuing 30 years saw a
plethora of innovative developments in devices designed to
treat secundum ASD. All currently existing transcatheter
ASD closure devices are designed for use only for secundum
ASDs, and all other anatomic subtypes of ASD continue to
require surgical repair.

Several studies have shown outcomes from transcatheter
device closure of secundum ASD to be comparable to
surgical outcome in carefully selected adult and pediatric
patients.*047-50 Device closure of secundum ASD is associ-
ated with low complication rates, short anesthetic times, and
short hospitalizations. When conditions are favorable, trans-
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catheter secundum ASD closure has become the treatment of
choice rather than surgery in many institutions.

Echocardiography, either intracardiac or transesophageal
(TEE), plays a significant role in the guidance of these
procedures and in the assessment of the final result. Research
efforts are ongoing to examine other imaging modalities, such
as MRI, as a means of guiding transcatheter ASD closure.

In the United States, currently only the AMPLATZER
septal occluder (AGA Medical) and HELEX septal occluder
(WL Gore and Associates) are approved for secundum ASD
closure. Both devices were approved after prospective clini-
cal trials comparing outcomes with traditional surgical clo-
sure revealed favorable results.?*3' The AMPLATZER septal
occluder is composed of a nitinol wire mesh encasing Dacron
fabric. The device is available in a wide range of sizes and
features a left and right atrial disk connected by a self-
centering connecting waist. This device is suitable for all
subtypes of secundum ASD and has successfully closed
defects as large as 38 mm in diameter. Before release from
the delivery cable, the device can be repositioned or removed
easily. The Gore HELEX occluder comprises a single strand
of nitinol bonded to a piece of microporous expanded
polytetrafluoroethylene. When deployed, the device forms 2
opposing disks that are locked into place across the atrial
septum. The HELEX occluder is suitable for closure of small-
to moderate-sized defects (=18 mm in diameter) and is easily
repositionable or removable even after release from the
catheter delivery system. Both devices can be implanted
successfully in children <2 years of age, although common
practice suggests that a weight >15 kg may offer some
technical advantages and simplify the procedure. With these
newer devices, it is no longer necessary to have a septal rim
present along the entire margin of the defect. Several reports
describe successful closure of secundum ASD with deficien-
cies of the inferior, posterior, and superior rims.

Risks/Complications
The following risks are associated with this technique:

Device migration; device malposition; cardiac erosion/perfo-
ration leading to tamponade and death; atrioventricular block;
and the complications encountered from a cardiac catheter-
ization, including air embolism, infection, and hematomas.
The overall risk of complications with transcatheter device
closure of secundum ASDs with the AMPLATZER device
was 7.2% (32 of 442 cases).*+52 The major complication rate
was 1.6% (7/442), including device embolism with surgical
removal in 3 cases, cardiac arrhythmia requiring major
treatment in 2 patients, marker band (located at the tip of the
delivery sheath) embolism with surgical removal in 1 patient,
and cerebral embolism with extremity numbness in 1 patient.
There were no patient deaths. The minor complication rate
was 6.1% (27/442), including cardiac arrhythmia that re-
quired minor treatment in 15 patients, thrombus formation in
3, allergic reaction to drug in 2, device embolism with
percutaneous removal in 2, headaches with possible transient
ischemic attack in 2, marker band embolism in 2, and urinary
tract disturbance in 1 patient. The HELEX device has not
been associated with device erosion; however, there have
been numerous cases of wire-frame fracture, with a quoted
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incidence between 5% and 7%. Although these fractures
typically cause no clinical sequelae, rare cases of damage to
the mitral valve have been reported.

Currently, there are no transcatheter devices designed for
closure of sinus venosus, primum, or coronary sinus ASDs.

Recommendations for Transcatheter Device
Closure of Secundum ASD

Class 1
1. Transcatheter secundum ASD closure is indicated in
patients with hemodynamically significant ASD with
suitable anatomic features (Level of Evidence: B).*

Class Ila

1. It is reasonable to perform transcatheter secundum
ASD closure in patients with transient right-to-left
shunting at the atrial level who have experienced
sequelae of paradoxical emboli such as stroke or
recurrent transient ischemic attack (Level of
Evidence: B).

2. It is reasonable to perform transcatheter secundum
ASD closure in patients with transient right-to-left
shunting at the atrial level who are symptomatic
because of cyanosis and who do not require such a
communication to maintain adequate cardiac output
(Level of Evidence: B).

Class IIb
1. Transcatheter closure may be considered in patients
with a small secundum ASD who are believed to be
at risk of thromboembolic events (eg, patients with a
transvenous pacing system or chronically indwelling
intravenous catheters, patients with hypercoagula-
ble states) (Level of Evidence: C).

Class 111

1. Transcatheter secundum ASD closure is not indi-
cated in patients with a small secundum ASD of no
hemodynamic significance and with no other risk
factors (Level of Evidence: B).

2. Transcatheter ASD closure should not be performed
with currently available devices in patients with
ASDs other than those of the secundum variety. This
would include defects of septum primum, sinus
venosus defects, and unroofed coronary sinus defects
(Level of Evidence: C).

3. Transcatheter ASD closure is contraindicated in the
management of patients with a secundum ASD and
advanced pulmonary vascular obstructive disease
(Level of Evidence: C).

4.2. Ventricular Septal Defects

VSDs account for ~20% of all forms of CHD.5* The
ventricular septum can be divided into 4 regions: Membra-
nous, inlet, trabecular, and outlet. VSDs can be single in any
of the mentioned regions or multiple (“Swiss cheese”) in the
muscular part of the septum.

*Hemodynamic significance is defined as evidence of right-sided heart volume
overload, right-sided heart failure, and/or elevation of right-sided heart pressures
secondary to left-to-right shunting at the atrial level. Suitable anatomic defects are those
defects in which there is enough septal rim surrounding the defect so as to ensure device
stability, with suitable patient size. Additionally, anatomically suitable defects allow for
seating of a device without interference from any vital cardiac structures such as the
atrioventricular valves or pulmonary veins.

Perimembranous VSD is the most common type, account-
ing for =~80% of all VSDs, followed by the muscular type,
which accounts for 5% to 20% of all defects. Supracristal
(subarterial) VSD is a rare type, accounting for fewer than 5%
of all defects, except in the Asian population, in whom the
incidence is as high as 15% to 20%. Inlet VSDs account for
~5% of all defects. Transthoracic echocardiography is the best
diagnostic imaging tool with which to characterize the type, size,
and number of defects and can estimate the pulmonary artery
pressure. Surgical closure for patients with perimembranous
VSD is safe and effective and is considered the therapeutic
option of choice in neonates, infants, and children <3 years
of age. Currently, there are no approved devices with which
to close perimembranous VSD in the United States, but the
utility of membranous VSD occluding devices is being tested
internationally.>* In the absence of device availability, the
writing committee has no recommendations on the use of
transcatheter device closure for perimembranous VSDs at the
present time.

Patients with hemodynamically significant muscular VSDs
(MVSDs) may be offered percutaneous or hybrid-approach
device closure.>>>% Children =5 kg in weight and with
favorable anatomy are considered candidates for percutane-
ous closure. For infants who weigh <5 kg or for patients with
abnormal septal wall planes, percutaneous MVSD device
closure carries additional risk beyond the procedure- and
device-related adverse events. Therefore, surgery or an alter-
native method of device delivery (ie, hybrid perventricular) is
typically considered. This topic is discussed further in section
9, “Hybrid Procedures.”

We would like to emphasize that there are wide variations
in practice between centers in the approach to MVSD
intervention. Many surgeons prefer to repair midmuscular
VSDs in the operating room using traditional techniques.
However, for apical MVSDs, some surgeons prefer a hybrid
approach. Patients are selected for MVSD occlusion device
on the basis of transthoracic echocardiography. Exclusion
criteria include weight <3.0 kg (unless the hybrid perven-
tricular approach is used in this case); distance of <4 mm
between the VSD and the aortic, pulmonic, mitral, or tricus-
pid valves; pulmonary vascular resistance >7 indexed Wood
units; sepsis; and patients with conditions that would be
expected to be exacerbated by the use of aspirin, unless other
antiplatelet agents could be used for 6 months. MVSDs most
amenable to device closure are those located in the mid,
apical, posterior, or anterior muscular septum.

Risks/Complications
Risks encountered during device closure of MVSD include

device migration/embolization, tricuspid and mitral valve
regurgitation, hemolysis, transient ischemic attack/stroke,
ventricular tachycardia, and the rare chance of atrioventricu-
lar heart block.

Recommendations for Device Closure of MVSDs

Class Ila
1. It is reasonable for infants who weigh =5 kg,
children, and adolescents with hemodynamically sig-
nificant (left ventricular or left atrial volume over-
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load or pulmonary-to-systemic blood flow ratio
=2:1) MVSD to undergo percutaneous VSD device
closure (Level of Evidence: B).

Class IIb

1. Neonates, infants who weigh <5 kg, and children
with hemodynamically significant (left ventricular
or left atrial volume overload or pulmonary-to-
systemic blood flow ratio >2:1) MVSD and associ-
ated cardiac defects requiring cardiopulmonary by-
pass may be considered for performance of hybrid
perventricular closure of the VSD off bypass, fol-
lowed by surgical repair of the remaining defects or
device placement during cardiopulmonary bypass
(Level of Evidence: B).

Class 111

1. Neonates, infants, and children with hemodynam-
ically significant (left ventricular or left atrial vol-
ume overload or pulmonary-to-systemic blood flow
ratio >2:1) inlet MVSDs with inadequate space
between the defect and the atrioventricular or semi-
lunar valves should not undergo device closure
(hybrid or percutaneous) (Level of Evidence: B).

2. Neonates, infants, and children with a small to
moderate-sized MVSD (without symptoms or evi-
dence of pulmonary hypertension) in whom there is
a reasonable expectation that the defect will become
smaller over time should be followed up expectantly
and do not need closure of the VSD (Level of
Evidence: B).

4.3. Fontan Fenestration and Baffle Leak Closure

Fontan Fenestration
Lateral tunnel Fontan baffle fenestration and subsequent

catheter closure was first described in 1990 as a method of
increasing operative survival and decreasing postoperative
morbidity in patients identified as being at high risk for
conversion to this type of circulation.>® The concept behind
this strategy is that the creation of a right-to-left shunt or
“pop-off” in patients with borderline Fontan physiology or
anatomy (eg, diminished ventricular function, pulmonary
artery distortion, elevated pulmonary vascular resistance)
allows cardiac output to be maintained, albeit at the cost of
systemic oxygen saturation.®® The subject of creating a
pop-off for the Fontan circuit in the postoperative Fontan
patient is addressed in section 10.2, “Decompression of a
Fontan Circuit.”

Although debate continues about which patients might
benefit from fenestration creation, possible benefits include
improved operative survival for high-risk patients, decreased
chest tube drainage in the postoperative period, and improved
cardiac output and a lower incidence of arrhythmia in late
follow-up.6'-%4 The ultimate goal in patients with a single
ventricle, however, remains the partitioning of the systemic
and pulmonary circulations. Additionally, there is some
concern that patients left with patent fenestrations long-term
may be at some increased risk for a paradoxical thromboem-
bolic phenomenon secondary to an obligatory atrium-level
shunt in the setting of cyanosis and a low-flow venous
situation. To this end, numerous techniques have been devel-
oped to close these surgically created communications using
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devices primarily created for other indications, including
ASD occluders, patent foramen ovale occluders, VSD oc-
cluders, embolization coils, vascular plugs, and covered
stents.®>7! Typically, after a complete right and left hemo-
dynamic catheterization and angiography are performed, the
fenestration is crossed from a transvenous approach and
temporarily occluded for a period of time (typically between
10 and 20 minutes). If hemodynamics are deemed acceptable
with the fenestration temporarily occluded (improved sys-
temic oxygen saturation associated with only a modest rise in
Fontan pressure or fall in cardiac output), a device is selected
to use for permanent fenestration closure. The type of device
chosen may be influenced by the type of Fontan operation
performed (intracardiac versus extracardiac), patient size,
specifics of the anatomy, and operator preference. Reported
results have been encouraging, with a high rate of procedural
success and a low rate of complications. In follow-up,
increased systemic oxygen levels and improved clinical
symptomatology tend to be sustained; however, data are
mixed on whether objective exercise testing improves after
fenestration closure.”>-7¢

Recommendations for Transcatheter Closure of
Fontan Fenestrations

Class Ila
1. Itis reasonable to consider transcatheter closure of a
chronic (outside of the immediate postoperative pe-
riod) Fontan fenestration if the patient has favorable
hemodynamics and tolerates test occlusion (Level of
Evidence: C).

Fontan Baffle Leaks

Fontan baffle leaks typically occur at the suture margins that
anchor an intracardiac baffle to the atrial wall and result in an
obligatory right-to-left shunt, which in turn results in cyano-
sis. Numerous reports have described successful catheter
therapy for this problem with use of a variety of occluders,
coils, and covered stents”’-82; the reader is referred to these
articles for technical details.

Risks/Complications
Because of the location of these baffle leaks, there is a higher

likelihood that there will be incomplete closure of the baffle
leak, and there is a small potential risk for vascular emboli-
zation or valvular compromise. Such risk needs to be assessed
at the time of device placement.

Recommendation for Transcatheter Closure of
Fontan Baffle Leaks

Class Ila
1. Itis reasonable to consider transcatheter closure of a
chronic (outside of the immediate postoperative pe-
riod) Fontan baffle leak for the purpose of relieving
cyanosis if the patient has favorable hemodynamics
and tolerates test occlusion (Level of Evidence: C).

5. Transcatheter Balloon Dilation of
Cardiac Valves
5.1. Pulmonary Valvuloplasty

First reported in 1982, balloon valvuloplasty remains the
treatment of choice for valvar pulmonary stenosis in patients
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of all ages.’®> The subgroup of patients with thickened,
dysplastic pulmonary valves, as commonly seen in Noonan
syndrome, has shown a lower success rate with balloon
valvuloplasty, but given the low incidence of complications,
the procedure is usually attempted.®* Indications for balloon
pulmonary valvuloplasty are similar to surgical indications,
namely, symptoms or a resting gradient =40 mm Hg with the
patient sedated in the catheterization laboratory. Many will
choose to wait for an echocardiographic peak instantaneous
gradient of 40 mm Hg or higher in asymptomatic patients before
referring them for valvuloplasty.®> Echocardiographic peak in-
stantaneous gradients have reliably correlated well with cathe-
terization peak-to peak gradients. Patients with mild pulmonic
stenosis rarely progress or require intervention.

Since the initial report, multiple studies have proven the
effectiveness and safety of valvuloplasty.8¢—20 Restenosis
after balloon dilation is rare, with few children ever requiring
repeat dilation.3%-°! Pulmonary regurgitation after dilation is
common, occurring in 10% to 40% of patients.? Previously,
it was believed the insufficiency was not an issue, but
increasingly, children are being referred for pulmonary valve
implantation as the RV shows signs of dilation and dysfunc-
tion, as seen with transannular patch repair of tetralogy of
Fallot. Compared with surgical valvotomy, however, the
incidence and severity of regurgitation were lower in the
group treated with valvuloplasty.®> Some have now chosen to
use balloons smaller than the previously recommended 120%
to 140% of the annulus to try to reduce this incidence of
pulmonary insufficiency.

Balloon pulmonary valve dilation has been used success-
fully in patients with tetralogy of Fallot and other forms of
cyanotic heart disease with clinically significant valvular
pulmonic stenosis. These procedures may cause hypercya-
notic episodes, but in some rare situations, they may be a
reasonable option for palliation.**°5 Balloon dilation is not
useful for treatment of infundibular pulmonary stenosis un-
associated with pulmonary valve stenosis.

Taking the process one step further, multiple techniques
have been used to perforate the valve in selected patients with
pulmonary atresia. Using the stiff end of a guidewire,
transseptal needles, lasers, and, most recently, radiofrequency
perforation catheters or wires, the atretic pulmonary valve can
be crossed.”e—° This procedure requires great caution, and
some institutions have incorporated a hybrid strategy to the
procedure.

Risks/Complications
Complications, specifically perforation of the RV outflow

tract, were fairly common early in the pulmonary valvulo-
plasty experience, but recent reports are encouraging, with
higher success rates and lower numbers of complications.
Once a communication is made between the RV and the
pulmonary arteries, a wire can be placed across the valve, and
the valve can be dilated in the usual fashion. It is not yet clear
which patients with pulmonary atresia and an intact ventric-
ular septum will potentially benefit from this procedure. One
group that clearly needs to be excluded are patients with
RV-dependent coronary circulation, because they have shown
higher mortality rates after surgical decompression.!0°

Recommendations for Pulmonary Valvuloplasty

Class 1

1. Pulmonary valvuloplasty is indicated for a patient
with critical valvar pulmonary stenosis (defined as
pulmonary stenosis present at birth with cyanosis
and evidence of patent ductus arteriosus depen-
dency), valvar pulmonic stenosis, and a peak-to-peak
catheter gradient or echocardiographic peak instan-
taneous gradient of =40 mm Hg or clinically signif-
icant pulmonary valvar obstruction in the presence
of RV dysfunction (Level of Evidence: A).

Class Ila

1. It is reasonable to perform pulmonary valvuloplasty
on a patient with valvar pulmonic stenosis who
meets the above criteria in the setting of a dysplastic
pulmonary valve (Level of Evidence: C).

2. It is reasonable to perform pulmonary valvuloplasty
in newborns with pulmonary valve atresia and intact
ventricular septum who have favorable anatomy
that includes the exclusion of RV-dependent coro-
nary circulation (Level of Evidence: C).

Class IIb
1. Pulmonary valvuloplasty may be considered as a
palliative procedure in a patient with complex cya-
notic CHD, including some rare cases of tetralogy of
Fallot (Level of Evidence: C).

Class 111
1. Pulmonary valvuloplasty should not be performed in
patients with pulmonary atresia and RV-dependent
coronary circulation (Level of Evidence: B).

5.2. Aortic Valvuloplasty

First described in the early 1980s, balloon dilation has
replaced open surgical valvotomy as the treatment of choice
for children with moderate to severe congenital valvar AS in
the majority of centers. A relatively large literature now exists
documenting the safety and effectiveness of balloon dilation
for congenital AS.'9-125 This literature consists primarily of
single-institution case series, with few multicenter reports and
no randomized clinical trials comparing balloon dilation with
alternative therapies. Nevertheless, the technique is widely
regarded as the therapy of first choice for children with valvar
AS of sufficient severity to warrant intervention.

In infants, children, and adolescents with congenital aortic
valve stenosis, a technically adequate balloon dilation will
typically reduce the catheter peak-to-peak systolic valve
gradient to 20 to 35 mm Hg. Severe aortic regurgitation
occurs uncommonly. The VACA (Valvuloplasty and Angio-
plasty of Congenital Anomalies) Registry reported the results
of aortic balloon dilation in 606 children who underwent the
procedure between 1984 and 1992 at 23 institutions.!!5126 For
the group as a whole, the procedure achieved a 60% reduction
in the peak systolic aortic valve gradient. Identified risk
factors for a suboptimal outcome (defined as a residual
systolic gradient =60 mm Hg, major morbidity, or mortality)
included patient age <3 months, a higher predilation valve
gradient, a ratio of balloon-annulus diameters <0.9, the
presence of an unrepaired coarctation, and an earlier proce-
dural date. In this data set, it appeared that the optimal ratio
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of balloon-annulus diameters was 0.9 to 1.0. Larger-diameter
ratios were associated with a significantly greater risk of
aortic regurgitation after the procedure.

The longer-term outcome after a successful balloon dila-
tion of congenital aortic valve stenosis in childhood is good,
but late restenosis and valve regurgitation eventually neces-
sitate reintervention in the majority of children.!!3117.122,123,125
For example, Pedra and colleagues'?? reported the late out-
comes after aortic valve dilation in 87 children >6 months of
age at the time of the procedure (median age 6.9 years) and
who were followed up for an average of 6.3 years. The
freedom from reintervention was 86% after 1 year, 67% after
5 years, and 46% at 12 years. For newborns who undergo
valve dilation for critical AS, the reintervention rate is higher
during follow-up, as pointed out by McCrindle et al'?° and
McElhinney et al'?* in 2 reports that both described a
reintervention-free survival rate of 48% at 5 years in this
population. These studies underscore the palliative nature of
balloon dilation for congenital aortic valve stenosis.

Risks/Complications
Complications of the procedure include suboptimal relief of
valve obstruction (more common with a balloon-annulus
diameter ratio <0.9, smaller annulus Z values, or valve leaflet
calcification) and creation of significant aortic valve regurgi-
tation (which occurs more often with a balloon-annulus ratio
>1.0). Other possible adverse events include femoral vascu-
lar injury, thromboembolic stroke, injury to the mitral valve,
and in newborns, myocardial perforation. Mortality is uncom-
mon in children and adolescents. Infants represent a higher-
risk group, and individual risk-benefit analysis of surgery
versus catheterization must be weighed, especially in the
infant who is ductal dependent and has significant left
ventricular dysfunction.!20.124.125,127

A diagnostic cardiac catheterization typically precedes
the valve dilation procedure and is intended to document the
valve gradient, the degree of valve regurgitation, the aortic
valve annulus dimension, and left ventricular function. Pa-
tients are heparinized unless a medical contraindication ex-
ists. Aortic valve dilation can be performed with an antegrade
venous approach or a retrograde approach from the femoral,
umbilical, or carotid artery. In newborns with critical AS,
care must be taken when crossing the valve in a retrograde
direction to avoid inadvertent valve leaflet perforation. If an
antegrade technique is used, care must be taken to avoid wire
injury to the anterior mitral valve leaflet during balloon
inflation. A balloon is chosen with an inflated diameter 80%
to 100% of the aortic valve annulus diameter; the use of a
balloon larger than the annulus diameter risks causing impor-
tant valve regurgitation. A single balloon inflation will
generally suffice if the balloon is well positioned across the
aortic valve. In children with good ventricular function, rapid
RV pacing can be helpful to stabilize the balloon position by
minimizing balloon ejection from the ventricle during infla-
tion. After dilation, repeat hemodynamics are measured, and
an aortic root contrast injection is performed to document the
degree of aortic regurgitation that may have been induced.

Balloon dilation provides excellent palliation for most
children with congenital valvar AS. It cannot be considered
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curative (as is the case with all current treatment options),
because important valve regurgitation will occur in some
patients, and valve restenosis will eventually occur in the
majority of patients late after the dilation procedure.

Our recommendations reflect the understanding that bal-
loon dilation is a palliative intervention and are consistent
with the published natural history studies.!?7-128

Recommendations for Aortic Valvuloplasty

Class 1

1. Aortic valvuloplasty is indicated regardless of valve
gradient in the newborn with isolated critical valvar
AS who is ductal dependent or in children with
isolated valvar AS who have depressed left ventric-
ular systolic function (Level of Evidence: B).

2. Aortic valvuloplasty is indicated in children with
isolated valvar AS who have a resting peak systolic
valve gradient (by catheter) of =50 mm Hg¥ (Level
of Evidence: B).

3. Aortic valvuloplasty is indicated in children with
isolated valvar AS who have a resting peak systolic
valve gradient (by catheter) of =40 mm Hgt if there
are symptoms of angina or syncope or ischemic
ST-T-wave changes on electrocardiography at rest
or with exercise (Level of Evidence: C).

Class IIb

1. Aortic valvuloplasty may be considered in a child or
adolescent with a resting peak systolic valve gradient
(by catheter) of =40 mm Hg7 but without symptoms
or ST-T-wave changes if the patient desires to
become pregnant or to participate in strenuous
competitive sports (Level of Evidence: C).

2. Aortic valvuloplasty may be considered for asymp-
tomatic patients with a catheter-obtained peak sys-
tolic gradient of <50 mm Hg when the patient is
heavily sedated or anesthetized if a nonsedated
Doppler study finds the mean valve gradient to be
>50 mm Hg (Level of Evidence: C).

Class 111

1. Aortic valvuloplasty is not indicated in children with
isolated valvar AS who have a resting peak systolic
valve gradient (by catheter) of <40 mm Hgt and
who have no symptoms or ST-T-wave changes on
electrocardiography (Level of Evidence: C).

2. Aortic valve balloon dilation is not indicated in
children with isolated valvar AS who also have a
degree of aortic regurgitation that warrants surgical
aortic valve replacement or repair (Level of Evi-
dence: C).

5.3. Mitral Valvuloplasty

Mitral valve stenosis in children can be separated into 2 broad
categories: rheumatic and congenital. Although rheumatic
mitral valve stenosis is commonly due to the development of
thickened mitral leaflets and fused commissures, congenital
mitral stenosis encompasses a broad spectrum of anatomic
variants, including the “typical” variant with thickened leaf-
lets, shortened chordae, and decreased interchordal spaces;

TThese refer to pressure gradients measured with a patient sedated during cardiac
catheterization. Catheter gradients obtained with a patient under general anesthesia are
likely to be somewhat lower.
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supramitral valve ring; double mitral orifices; parachute
mitral valve; and the hypoplastic mitral valve associated with
HLHS. Each variant may respond differently to balloon
dilation. Not uncommonly, congenital mitral stenosis pres-
ents with a combination of these variants along with other
associated cardiac defects. Balloon dilation to treat rheumatic
mitral stenosis was first reported by Inoue in 1984 and is well
reported in the adult literature with excellent results.!29-132
Balloon dilation can separate the thickened rheumatic valve
with fused commissures, leaving a relatively intact nonregur-
gitant valve. The first transcatheter valvuloplasty for rheu-
matic mitral valve stenosis in children was reported in
1985,'33 and others soon reported their experience.'34-137 This
procedure was extended to patients with congenital mitral
valve stenosis.!33-142 The double-transseptal technique was
developed to minimize vascular trauma in infants and smaller
children.'43-144 The Inoue balloon (Toray International Amer-
ica) was first developed for mitral valve dilations in adults
and later used in older patients with congenital mitral stenosis
and double-orifice mitral stenosis.!?*:131.145 The latter rare
variant of mitral stenosis is often described as a fibrous bridge
between the leaflets that can be successfully split or torn by
balloon dilation.!3!

Although there have been reports of large series of balloon
dilations for rheumatic mitral stenosis, the majority of reports
for congenital mitral valve stenosis are limited to small series.
The largest report is from Children’s Hospital-Boston (Bos-
ton, MA), comprising 64 patients.'4> Because surgical repair
of mitral valve stenosis in infants and young children has high
mortality and morbidity, the less invasive transcatheter tech-
nique remains a reasonable alternative, although the results
remain variable, in part because of the varied morphology of
the mitral valve stenosis.!#!-14¢ Balloon dilation procedures
can have good immediate and even midterm relief of gradi-
ents, but progressive mitral regurgitation and restenosis
remain problematic. Torn mitral leaflet or chordal attach-
ments and papillary muscle rupture are the most common
causes of regurgitation after dilation.'” In selected cases,
transcatheter dilation may delay the need for surgical mitral
valve replacement. Successful transcatheter dilation to treat
mitral restenosis after surgical repair of rheumatic mitral
stenosis has also been reported.'3' Success is based on
accurate preintervention diagnosis of the anatomic substrate
of the mitral stenosis, and associated left-sided heart obstruc-
tions are important factors to consider when deciding whether
a patient should undergo balloon dilation or surgical inter-
vention. In general, balloon dilation is more favorable in
those variants of mitral stenosis with commissural fusion and
more balanced chordal attachments, and worse outcome is
seen with parachute mitral valves, supramitral rings, or small
mitral annulus; in younger patients; and in those who develop
significant mitral regurgitation.!38.140

In the adult literature, the severity of mitral stenosis is
based on a constellation of data that include symptomatology
(at rest and at exercise testing), mitral valve gradient, mitral
valve area, and pulmonary artery systolic pressure. Classifi-
cations include mild (mitral valve area >1.5 cm?, mean valve
gradient <5 mm Hg, pulmonary artery systolic pressure
<30 mm Hg), moderate (mitral valve area 1 to 1.5 cm?, mean

valve gradient 5 to 10 mm Hg, pulmonary artery systolic
pressure 30 to 50 mm Hg), and severe (mitral valve area <1
cm?, valve gradient >10 mm Hg, pulmonary artery systolic
pressure >50 mm Hg).'?” In the “ACC/AHA 2006 Guide-
lines for the Management of Patients With Valvular Heart
Disease,”!?” Class I indications for percutaneous balloon
valvuloplasty are for symptomatic adult patients with mod-
erate to severe mitral stenosis and favorable valve morphol-
ogy and asymptomatic patients with moderate to severe
mitral stenosis and pulmonary hypertension (>50 mm Hg at
rest or >60 mm Hg with exercise). Class Ila indications are
for symptomatic adult patients with moderate to severe mitral
stenosis who have a calcified valve and are high-risk candi-
dates for surgery. Class IIb indications are for asymptomatic
adult patients with moderate to severe mitral stenosis who
have new onset of atrial fibrillation in the absence of left atrial
thrombi or moderate to severe mitral regurgitation; symptom-
atic patients with mitral valve area >1.5 cm but with
significant mitral valve stenosis based on pulmonary artery
systolic pressure >60 mm Hg, pulmonary artery wedge
pressure of >25 mm Hg, or a mean mitral gradient of
>15 mm Hg with exercise; or symptomatic patients with
moderate to severe mitral valve stenosis who have a calcified
mitral valve, as an alternative to surgery.'?” One large
multicenter adult series that involved 738 patients (most of
whom had rheumatic mitral stenosis) indicated the predomi-
nant symptom before the procedure was heart failure (94%),
with 64% of patients in New York Heart Association class III
or IV.135 The analysis was broken down into 2 groups based
on single- versus double-balloon technique. For the single-
balloon group, echocardiographic data showed the mitral
valve gradient decreased from 9%4 to 63 mm Hg and the
mitral valve area increased from 1.1+0.3 to 1.6+=0.4 cm?.
Catheterization data showed the mitral valve gradient decreased
from 14*=6 to 73 mm Hg. Mitral valve area increased from
0.9+0.4 to 1.7+0.7 cm?, left atrial pressure decreased from
26*7 to 1926 mmHg, and pulmonary artery pressure de-
creased from 4014 to 34*12 mm Hg. For the double-balloon
group, the mitral valve gradient decreased from 10*4 to
5%3 mm Hg and mitral valves area increased from 1.1+0.3 to
1.7+0.5 cm? Catheterization data showed the mitral valve
gradient decreased from 146 to 623 mm Hg. Mitral valve area
increased from 1.0+0.3 to 2.0=0.8 cm? left atrial pressure
decreased from 25*+7 to 167 mm Hg, and pulmonary artery
pressure decreased from 3513 to 2911 mm Hg.!3>
Unfortunately, there are few comparative data for infants
and children with rheumatic or congenital mitral valve
stenosis in either the surgical or interventional literature.
Although the hemodynamic classifications of severity of
mitral stenosis may be similar, symptoms in infants and
young children may be limited to tachypnea, dyspnea, and/or
failure to thrive. One surgical series for congenital mitral
valve stenosis reported the average age at operation was
5.1%£3.2 years, with 54% in functional class III and 24% in
class IV. The average preoperative pulmonary arterial pres-
sure was 76/37 mm Hg (mean 52 mm Hg), with a mean
capillary wedge pressure of 21 mm Hg.!4® Fawzy et al!3°
reported a series of 30 children with rheumatic mitral stenosis
who underwent balloon valvuloplasty. Although indications
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were not discussed, the cohort that was included had mean
left atrial pressure of 255 mm Hg, mean mitral gradient of
16+4 mm Hg, and mitral area of 0.7 cm? by catheterization
and 0.8 cm? by echocardiography. Another small series of 8
patients with congenital mitral stenosis who underwent bal-
loon valvuloplasty had a mean mitral gradient of 18 mm Hg
and left atrial pressure of 25 mm Hg.'** McElhinney et al'4?
reported the combined outcomes of transcatheter and surgical
therapy of 108 infants and children with congenital mitral
stenosis. The hemodynamic profile of the 64 patients who
underwent balloon dilation were as follows: Echocardiography
peak and mean gradients were 21.8*+7.1 and 15.1=4.5 mm Hg,
respectively; mean left atrial pressure was 24.0£5.8 mm Hg; the
calculated mitral valve area was 0.9%0.3 cm’ and mean
pulmonary arterial pressures were in the mid-40s. Given the lack
of data on indications, current publications would suggest that
the hemodynamic profile of an infant or child with at least
moderate mitral stenosis who met indications for a transcatheter
intervention would include peak transmitral gradients of
20 mm Hg or higher, mean transmitral gradient of 15 mm Hg or
higher, near-systemic pulmonary artery pressure, and calculated
mitral valve area of <I cm/m? with respiratory symptoms or
failure to thrive.

Risks/Complications
The most important risk and complication for this procedure

is iatrogenic mitral regurgitation. Although rheumatic mitral
stenosis is often due to fusion of the commissures, which can
be safely widened with a balloon, the anatomic causes of
congenital mitral stenosis are often more complicated, and
dilation may result in torn chordae or even a flailed leaflet
with significant mitral regurgitation. Other major complica-
tions reported include cardiac arrest, atrial or ventricular
perforation, transient rhythm abnormalities, stroke, and fem-
oral artery or vein trauma. On the other hand, surgical repair
for congenital mitral stenosis also carries significant mortality
and morbidity, especially in infants and small children <5
years of age. When mitral valve repair is not possible,
replacement becomes the only option, which also carries
significant risks in the young patient. The decision to proceed
with transcatheter balloon dilation must be weighed against
the alternative risks and benefits of surgery.

Recommendations for Mitral Valvuloplasty

Class 1
1. Transcatheter balloon valvuloplasty is indicated for
symptomatic patients with moderate to severe iso-
lated rheumatic mitral stenosis or asymptomatic
patients with moderate to severe rheumatic mitral
valve stenosis/restenosis associated with pulmonary
hypertension (Level of Evidence: B).

Class Ila
1. Transcatheter balloon valvuloplasty is reasonable
for the treatment of symptomatic children =5 years
of age with congenital mitral stenosis or restenosis
who have mitral valve morphology that is favorable
for balloon valvuloplasty (ie, thickened leaflets and
fused commissure) (Level of Evidence: B).
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Class IIb

1. Transcatheter balloon valvuloplasty may rarely be
considered at centers of expertise for patients who
are <5 years of age with congenital mitral valve
stenosis with moderate to severe residual stenosis or
with valve restenosis who have already undergone
surgical valvuloplasty at centers with expertise in
mitral valve intervention in young children (Level of
Evidence: C).

2. Transcatheter balloon valvuloplasty at centers with
surgical and interventional expertise in mitral valve
procedures may be considered in the management of
infants and young children <5 years of age with
moderate to severe congenital mitral valve stenosis
who would otherwise undergo mitral valve replace-
ment or when mitral valve replacement is thought to
be problematic (Level of Evidence: C).

3. Transcatheter balloon valvuloplasty may be consid-
ered as a palliative measure in the management of
patients with moderate to severe congenital mitral
valve stenosis (ie, thickened leaflets, shortened chor-
dae, and decreased interchordal spaces) (Level of
Evidence: B).

Class 111
1. Transcatheter balloon valvuloplasty is not indicated
for patients with congenital mitral valve stenosis due
to supramitral valve ring or associated with hyp-
oplastic left ventricle (Level of Evidence: B).

5.4. Tricuspid Valvuloplasty

Given the rarity of tricuspid valve stenosis as an isolated
congenital lesion and the lack of literature on tricuspid valve
interventions in the pediatric age group, no specific recom-
mendations are offered by the authors.

6. Transcatheter Balloon Angioplasty and/or
Stent Placement for Obstructive Lesions
There is controversy and uncertainty with regard to transcath-
eter treatment in coarctation of the aorta. The reader is
reminded, as stated in the Preamble, that transcatheter treat-
ment does not necessarily replace surgical management. In
several instances, both transcatheter and surgical intervention

are viable treatment options.

6.1. Native Coarctation and Recoarctation

Coarctation of the aorta is a common form of CHD, account-
ing for =6% to 8% of all cardiac defects. The prevalence of
coarctation is increased in certain disorders, such as Turner
syndrome. The most common associated cardiac anomaly is
bicuspid aortic valve, which is present in >30% to 40% of all
cases.'#* The most important noncardiac associated anomaly
is intracerebral aneurysm (berry aneurysm), present in ~10%
of all cases.'>® The usual location of coarctation is juxtaduc-
tal, just distal to the left subclavian artery; less often, the
coarctation is proximal to the origin of the left subclavian
artery.’>! Clinical manifestations of coarctation are age de-
pendent. Neonates with coarctation of the aorta may present
with signs and symptoms of low cardiac output and shock
once the ductus arteriosus closes. Older infants and children
may present with signs and symptoms of failure to thrive, and
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older children and adults may present with hypertension,
headaches, and claudication. The diagnosis of coarctation is
suggested by the presence of a blood pressure gradient
between an arm and leg and the presence of weak femoral
pulses. Transthoracic echocardiography confirms the diagno-
sis. Other imaging modalities (CT/MRI angiograms, cardiac
catheterization) may not be obtained routinely unless the
diagnosis is in doubt or additional information is needed to
plan a surgical or catheter intervention; however, the infor-
mation obtained by these studies will likely impact our
long-term understanding of coarctation repair outcome. Non-
invasive MRI/MRA and CT angiography provide a compre-
hensive view of the thoracic aorta, including the arch,
coarctation site, and associated collateral vessels. MRI/MRA
is particularly valuable in the posttreatment follow-up of
patients and permits monitoring of coarctation outcome.

Treatment of coarctation of the aorta has evolved over the
years. For native coarctation of the aorta, initially, surgical
repair (extended resection with an end-to-end anastomosis)
has been the primary treatment at most centers and remains
the “gold standard” therapeutic option. However, in recent
years, balloon angioplasty with or without stent implantation
has emerged as an alternative, less invasive option.'52-155 For
most patients with discrete recurrent/residual coarctation after
surgical repair, balloon angioplasty has been shown to be the
best therapeutic option. Balloon angioplasty for native coarc-
tation can also be performed safely and successfully beyond
the neonatal period. Young patients (>1 month but <6
months of age) with discrete narrowing and no evidence of
arch hypoplasia may benefit from balloon angioplasty. This
criterion applies to relatively few patients in this age group,
because arch hypoplasia commonly accompanies the coarc-
tation of the aorta. However, the recurrence rate is higher for
younger patients (<6 months of age), and there is a small but
important incidence of aneurysm formation after balloon
dilation of native coarctation at any age.'>°~15° Stent implan-
tation for native coarctation or recoarctation of the aorta has
also emerged as a beneficial therapeutic option for patients
who can receive a stent that can be expanded to an adult size
(minimum of 2 cm in diameter). Many interventionalists
perform primary stent implantation in patients with suitable
anatomy in place of balloon angioplasty because of the
perceived superior beneficial short-term results of stent im-
plantation; however, the downside to this procedure is the
need for future procedures to expand the stent as the patient
grows in size. Newer stent technology may mitigate these
stent size issues. In theory, stent implantation provides the
potential for long-term repair with less chance of coarctation
recurrence or aneurysm formation, but of course, the long-
term benefit has yet to be proven.'4¢-148 The reader is referred
to excellent review articles for full technical details of balloon
angioplasty and stent implantation.'06.107

Risks/Complications
Complications encountered during or after balloon angio-

plasty for both native and recurrent coarctation include
femoral artery injury, dissection, and aneurysm formation at
the site of angioplasty.'®® The potential need for stent reex-
pansion in growing children limits the use of stent implanta-

tion to patients in whom stents can be implanted that can
reach an eventual adult size. Complications encountered
during or after stent implantation are similar to those encoun-
tered after balloon angioplasty, with the added potential risk
of stent malposition. The incidence of aneurysm formation
after stent implantation is less than for balloon angioplasty
alone.'>2153 Although short- and medium-term data are avail-
able in humans and animals, the long-term implications of
stent placement in the aorta are unknown.

Recommendations for Transcatheter Balloon
Angioplasty of Coarctation/Recoarctation of
the Aorta

Class 1

1. Balloon angioplasty of recoarctation is indicated when
associated with a transcatheter systolic coarctation
gradient of >20 mm Hg and suitable anatomy, irre-
spective of patient age (Level of Evidence: C).

2. Balloon angioplasty of recoarctation is indicated when
associated with a transcatheter systolic coarctation
gradient of <20 mm Hg and in the presence of signif-
icant collateral vessels and suitable angiographic anat-
omy, irrespective of patient age, as well as in patients
with univentricular heart or with significant ventricu-
lar dysfunction (Level of Evidence: C).

Class Ila

1. It is reasonable to consider balloon angioplasty of
native coarctation as a palliative measure to stabilize
a patient irrespective of age when extenuating cir-
cumstances are present such as severely depressed
ventricular function, severe mitral regurgitation,
low cardiac output, or systemic disease affected by
the cardiac condition (Level of Evidence: C).

Class IIb

1. Balloon angioplasty of native coarctation may be
reasonable in patients beyond 4 to 6 months of age
when associated with a transcatheter systolic coarc-
tation gradient >20 mm Hg and suitable anatomy
(Level of Evidence: C).

2. Balloon angioplasty of native or recurrent coarcta-
tion of the aorta might be considered in patients with
complex coarctation anatomy or systemic conditions
such as connective tissue disease or Turner syn-
drome but should be scrutinized on a case-by-case
basis (Level of Evidence: C).

Recommendations for Stent Placement in Native
Coarctation and Recoarctation of the Aorta

Class 1
1. Stent placement is indicated in patients with recur-
rent coarctation who are of sufficient size for safe
stent placement, in whom the stent can be expanded
to an adult size, and who have a transcatheter
systolic coarctation gradient >20 mm Hg (Level of
Evidence: B).

Class Ila
1. It is reasonable to consider placement of a stent that
can be expanded to an adult size for the initial
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treatment of native or recurrent coarctation of the

aorta in patients with:

e a transcatheter systolic coarctation gradient of
>20 mm Hg (Level of Evidence: B).

¢ a transcatheter systolic coarctation gradient of
<20 mm Hg but with systemic hypertension asso-
ciated with an anatomic narrowing that explains
the hypertension (Level of Evidence: C).

* a long-segment coarctation with a transcatheter
systolic coarctation gradient >20 mm Hg (Level
of Evidence: B).

2. Stent implantation for the treatment of coarctation
(native or recurrent) is reasonable in patients in
whom balloon angioplasty has failed, as long as a
stent that can be expanded to an adult size can be
implanted (Level of Evidence: B).

Class IIb

1. It may be reasonable to consider stent implantation
for the treatment of coarctation in infants and
neonates when complex aortic arch obstruction
exists despite surgical or catheter-mediated at-
tempts to relieve this obstruction and when further
surgery is regarded as high risk. Implantation of a
stent with less than adult-sized potential implies a
commitment on the part of the surgical team to
remove or enlarge this stent at a later date when the
final diameter of this device is no longer adequate to
maintain unobstructed aortic flow (Level of Evi-
dence: C).

2. It may be reasonable to consider placement of a
stent that can be expanded to an adult size for the
initial treatment of native or recurrent coarctation
of the aorta in patients with:

* a transcoarctation gradient of <20 mm Hg but with
an elevated left ventricular end-diastolic pressure
and an anatomic narrowing (Level of Evidence: C).

¢ a transcoarctation gradient of <20 mm Hg but
in whom significant aortic collaterals exist,
which results in an underestimation of the coarctation
(Level of Evidence: C).

6.2. Pulmonary Artery Angioplasty and
Stent Placement

Pulmonary Artery Angioplasty
Balloon angioplasty alone is indicated for both severe main

pulmonary artery and severe branch pulmonary artery steno-
sis, particularly in very small patients or in those with
pulmonary arteries with very complicated anatomy, in whom,
in either case, primary stent implantation is not a viable
option. Significant stenosis is obvious when there are mea-
sureable gradients of >20 to 30 mm Hg across the stenosis
area, when there is elevation of the RV or proximal main
pulmonary artery pressure to greater than one half to two
thirds of systemic pressure secondary to the more distal
obstruction, or when there is relative flow discrepancy
between the 2 lungs of 35%/65% or worse. However, the
significance of the stenosis is often more subtle and is
determined by the subjective anatomic (angiographic) ap-
pearance of narrowing or by the discrepant blood flow away
from specific areas rather than by a specific gradient across a
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segment. In low-pulmonary-flow situations such as with
Glenn shunts and Fontan circulations, gradients in the pul-
monary bed are notoriously unreliable determinants of the
degree of stenosis. Likewise, underestimation of obstruction
in the pulmonary circuit, even in the setting of normal
pulmonary blood flow, can exist because of decompression
runoff. In the case of isolated pulmonary arterial obstruction
runoff to the opposite lung or adjacent segments of the lung,
very significant (>90%) unilateral or isolated segments of
branch stenosis may result in minimal or even no pressure
drop across the obstruction.

Balloon angioplasty is applicable for both congenital and
acquired pulmonary artery stenosis; however, balloon dilation
alone has rarely been effective in the long term for such
lesions. Balloon angioplasty of these lesions frequently does
produce up to 50% improvement in the diameter of the
involved vessels and a 50% decrease in the gradient across
the lesion, as well as comparable increases in the blood flow
in the involved vessel, but dilation alone seldom produces
complete or permanent resolution of the obstruction or normal-
ization of flow to the area, and the improvement achieved is
often transient. There is little evidence that balloon dilation alone
produces persistence of significant improvement over the long
term, with no published long-term data.'®'-'* More recent
studies on dilation of pulmonary artery stenosis have concen-
trated on either balloon angioplasty augmented by cutting
balloons or primary stent implants, both of which are covered in
the specific indications for cutting balloons and for pulmonary
artery stent implants.!%3

Pulmonary artery stents are indicated in main or branch
pulmonary artery stenosis that is not expected to have, or has
not had, an adequate or persistent response to primary
pulmonary artery balloon dilation.!0%167 Intravascular stents
are effective for congenital stenosis, surgically created steno-
sis of vessels, or stenosis due to compression from an
adjacent structure. Single stents, multiple tandem stents, and
bifurcating stents all are effective and can be used when
indicated by the underlying pulmonary artery anatomy.!68

Risks/Complications
The inherent risks associated with any complex catheter

manipulations are present in those required to position wires
and balloons for a balloon angioplasty. The risks for pulmo-
nary angioplasty particularly include vessel perforation and
arrhythmia. The major additional risks associated with angio-
plasty of the main or branch pulmonary arteries are injuries to
the pulmonary vessels. To achieve a successful dilation, it is
necessary to significantly overdilate both the area of stenosis
and the adjacent vessel. To achieve a more effective dilation,
at least a tear in the intima of the wall of the vessel is
considered necessary. Generally, the pulmonary arteries are
very compliant, which allows overdistension to even 2 to 3
times their normal diameter. However, the stenotic areas are
not normal tissue and generally have lower compliance,
which makes the vessels more susceptible to tears and can
lead to vessel rupture, which can result in massive bleeding
with hemothorax and even death. Although not considered a
“complication,” most pulmonary arteries and branches are
only dilated to =50% of the vessel’s nominal diameter, and
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many dilated pulmonary arteries and pulmonary artery
branches experience restenosis within a relatively short time
and often recontract to their original degree of stenosis.'®”

Pulmonary Artery Stent Placement
Stent implantation for central and proximal pulmonary arter-

ies in growing patients should only be accomplished with
balloon-dilatable stents. The stents must have adequate wall
strength to support the vessel, have some flexibility, and be
larger-diameter stents that are capable of eventual dilation to
the largest potential adult diameters of the pulmonary arteries
in that location of that particular patient.?%-170 It is typically in
the best interest of patients to have stents with adult-size
potential implanted into the central branch pulmonary arter-
ies, and this should always be considered as the first and ideal
option. In certain instances, such as small patient size, small
vessel size, or proximity in time to recent heart surgery,
smaller stents without adult-size potential have been used
successfully to treat branch pulmonary artery stenosis. Use of
these smaller stents must be recognized as a palliative
procedure, and a commitment must be made before implan-
tation that surgical removal or enlargement of these stents
will be needed at a future date. This can often be accom-
plished at the time of a planned future operation, such as
RV—pulmonary artery conduit replacement or Fontan com-
pletion. It is recommended that use of such smaller stents be
considered only with consultation with a pediatric cardiac
surgeon.

Routine predilation of the stenosis in a pulmonary artery is
not recommended because of the risk of vascular rupture;
however, there are 2 circumstances in which predilation of a
significant stenosis in a pulmonary artery is definitely rec-
ommended before stent implantation. The first circumstance
is a stenosis of a pulmonary artery that could not be expanded
to the desired diameter with the available balloons during a
previous catheterization. The second indication for predila-
tion is when the diameter of the area of stenosis is so tight that
the delivery sheath/dilator set cannot be advanced through the
stenosis without predilation of the area. This degree of
stenosis would be <2 to 3 mm in diameter. There may be
other circumstances in lesions <8 mm in size in which the
operator believes that dilation alone or cutting balloon dila-
tion may relieve significant stenosis without a stent, and the
dilation may be considered before a stent is implanted.

Risks/Complications

Larger and stiffer wires and delivery systems are required for
implantation of stents into the pulmonary arteries. This
slightly increases the general risks of the wire/sheath manip-
ulation; however, the risk of tearing a pulmonary artery
during implantation of stents into pulmonary arteries is less
than the risk of balloon dilation alone because overdilation of
the individual vessels is not necessary.

When the balloon/stent is not sized properly or is not
positioned exactly in the stenotic lesion during implantation, the
stent can be misplaced or migrate after implantation. This can
result in abnormal positioning in the vessel or in “jailing” of
branch or side vessels. Abnormal positioning of the stent can
also lead to late abnormal intimal proliferation and restenosis of

the vessel. Gross undersizing or malpositioning of the stent can
lead to retrograde embolization to the main pulmonary artery or
even the RV, which may require surgical removal.

Recommendations for Pulmonary Angioplasty

Class 1
1. Pulmonary angioplasty is indicated for the treat-
ment of significant peripheral branch pulmonary
artery stenosis (see text for definition of ‘“‘significant”
stenosis) or for pulmonary artery stenosis in very
small patients in whom primary stent implantation
is not an option (Level of Evidence: B).

Class Ila

1. Pulmonary angioplasty is reasonable to consider for
treatment of significant distal arterial stenosis (as
defined in the introduction to “Pulmonary Artery
Angioplasty and Stent Placement”) or for stenosis in
larger, more proximal branch pulmonary arteries
that do not appear to be amenable to primary stent
implantation (Level of Evidence: B).

Class IIb

1. Pulmonary angioplasty may be considered for treat-
ment of significant main pulmonary artery stenosis
that results in an elevation of pressure to more than
two thirds of systemic pressure in the proximal
pulmonary artery segment or in the RV (in the
absence of pulmonary valve stenosis). This stenosis is
usually a form of supravalvar pulmonic stenosis,
which is not particularly responsive to balloon dila-
tion alone (Level of Evidence: C).

Recommendations for Pulmonary Artery
Stent Placement

Class 1
1. Primary intravascular stent implantation is indi-
cated for the treatment of significant proximal or
distal branch pulmonary artery stenosis when the
vessel/patient is large enough to accommodate a
stent that is capable of being dilated to the adult
diameter of that vessel (Level of Evidence: B).

Class Ila

1. It is reasonable to consider pulmonary artery stent
implantation in critically ill postoperative cardiac
patients when it has been determined that significant
branch pulmonary artery stenosis is resulting in a
definite hemodynamic compromise in a patient/ves-
sel of any size, particularly if balloon dilation is
unsuccessful (Level of Evidence: B).

2. Primary intravascular stent implantation is reason-
able in the treatment of significant stenosis of the
main pulmonary artery segment that results in
elevation of the RV pressure, provided that the stent
definitely will not compromise a functioning pulmo-
nary valve and will not impinge on the pulmonary
artery bifurcation (Level of Evidence: B).

Class IIb
1. It may be reasonable to implant small pulmonary
artery stents that lack the potential to achieve adult
size in small children as part of a cooperative
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surgical strategy to palliate severe branch pulmo-
nary artery stenosis. These stents may need to be
enlarged surgically or removed during a future
planned operation (eg, conduit replacement, Fontan
completion) (Level of Evidence: C).

6.3. Systemic Venous Balloon Angioplasty
and Stenting

Systemic Veins
Systemic venous stenosis occurs as a congenital defect,

subsequent to surgery on or about the venous system, from
indwelling lines in the veins or from external compression.
Because of the low-pressure venous circulation, “significant”
gradients usually are not present, and even in the presence of
complete obstruction of a venous channel, only a 1- to
2-mm Hg gradient may be present. The areas of significant
obstruction are easily visible. There often will be distension
of the veins proximal to the obstruction, as well as multiple
collateral venous channels around the obstruction. The ve-
nous obstruction may demonstrate congestion and swelling of
tissues proximal to the area of significant obstruction.

Isolated balloon angioplasty is seldom indicated as the
definitive treatment of systemic venous stenosis/occlusions,
with most of these lesions currently being treated with
intravascular stents. As is the case with balloon angioplasty of
pulmonary artery stenosis, some short-term improvement
usually is achieved, with both an increase in the diameter of
the involved vessel and an increase in flow through the area;
however, significant long-term improvement of either diam-
eter or flow seldom is maintained.'”"-'”> This applies to
congenital venous stenosis and the much more common
stenosis of peripheral veins that develops in particular with
the presence of indwelling lines, as well as the stenosis of
central venous channels after surgical venous reconstructions
(Mustard, Senning, and Fontan-type procedures). Similar to
balloon angioplasty alone for pulmonary artery stenosis,
isolated balloon angioplasty may be appropriate in very small
veins in small patients or in complex areas of stenosis such as
the more peripheral systemic veins, where the obstructed
veins are in areas of the body that are subject to bending or
flexing (eg, peripheral veins in the neck, axilla, or groin) and,
as a consequence, not applicable for implantation of the
available intravascular stents. Initial balloon angioplasty of
systemic veins also is often necessary to allow access through
a very tight stenosis in the veins to deliver the larger sheaths
needed for the implantation of intravascular stents into the
area. In very small (peripheral) vein occlusions, previously
dilated veins frequently reocclude totally, which makes ac-
cess to the vessel even more difficult.

Risks/Complications
The dilation of systemic veins is associated with very few

complications. Most stenotic veins have fairly straightfor-
ward access and do not require the more dangerous complex
catheter manipulations to access. The risk of vascular perfo-
ration is possible when it is necessary to access a totally
occluded vein by purposeful perforation.

The normal and perhaps the stenotic systemic vein may be
very compliant, allowing dilation to 3 to 4 times its nominal
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diameter without obvious damage to the vein; however,
restenosis of dilated veins is common, probably even more so
than in the pulmonary arteries. The risk of venous rupture
does exist, but in practice, this has been extremely rare.
Thrombosis of dilated systemic veins is common if adequate
flow is not established through the dilated vein.

Systemic Venous Stenting
Intravascular stents are indicated in the treatment of all types

of systemic vein stenosis and total occlusions, including
lesions in the iliofemoral vein, innominate veins, central
subclavian vein, superior vena cava, and inferior vena cava,
and in central venous baffle stenosis, such as that found in
postoperative Mustard/Senning and Fontan types of proce-
dures. Because of the historical lack of persistent success of
balloon dilation alone and the frequent difficulty in accessing
or traversing these systemic venous lesions, primary stent
implantation is indicated as the treatment at the time these
lesions are encountered.

The majority of the favorable experience in the use of
stents in systemic vein stenosis/obstruction has come with the
use of balloon-expandable stents. As with all stents in
growing patients, the stents implanted should be capable of
eventual dilation to the adult diameters of the vessels in-
volved. The stents used currently in systemic veins should be
positioned to avoid areas of repeated flexion of the vessel to
prevent bending or breaking of the stent. Persistent patency of
stents placed in systemic veins depends on the establishment
of good flow through the stented vessel at the end of the
procedure.!70

There have been no controlled or randomized trials in the
use of stents in the systemic veins. Like stents in the
pulmonary arteries, stents were adapted for use in the sys-
temic veins after repeated failure of dilation alone to provide
sustained relief of systemic vein stenosis, and they have
shown favorable immediate and midterm results.!”?

Risks/Complications
As with the dilation of systemic veins, access to stenotic

systemic veins for the placement of stents is usually more
direct, with less complex manipulations and less risk incurred
during the implantation. Because of the compliance of the
systemic veins, displacement of stents during implantation,
including remote embolization of the stent, is more likely
than in other areas. There is a very low risk of venous rupture
with stent implantation. The embolized stent in a systemic
vein has the likelihood of passing centrally into the right
atrium or RV, which makes surgical removal potentially more
difficult and dangerous. Systemic venous stents can collapse
if exposed to any flexing or bending and then are very prone
to reobstruction. If adequate flow is not established through
systemic venous stents at the time of implantation, they will
often become thrombosed. The risk of venous stent thrombo-
sis appears to be greater during the perioperative period.

Recommendations for Systemic Venous
Balloon Angioplasty

Class Ila
1. Venous balloon angioplasty is reasonable to consider
for the management of peripheral venous obstruction
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or ‘“complex” venous stenosis in cases in which no
viable alternative therapy exists (Level of Evidence: C).

Class IIb
1. Venous balloon angioplasty may be reasonable in the
management of central venous obstruction, but its
usefulness as a definitive therapy has not been
established (Level of Evidence: C).

Recommendations for Systemic Venous Stenting

Class 1
1. Stenting is indicated for the relief of significant sys-
temic venous obstruction inferior to the clavicles and
above the inguinal ligaments (Level of Evidence: B).

6.4. Pulmonary Veins
Pulmonary vein stenosis can present as an isolated congenital
lesion or in association with other cardiac defects.!74-18! It
can also be acquired after corrective surgery for various
anomalous pulmonary venous connections!7+182-189 or after
lung transplantation.'90-193 Adult patients can acquire pulmo-
nary vein stenosis after radiofrequency ablation for atrial
fibrillation.'4-20° More rare causes include external compres-
sion from tumors, sarcoidosis, and mediastinitis.210-211 This
lesion is often progressive and fatal if it occurs bilater-
ally.179.180.184.187.212 The use of stents for treatment of pulmo-
nary vein stenosis was first reported in 1991.1%¢ Since then,
the literature on pulmonary vein stenting has been limited to
small series and tends to be divided into 2 major categories:
Adults who acquire pulmonary vein stenosis after radiofre-
quency ablation therapy for atrial arrhythmias!74.194-200,208
and children who either develop pulmonary vein stenosis after
surgical repair of associated CHD!74-176178,184,187-189213-218 or those
with congenital pulmonary vein stenosis.!7+181215218219 Other treat-
ment modalities include surgery,!7>176.183-186,188216 halloon angio-
plasty,!7717 and use of cutting balloons,?!>22022! but to date, there
is not a single procedure that produces a high rate of patency
consistently and does not require reintervention.
Comparison data of balloon angioplasty versus stent dila-
tion suggest that stents achieve better results and have longer
patency rates.!99-200.222 Furthermore, final stent diameter is a
factor in delay of restenosis.!7+196.219223 This is particularly
true when the stents are dilated to >8 to 10 mm in the case
of adults with acquired pulmonary vein stenosis after pulmo-
nary vein ablation for atrial fibrillation. Prieto et al??? found
a 42% success rate and 72% restenosis rate for angioplasty
compared with a 95% success rate and 33% restenosis rate for
stents. There was freedom from restenosis if the stent diam-
eter was =10 mm. Similarly, Neumann et al'®® found a
restenosis rate as low as 23% when the stents were dilated to
=10 mm. Kluge et al'®*2%° showed that 6 mm is the “critical
diameter” for a low-flow state in the pulmonary veins in
adults. Even so, other studies have shown a restenosis rate of
up to 60% whether angioplasty or stents were used.!94199.221
In the pediatric literature, the surgical data indicate the
“sutureless marsupialization” technique to be most effective,
but freedom from reoperation or death still hovers around
50%.175.188.216. Restenosis rates after angioplasty and stent
data are similarly high and particularly worse for congenital

pulmonary vein stenosis.!77178:213214 Because surgery after
stent implantation is very difficult, it is important to implant
a stent that can be serially dilated because of restenosis or to
accommodate growth of the child to an adult. Often, reinter-
ventions are performed as a bridge to lung transplantation as
the disease progresses into the intraparenchymal veins. It is in
the context of poor therapy options that our recommendations
are made.

CT imaging can overestimate the rate of complete occlu-
sion. Pulmonary artery wedge angiograms are more sensitive
to diagnose patency, which permits at least an attempt to
salvage the pulmonary vein.2%0

The transcatheter technique is straightforward and well
described in the literature. A transseptal puncture is required
if the atrial septum is intact.!3? The course from the femoral
veins to the pulmonary veins is not tortuous in general, and
the delivery systems are well tolerated by patients.

Risks/Complications

Complications are similar to stenting in other vascular struc-
tures and include vessel dissection, stent malposition, and
embolization. Because the procedure is performed in the left
atrium, an embolized stent can have devastating conse-
quences. Alternatively, the stent implantation can be per-
formed intraoperatively under direct vision.!78:213217 The
advantages of this technique are the ability for precise
positioning of the stent within the left atrium, which permits
future easy access for reinterventions, and its suitability in
infants and small children. Although immediate results are
excellent, midterm and long-term results are less optimal,
with restenosis being the major issue.

Recommendations for Pulmonary Venous
Angioplasty and Stenting

Class 1

1. Pulmonary venous angioplasty and stenting are in-
dicated for the management of acquired significant
pulmonary vein stenosis after radiofrequency abla-
tion procedures (Level of Evidence: C).

2. Pulmonary venous angioplasty and stenting are in-
dicated for the management of acquired pulmonary
vein stenosis after lung transplantation or for exter-
nal compression due to tumors in older children and
adolescents (Level of Evidence: B).

Class Ila
1. Pulmonary venous angioplasty is reasonable to con-
sider in the management of pulmonary vein stenosis
after surgical repair for anomalous pulmonary vein
connections (Level of Evidence: C).

Class IIb

1. Pulmonary venous angioplasty and stenting may be
considered in the management of isolated congenital
pulmonary vein stenosis (Level of Evidence: C).

2. Pulmonary venous angioplasty and stenting may be
considered for the management of acquired pulmo-
nary vein stenosis after lung transplantation or for
external compression due to tumors in infants and
young children (Level of Evidence: C).
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3. Pulmonary venous stenting may be considered for
the management of postoperative pulmonary vein
stenosis after surgical repair for anomalous pulmo-
nary vein connections (Level of Evidence: C).

Class 111
1. Pulmonary venous angioplasty and stenting should
not be considered in the management of pulmonary
vein stenosis associated with other CHD that re-
quires surgical intervention (Level of Evidence: C).

6.5. Patent Ductus Arteriosus Stenting

Stenting of the ductus arteriosus as a means to establish a
reliable source of pulmonary blood flow for palliation of
cyanotic heart disease is a relatively new transcatheter inter-
vention. Stenting of the ductus arteriosus for the purpose of
establishing systemic blood flow will be addressed later in the
present statement. (The reader is referred to Section 9 for
stenting of the patent ductus arteriosus [PDA]) to augment
systemic blood flow.) Compared with surgical alternatives,
ductal stenting is attractive because it can avoid complications
such as chylothorax, phrenic, or recurrent laryngeal nerve injury
or pulmonary artery distortion, which are well described after
placement of a surgical aortopulmonary shunt. However, data
describing the outcomes of ductal stenting in newborns with
cyanotic CHD are currently available from relatively few single-
institution case series. The advantages and disadvantages of this
procedure, therefore, are not yet fully understood.

The initial results of ductal stenting were not favorable
because of technical failures and early ductal restenosis.??*22>
During the past decade, however, results have improved for
ductal stenting in select infants with cyanotic CHD.?26-232
The improved outcomes described in more recent reports are
due in part to the availability of flexible, low-profile stents
designed for coronary artery use that can be delivered safely
through a 4F to SF sheath. Patient selection has also improved
with the identification of those newborns who are more likely
to benefit from ductal stenting. Currently, the literature
suggests that the balance of benefits to risks with ductal
stenting is most favorable for newborns with a relatively
straight ductus (no more than 1 to 2 bends) who require
reliable palliation for no more than 3 to 6 months. These
criteria are typically met in infants with critical pulmonary
stenosis or pulmonary atresia with intact ventricular septum
that may require an additional source of pulmonary blood
flow after a pulmonary valve dilation procedure. Newborns
with a more tortuous ductus (>2 turns) present a technical
challenge to ductal stenting, and therefore, although success-
ful stenting of such ducts has been reported, a higher rate of
procedural failure or early restenosis may be expected.

Early restenosis is common in the stented ductus, and conse-
quently, the palliation provided by this procedure is less reliable
and often of shorter duration than can be expected from a
surgical aortopulmonary shunt. Alwi and colleagues,??” for
example, reported the outcome of ductal stenting in 51 infants
with cyanotic CHD. Freedom from reintervention was 89% at 6
months and decreased to 55% at 12 months. Restenosis most
commonly is caused by in-stent tissue ingrowth but also occurs
predictably at the aortic or pulmonary artery end of the ductus if
even a 1- to 2-mm length is left unstented. In fact, most reports
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have stressed the critical importance of stenting the entire length
of the duct, from its pulmonary artery to aortic end, to avoid
early restenosis.

Ductal stenting can be performed from an antegrade or a
retrograde approach. In newborns with critical pulmonary
stenosis or pulmonary atresia after pulmonary valve dilation,
who typically have a relatively short and straight ductus, the
transvenous antegrade approach is preferable; this approach
can enable an arterial catheter to be used for angiography to
assist in stent positioning. A retrograde arterial approach is
used in newborns without a patent RV outflow tract and has
been described from the femoral, umbilical, or axillary artery.
It is important that the ductus be somewhat restrictive, to
provide a stable site for anchoring the stent. For this reason,
prostaglandin E1 infusion may need to be stopped several
hours before the procedure in some patients.

Flexible premounted stents designed for coronary artery
use are used for ductal stenting. These can be inserted through
4F to 5F sheaths over a 0.014-inch wire. The necessary stent
length will vary depending on ductal anatomy, but to avoid
early restenosis, it is important that the stent cover the entire
ductus from pulmonary artery to aortic end. If a single stent
does not provide sufficient length, then 2 overlapping stents
can be implanted. In full-term newborns, a stent diameter of
3.5 to 4 mm generally provides adequate palliation of
pulmonary blood flow without leading to excessive pulmo-
nary blood flow. In small newborns, a diameter of 3.0 mm
may be adequate. To help diminish in-stent restenosis, long-
term antiplatelet therapy is generally recommended after the
procedure.

Ductal stenting may provide acceptable short-term pallia-
tion in cyanotic newborns who have another source of
pulmonary blood flow, such as patients with critical pulmo-
nary stenosis or pulmonary atresia with intact ventricular
septum after RV outflow tract dilation. Such patients often
require only short-term additional pulmonary blood flow
from the stented duct, and they also typically have a relatively
straight ductus, which is most amenable to stenting. Patients
with a more tortuous ductus (=2 turns) may also benefit from
ductal stenting, but the literature suggests that stenting of
such ducts is technically challenging, and the procedural
risk-benefit ratio is currently not as favorable. Because
restenosis is relatively common, ductal stenting may not be as
appropriate in patients who are absolutely dependent on
ductal patency for pulmonary blood flow and who therefore
require a secure and reliable palliation. Certainly, if such a
newborn is deemed to be at too high a risk for a surgical
shunt, then ductal stenting may be reasonable. However, very
careful follow-up is mandatory, because early and unpredict-
able restenosis of the stented duct makes such palliation less
reliable and potentially hazardous in such a patient.

Risks/Complications
Complications of the procedure include those associated with

cardiac catheterization in newborns, particularly femoral
vessel injury or occlusion. In patients who are absolutely
“ductal dependent,” the interventional team should be pre-
pared for the possible need for extracorporeal membrane
oxygenation or bypass should the ductus unexpectedly spasm
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or be injured during manipulation. The PDA stenting proce-
dure itself can traumatize the ductus during wire/catheter
positioning and can lead to ductus perforation or occlusion
before stenting. Stent malposition or embolization can occur
and may require a difficult retrieval procedure. As noted
above, if any portion of the ductus remains uncovered by the
stent, then early ductal stenosis is common and may lead to
important arterial hypoxemia in a cyanotic infant. Shunting
through a stented PDA may be generous, which may lead to
complications of excessive pulmonary blood flow. The stent-
ing of the PDA does add to the surgical complexity at the time
of the second-stage palliation (eg, control of pulmonary blood
flow, need for pulmonary angioplasty). Close collaboration
with the surgical and interventional teams in adopting this
strategy is necessary.

Recommendations for PDA Stenting for the
Purpose of Augmenting Pulmonary Blood Flow
The recommendations that follow reflect the understanding
that despite avoiding surgical morbidities, palliation obtained
from ductal stenting is less reliable and of shorter duration
than that expected from a surgical aortopulmonary shunt. The
reader is referred to section 9 on PDA stenting to augment
systemic blood flow.

Class Ila
1. It is reasonable to stent an anatomically suitable
ductus arteriosus in an infant with cyanotic CHD
who has >1 source of pulmonary blood flow (eg,
antegrade pulmonary blood flow or collateral blood
flow) but who requires additional pulmonary blood
flow from the stented ductus for a relatively short
period of time (3 to 6 months) (Level of Evidence: B).

Class IIb
1. It might be reasonable to stent an anatomically
suitable PDA in an infant with cyanotic CHD whose
sole source of pulmonary blood flow is the ductus
(Level of Evidence: C).

Class 111
1. Ductal stenting should not be performed in an infant
with cyanotic CHD who has obvious proximal pul-
monary artery stenosis in the vicinity of the ductal
insertion (Level of Evidence: C).

6.6. Conduit Intervention
Surgically implanted conduits commonly are used to estab-
lish RV-to—pulmonary artery continuity and for the extracar-
diac completion of Fontan repairs. Obstruction of these
conduits occurs secondary to multiple factors. With a conduit
implanted in smaller patients, the conduit becomes obstructed
with growth of the patient. Additionally, kinking or external
compression of the conduit, stenosis of the bioprosthetic
valve within the conduit, and intimal proliferation and calci-
fication within the conduit all can cause significant obstruc-
tion. The definitive treatment for conduit obstruction is
surgical replacement of the conduit.

However, significant obstructions can be palliated by
dilation or stenting of the conduit, and this represents an
alternative treatment in patients with conduit obstruction

and RV pressures greater than two thirds of the systemic
pressure. This palliation will create or aggravate pulmo-
nary regurgitation, which must be considered. However,
successful enlargement of the obstructive diameter often
will suffice for many months or even years until a more
invasive and definitive surgical replacement must be performed.
Balloon dilation alone may be successful short-term but seldom
produces sustained results, so that most interventional therapy of
conduit obstruction now includes the implantation of a stent to
maintain the dilated diameter. The reader is referred to section 7
for a discussion of intravascular stent implantation in association
with a transcatheter pulmonary valve implantation.

Risks/Complications
The risks of balloon dilation/stent implantation in conduits

include not only the creation of pulmonary regurgitation but
the risk of a tear or even rupture of the conduit. To reduce this
risk, the dilation/stent should not exceed the original diameter
of the conduit. Coronary artery compression may occur as a
result of RV-to—pulmonary artery conduit stenting; it is best
avoided by careful assessment of coronary artery proximity to
the conduit and the use of coronary angiography during
conduit test dilation.

Recommendation for Balloon Dilation of
Conduit Obstruction

Class IIb
1. As a palliative measure, balloon dilation of signifi-
cant conduit obstruction may be indicated to relieve
obstruction or to test the compliance of the obstruc-
tion before stent implantation (Level of Evidence: C).

Recommendation for Intravascular Stent
Implantation for Conduit Obstruction

Class 1

1. Primary intravascular stent implantation is indi-
cated for the treatment of significant stenosis of an
RV-to-main pulmonary artery/pulmonary artery
conduit when there is a predominant and significant
stenosis of the conduit and it is believed that (a) the
stent will significantly prolong the life of the conduit
before further intervention becomes necessary, (b)
the pulmonary regurgitation created will be toler-
ated better than the stenosis, and (c) the stent
definitely will not impinge on the pulmonary artery
bifurcation or compromise the coronary circulation
by compression (Level of Evidence: B).

7. Transcatheter Vascular Occlusion

7.1. Patent Ductus Arteriosus

Occlusion of the PDA was first described in 1971 with an
Ivalon plug.?®* This was followed by Rashkind et al, who
used a hooked single-disk device in 1979 and a double-disk
device in 1987.234.235 These systems used rather large delivery
systems.?35 In 1992, Cambier et al?3¢ reported a small series
using Gianturco coils to occlude small PDAs. The major
advantage of this technique was the use of small (5F) delivery
systems. Since then, transcatheter occlusion of PDAs with a
variety of devices and innovative techniques has been re-
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ported.?37-295 Both safety and efficacy have been established
in many series, and this treatment modality has become a
standard of care at many centers except in very low birth-
weight patients or those with unsuitable anatomy, such as the
type B (also known as the AP window type) PDA.2°¢ In the
mid-1990s, the PDA Coil Registry, which represented 46
institutions, reported a 95% success rate in a series of 535
patients with a median minimal PDA diameter of 2.0 mm,
with complete occlusion achieved in 75% within 24 hours.?4°
The European Pediatric Cardiology Registry reported a large
series of 1291 attempted PDA coil occlusions in 1258
patients with an immediate occlusion rate of 59%, which
increased to 95% at 1-year follow-up.2*! Complete closure
has approached 100% in late-term follow-up in later series.
Subsequently, moderate-sized and large PDAs were closed
successfully with multiple coils or other devices by use of a
Variety Of techniqueS-237,244,253,261,262,264,270,280,283.284,286,288—290,295
One study reported a series of 104 patients with moderate
to large PDAs who underwent coil occlusion with a success rate
of 100% and 98% complete occlusion at 2- to 16-month
follow-up, respectively.??” With the recent US Food and
Drug Administration approval of the AMPLATZER Duct
Occluder in 2003, PDAs as large as 16 mm can be closed
rather easily with no long-term residual shunting. Al-
though original recommendations from the manufacturer
for ductal occlusion exclude patients who weigh <6 kg,
successful use in infants as small as 2.5 kg has been
reported, although such patients are more challenging
technically.

The most common devices used currently are various kinds
of coils and the AMPLATZER ductal occluder device. Many
prograde and antegrade techniques have been developed to
deliver coils to maximize occlusion and to minimize the risk
of coil embolization.?37.242.297-302 The AMPLATZER ductal
occluder device is generally implanted by the antegrade
approach. Standard delivery techniques are well described in
the literature.

Indications for PDA occlusion are elimination of pulmo-
nary overcirculation and subsequent development of obstruc-
tive pulmonary vascular disease, as well as prevention of
endocarditis/endarteritis. There is controversy related to oc-
clusion of so-called silent ductus. Endocarditis in the silent
ductus has been found only in single-case reports.’? In
general, there are few data on the benefits of occluding the
silent ductus because of its small size and presumably lack of
significant flow turbulence and endothelial damage.

In those patients with a large PDA and bidirectional flow
due to pulmonary vascular disease, occlusion may be bene-
ficial only if the pulmonary lung bed shows some reactivity to
pulmonary vasodilator therapy.3°+305 These patients should
undergo hemodynamic assessment and pulmonary vasoreac-
tivity testing before consideration for ductal occlusion. How-
ever, data on this group of patients are scant, and long-term
follow-up data are unknown. Should pulmonary vascular
disease continue to progress, the ductus will no longer be
available to prevent the RV pressures from becoming
suprasystemic.

Finally, in older patients who have developed Eisenmenger
syndrome due to an unrestrictive ductus, occlusion of the
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ductus is contraindicated. At the other end of the spectrum,
small infants (<2.4 kg) would benefit from elimination of
their ductus, but risks of the transcatheter approach render
this option less desirable than surgical ligation and division.

Risks/Complications

The PDA occlusion procedure is relatively straightforward.
Rare complications have been reported, including inadvertent
device embolization into the pulmonary and systemic circu-
lation; device obstruction to aortic (creating an iatrogenic
coarctation) or pulmonary flow, especially in small infants;
transient left ventricular systolic dysfunction; hemolysis; and
recanalization.?37.241,252,278,279,285,289,306-312 Careful ductal and
ampulla measurements for device selection and postimplan-
tation evaluation before device release are of the utmost
importance to minimize these risks. Residual shunting after
coil occlusion may require additional coils. Although it is
common to see initial residual shunting through an AM-
PLATZER PDA occluder, a multicenter trial indicated 99.7%
complete occlusion at 1-year follow-up.?32 More challenging
anatomy includes the type B PDA and the calcified ductus in
the elderly, whereas small infants and patients with pulmo-
nary vascular disease pose another set of issues related to
PDA occlusion.

Recommendations for Transcatheter
PDA Occlusion

Class 1

1. Transcatheter PDA occlusion is indicated for the
treatment of a moderate-sized or large PDA with
left-to-right shunt that results in any of the follow-
ing: Congestive heart failure, failure to thrive, pul-
monary overcirculation (with or without pulmonary
hypertension), or an enlarged left atrium or left
ventricle, provided the anatomy and patient size are
suitable (Level of Evidence: B).

Class Ila
1. Transcatheter PDA occlusion is reasonable in the
presence of a small left-to-right shunt with
normal-sized heart chambers when the PDA is
audible by standard auscultation techniques
(Level of Evidence: C).

Class IIb

1. In rare instances, transcatheter PDA occlusion may
be considered in the presence of a bidirectional PDA
shunt due to pulmonary hypertension and obstruc-
tive pulmonary vascular disease but reversible to
pure left-to-right shunting with pulmonary vasodi-
lator therapy (Level of Evidence: C).

2. Transcatheter PDA occlusion may be considered in a
PDA associated with a small left-to-right shunt with
normal heart size and an inaudible murmur (Level
of Evidence: C).

Class 111
1. Transcatheter PDA occlusion should not be at-
tempted in a patient with a PDA with severe pulmo-
nary hypertension associated with bidirectional or
right-to-left shunting that is unresponsive to pulmo-
nary vasodilator therapy (Level of Evidence: C).
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7.2. Aortopulmonary Collateral Vessels
Aortopulmonary collaterals can be found in association with
various CHDs, from simple lesions such as the PDA to very
complex malformed hearts, resulting in varying degrees of
left-to-right shunting. There are 3 major categories of patients
in whom occlusion of these vessels may be considered when
found.

Aortopulmonary collaterals are often found in single-
ventricle patients who have undergone a Glenn shunt proce-
dure or Fontan repair. The resultant left-to-right shunting may
be detrimental to the single-ventricle physiology, for exam-
ple, by causing increased volume load and filling pressure to
the single ventricle, and it may act as competitive flow in the
pulmonary circulation and increase pulmonary pressures in
the Glenn or Fontan circulation.3'3-32¢ In the early postoper-
ative period, the increased left-to-right shunting can increase
ventilator time and prolong the patient’s stay in the intensive
care unit. These collaterals may contribute to the develop-
ment of pleural effusions or protein-losing enteropathy, but
the nature and extent of the contribution are not clear because
many other hemodynamic, anatomic, and neurohumoral fac-
tors are involved. There are many reports in the literature that
document the clinical improvement of ill single-ventricle
patients after occlusion of these vessels, but the benefits of
routine occlusion of aortopulmonary collaterals during pre-
Glenn or pre-Fontan cardiac catheterization in the otherwise
asymptomatic patient are not well defined.3?7-330 Certain
benefits of collateral occlusion for the surgical team include
reducing the pulmonary venous blood return during cardio-
pulmonary bypass, thus improving visibility and effective
tissue perfusion during cardiopulmonary bypass.

Patients with tetralogy of Fallot and pulmonary atresia with
VSD commonly have associated aortopulmonary collater-
als.315:316,319.331-334 Ipterestingly, in the presence of cyanosis
and decreased pulmonary flow, the left-to-right shunt of the
aortopulmonary collateral may be beneficial in augmenting
pulmonary flow. This is especially true when aortopulmonary
collaterals are associated with hypoplastic native pulmonary
arteries. The anatomy of aortopulmonary collaterals in this
group of patients varies widely. They can be the major source
of pulmonary flow and require surgical unifocalization pro-
cedures to be incorporated into the pulmonary arterial circu-
lation, or they may contribute to only a few segments of the
pulmonary circulation. They may or may not have dual
supply with the native pulmonary arterial tree. The origins of
the aortopulmonary collaterals can arise anywhere along the
aorta or its major side branches, including the coronary
arteries. The decision to occlude these aortopulmonary col-
laterals depend on several factors: Degree of left-to-right
shunting, degree of cyanosis and effective pulmonary flow,
and degree of dual supply between the aortopulmonary
collateral and the native pulmonary artery to the segmental
branches and pulmonary vascular bed. Collaboration and
careful planning with the surgeons are important, with the
ultimate goal of maximizing and evenly distributing true
pulmonary flow and minimizing pulmonary pressure.

Aortopulmonary collaterals can be found in patients with
other types of CHD that result in excessive left-to-right
shunting.310:331.335-338 Often, they are masked by another

predominant cardiac lesion and are not discovered until after
surgical repair of the major lesion. The typical situation is a
postoperative patient who remains in congestive heart failure
with pulmonary overcirculation of unclear origin. Echocardi-
ography may or may not discover the presence of the
aortopulmonary collateral. Further workup with cardiac cath-
eterization is required when the aortopulmonary collateral is
discovered and occluded. Further workup with MRI or CT
may be helpful with subsequent catheterization and occlusion
of the aortopulmonary collateral vessels at the time of cardiac
catheterization.

Transcatheter occlusion of vascular structures has been reported
since the 1970s with a variety of devices and materials, which fall
into 4 categories: Particulate agents, liquids, detachable balloons or
plugs, and Coﬂs.315,3l6‘319,321,332,333.339—356 At the present time’
transcatheter occlusion of aortopulmonary collaterals is per-
formed most commonly with coils and AMPLATZER vas-
cular plug occluders. Techniques of occlusion are well
described in the literature. It is important to recognize that
aortopulmonary collaterals may have multiple sources of
arterial supply, and occlusion devices should be delivered as
selectively and as deeply into the lesion as possible to block
all potential arterial supply to the final pulmonary exit point.

Risks/Complications

The risks of occluding aortopulmonary collaterals are related
to inadvertent device embolization into an important systemic
artery. Because many of these collaterals arise from the head
vessels off the aortic arch, such as the carotid or subclavian
artery, it is important to select a device that can be accom-
modated by the collateral vessel such that it does not
inadvertently fall out of the collateral during implantation.
Rarely, extravasation of contrast material is reported with
manipulation of catheters into small collaterals.

Recommendations for Aortopulmonary
Collateral Occlusion

Class 1

1. Transcatheter occlusion of the aortopulmonary col-
lateral vessels is indicated for treatment of aortopul-
monary collateral vessels with documented large
left-to-right shunting in biventricular or single-
ventricle physiology that results in congestive heart
failure, pulmonary overcirculation, and respiratory
compromise, or development of pleural effusion or
protein-losing enteropathy (Level of Evidence: B).

Class IIb

1. Transcatheter occlusion of aortopulmonary collat-
eral vessels may be considered in the presence of
moderate-sized collaterals found in asymptomatic
single-ventricle patients undergoing routine pre-
Glenn or pre-Fontan cardiac catheterization (Level
of Evidence: B).
Transcatheter occlusion of aortopulmonary collat-
eral vessels may be considered in association with
surgical consultation in patients with pulmonary
atresia and aortopulmonary collaterals that have
adequate dual supply from native pulmonary arteries
(Level of Evidence: B).

N
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Class 111

1. Transcatheter occlusion is not recommended for the
presence of aortopulmonary collaterals of any size in
biventricle or single-ventricle patients who have
significant cyanosis due to decreased pulmonary
flow (Level of Evidence: C).

2. Transcatheter occlusion is not recommended for
patients with pulmonary atresia with aortopulmo-
nary collaterals that can be unifocalized into native
pulmonary arteries (Level of Evidence: C).

7.3. Surgically Created Systemic-to—Pulmonary
Artery Shunts

The use of surgical aortopulmonary shunts such as the
Blalock-Taussig shunt (BTS) for palliation of cyanotic CHD
has waned in favor of more definitive surgical repair. Use of
so-called Potts and Waterston shunts was discontinued be-
cause of pulmonary artery distortion and a high risk of
pulmonary hypertension but is still occasionally seen in
adults with palliated CHD. As patients progress through more
advanced surgical correction, alternate flow may become
unnecessary, and with prolonged patency, shunts may com-
promise more anatomically and physiologically (surgically)
corrected blood flow. Further surgical intervention to ligate or
occlude these shunts is associated with risk of morbidities,
which include injury to the phrenic nerve, recurrent laryngeal
nerve, and thoracic duct. Surgical occlusion of the shunt
requires an incision, usually requires a longer hospital stay,
and may be associated with morbidity because of prolonged
dissection and a long operation. With the development of
methods and available devices, several literature studies and
reports have shown that percutaneous transcatheter interven-
tions provide an effective, reproducible, and safe route of
shunt closure.337358 The use of the percutaneous route is
advantageous overall for shunt closure when it is the sole step
remaining for elimination of extraneous sources of pulmo-
nary blood flow, which may put the patient at long-term risk
of pulmonary hypertension, ventricular volume overload, and
infective endocarditis.

The literature consists of small series of patients or case
reports. The largest series is from Sivakumar et al,358 of 22
patients who had occlusion of BTS before surgical correction
of tetralogy of Fallot. Earlier, Moore et al®7 had reported
percutaneous closure of BTS in 18 patients from 1993 to
1998 using both coils and vascular occlusion devices; of the
19 closures, all were complete and without complications,
embolism, or the need for further corrective surgical inter-
ventions. These studies support the overall feasibility and
high rate of success associated with the percutaneous route
for transcatheter closure of surgically created shunts.

Shunt occlusion is performed during cardiac catheteriza-
tion either under general anesthesia or with sedation. Antibi-
otics are given, patients are fully heparinized, and continuous
heparinized fluid infusion is flushed through large sheaths to
prevent thrombus formation. Larger sheaths may kink be-
cause of acute angles created by sharp angles at the takeoff
and insertion of surgically created shunts.!”®

Various devices have been used for shunt occlusions. Most
commonly, coils are chosen for BTS occlusion!70-357-362
because of the smaller catheter and sheath requirements for
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deployment from the arterial end of the shunt. Coils may be
either the standard Gianturco coil (0.038-inch or the sturdier
0.052-inch), the sturdier 0.052-inch pushable coils (with
controlled-release mechanisms that use a bioptome), the
MReye Flipper or Jackson coil (Cook Medical), or the
“DuctOcclud” coil (PFM Medical, Cologne, Germany).
Controlled-release coils are preferable when there is no
stenosis within the shunt to ensure safe deployment before
release. In older patients or if venous access to the shunt
can be achieved, a larger sheath can be used to deliver an
AMPLATZER vascular plug or AMPLATZER duct oc-
cluder.353357,358.363-365 QOther devices that have been used for
BTS occlusion in the past include the Gianturco-Grifka
vascular occlusion device (Cook),3¢¢ the Rashkind double-
umbrella occluding device,?*” and detachable balloons.303

The risk of embolization of a device placed in a BTS
(especially where there is no stenosis in the shunt) can be
minimized either by stent placement in the pulmonary artery
at the shunt anastomosis site!”%357 or by temporary occlusion
of the distal end of the shunt with a balloon catheter or
temporary balloon occlusion of the pulmonary artery across
the area of the shunt.!70-358-3¢0 Techniques of BTS occlusion
are sometimes easier when an exchange length wire intro-
duced into the shunt from the arterial end is snared and
exteriorized out of the femoral vein to form an arteriovenous
loop.!70:35

The Potts shunt is probably best closed with a covered
aortic endoluminal stent graft.3®® Use of an AMPLATZER
MVSD occluder (AGA) has been reported,?’° as well as other
devices.!7°

For direct ascending aorta—to—pulmonary artery connec-
tions (Waterston anastomosis), double-umbrella devices
(Rashkind PDA, Lock Clamshell, and CardioSEAL ASD
devices [NMT Medical]) and AMPLATZER ASD devices
have all been used.!”%37! A through-and-through arterio-
venous exchange length wire helps prevent kinking of the
long delivery sheath in the unfavorable angles on this
shunt.!70

Risks/Complications
The high rate of flow through shunts from the arterial system

(eg, BTS) or directly from the aorta to the pulmonary system
(Potts and Waterston shunts) increases the risk of pulmonary
embolism.372 However, technical modifications to control
either flow into the shunt or distal flow exiting the shunt, by
catheter, balloon, or stent, are effective in minimizing such
complications.3>7-360

Nineteen shunt occlusions reported in 2000 by Moore et
al®7 from 2 institutions resulted in no procedural complica-
tions, no embolization of any device or coil, and no protru-
sion into pulmonary or systemic arteries. In a more recent
series,>® transcatheter closure with various coils (bioptome
released) or detachable devices was successful in 21 of 22
patients, with 1 coil embolization and 1 procedural failure due
to acute angle takeoff of the shunt. In this latter series,
reported procedural time, fluoroscopic time, and radiation
dose were reasonable (respective means: 42 minutes, 8.5
minutes, and 14.2 Gy-cmz).
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Heparinization is used at 100 U/kg to prevent thrombus in
the sheaths and femoral artery occlusion. However, it has
been shown to have no measurable effect on occlusion rate
when coils are used.?”?

An important consideration in BTS transcatheter device
occlusion is the long-term consideration of leaving behind a
fixed length of Gore-Tex tube, which has the potential to
cause “tenting” upward of the pulmonary artery in a growing
child. Long-term follow-up of this potential complication is
therefore required. Tenting of the pulmonary artery was not
reported in the 2 larger series of transcatheter occlusion of
BTS or from institutions that surgically clip or ligate BTS
rather than dividing the shunt.357-358

Recommendations for Transcatheter Device
Occlusion of Surgically Created Shunts

Class 1

1. Transcatheter occlusion of BTS is indicated for pa-
tients with pulmonary atresia with intact ventricular
septum or critical pulmonary stenosis who have previ-
ously undergone a decompressive surgical or interven-
tional procedure (eg, pulmonary valvuloplasty) but
demonstrate evidence of no longer being dependent on
the systemic-to-pulmonary shunt for maintenance of
adequate oxygenation (Level of Evidence: C).

2. Transcatheter coil or device occlusion of BTS (or
Potts or Waterston shunts) is indicated after surgical
correction of a congenital heart defect in which a
previous palliative surgical shunt remains patent
with a residual significant left-to-right shunt (Level
of Evidence: C).

Class Ila
1. Transcatheter coil or device occlusion of a palliative
BTS (or Potts or Waterston shunt) is reasonable just
before corrective surgery if the surgeon predicts diffi-
cult or increased risk with surgical closure of the shunt
and the patient does not become significantly desatu-
rated during test occlusion (Level of Evidence: C).

Class II1
1. Transcatheter coil or device occlusion of a BTS (or
Potts or Waterston shunt) is not recommended
before the cardiac defect has been corrected if the
patient develops unsatisfactory hypoxemia with bal-
loon occlusion of the shunt (Level of Evidence: C).

7.4. Transcatheter Occlusion of Other
Vascular Abnormalities

Coronary Fistula
Coronary fistulae may arise from the right or left coronary

artery and drain most commonly into the right atrium,
ventricle, or pulmonary artery. With the advent of Doppler
echocardiography, these previously rare connections are be-
ing detected with increasing frequency. Most patients are
asymptomatic, and spontaneous regression has been re-
ported.?7# In the adult population, the frequency of symptoms
increases. Thrombosis within the fistula is rare but may cause
acute myocardial infarction, paroxysmal atrial fibrillation,
and ventricular arrhythmias. Embolization can be performed
with coils or other occluding devices.37>-377 Complications

may include incomplete occlusion with residual shunting,
myocardial ischemia if a more distal coronary artery is
inadvertently occluded, and distal embolization of a coil to
the right side of the heart or the pulmonary artery, which
requires retrieval. Late recanalization or endarteritis has not
been reported after coil embolization of coronary artery
fistulae.

Pulmonary Arteriovenous Malformations
Pulmonary arteriovenous malformations (PAVMs) are abnor-

mal direct connections between the pulmonary arteries and
veins (bypassing the capillaries); although uncommon, they
may be life-threatening. PAVMs may be congenital and
isolated or associated with liver disease, palliated CHD (in
which no hepatic flow travels through the lung), cancer, or
trauma. There is a strong association between PAVMs and
Osler-Weber-Rendu syndrome (hereditary hemorrhagic tel-
angiectasia); 50% to 80% of PAVMs are associated with this
syndrome, and 5% to 15% of patients with hereditary hem-
orrhagic telangiectasia have PAVMs. Manifestations of
PAVMs include cyanosis (most commonly), paradoxical
embolization, brain abscess, and rupture. Lesions are gener-
ally classified on the basis of size (small versus large) and
whether an aneurysm or anomalous drainage exists.>’® Trans-
catheter occlusion is recommended for all symptomatic pa-
tients and for asymptomatic patients with discrete lesions
with feeding arteries =3 mm in diameter to prevent neuro-
logical complications and progressive cyanosis.>”® It should
be understood that generalized diffuse microscopic PAVMs
are not typically amenable to transcatheter occlusion. Trans-
catheter techniques have proven to be safe and effective, with
excellent long-term results.3®° The development of new vas-
cular occluding devices has expanded the number of options
for closure and has allowed for successful closure of even
large PAVMs 381-384

Risks/Complications

Complications, although infrequent, may include incomplete
occlusion, thrombus formation in the venous channels or
venous “collecting system,” and malposition/embolization of
the closure devices. Care must be taken to avoid the occlusion
of nearby nonfistulous branches.

Recommendations for Transcatheter Occlusion of
Coronary and Pulmonary Arteriovenous Fistulas

Class 1

1. Transcatheter occlusion is indicated for closure of
discrete PAVMs in patients who have evidence of
significant cyanosis or for patients at risk for or who
have a documented history of a systemic embolic
event (Level of Evidence: B).

2. Transcatheter occlusion is indicated for patients
with symptomatic coronary artery fistulae (Level of
Evidence: B).

Class Ila
1. Transcatheter occlusion is reasonable for the man-
agement of patients with moderate or large coronary
artery fistulae without clinical symptoms (Level of
Evidence: C).


http://circ.ahajournals.org/

/102 ‘8T Yore N uo 1s9nb Aq /B1o'sfeuno feye-a119//:d1ny wio.y papeo umoq

Feltes et al

Class II1
1. Transcatheter device occlusion is not indicated for
patients with clinically insignificant coronary arterio-
venous fistulae (eg, normal-sized cardiac chambers)
(Level of Evidence: C).

7.5. Paravalvar Leaks
Occlusion of paravalvar leak (PVL) from a surgically placed
artificial mitral or aortic valve is indicated for a significant
leak that causes heart failure (New York Heart Association
class III or greater) or hemolysis that requires recurrent blood
transfusions.?> Surgical reoperation for PVL carries a risk of
morbidity and mortality.’%¢ In patients deemed unfit for
surgery because of comorbidity, transcatheter occlusion is
considered feasible. The more recent development of percu-
taneous transcatheter techniques potentially mitigates the
need for further surgical intervention, presenting a valid, if
technically challenging, and nonsurgical solution for closure
of these leaks.386-387

The devices that are currently available for percutaneous
transcatheter occlusion of PVLs are not specifically tailored
to this purpose. In addition, the procedure is time-consuming,
and a second procedure may be necessary. Overall, there is
reasonable technical and clinical success.388-389

Various devices such as Gianturco coils, the AMPLATZER
ductal occluder device, atrial or muscular septal occlusion
devices, and the Gianturco-Grifka vascular occlusion de-
vice have been used to occlude PVLs.33°-3% The AMPLATZER
vascular plug is generally not suitable because it lacks
retention disks.?®> For periaortic lesions, the retrograde fem-
oral approach is used with coronary diagnostic catheters to
cross the leak with echocardiographic (TEE or transthoracic
echocardiography) guidance. Perimitral PVL occlusion is
more technically challenging. General anesthesia and TEE
guidance are usually required. The transseptal puncture is
positioned carefully to allow the best approach to the PVL.
The PVL is crossed either from the left atrium or from the left
ventricle by a retrograde approach. Once the PVL is crossed,
an exteriorized arteriovenous rail is often created by snaring
the end of the wire and pulling it through either to the femoral
vein (snared in the left atrium) or to the femoral artery (snared
in the aorta), depending on whether the approach has been
retrograde or prograde. Over this long wire, a sizing balloon
and then a large sheath can be positioned across the PVL to
allow device deployment.

Outcome
Both surgery and transcatheter PVL occlusion have limita-

tions in this unstable and ill group of patients.38¢-38%9 In the
largest series most recently published,?®® 27 patients under-
went attempted percutaneous closure of mitral PVL with an
AMPLATZER ductal occluder device. The device was im-
planted successfully in 63%, and the degree of regurgitation
was reduced in 50%. There was significant comorbidity
(>60%) in this group of patients. Another smaller series of
transcatheter PVL occlusion has shown better procedural
success, with mild or no residual regurgitation in 17 of 21
attempts.?8> Five of 10 patients reported in 2006 had sus-
tained symptomatic improvement after 1 year, but 4 of the 10
required a second procedure.383
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Risks/Complications

There is currently no device specifically developed for
closure of PVL through a transcatheter approach. With the
high regurgitant flow and varying diameter of the PVL, there
is a risk of device dislodgement.3*73°8 Large defects are
associated with greater risk of embolization, especially after
attempted closure with coil devices. Impingement of the
device on prosthetic valvular leaflets or residual leak may
remain after closure. The procedures tend to be difficult, with
prolonged radiation and procedural times. These risks may be
mitigated by the thorough use of advanced imaging tech-
niques to assess the exact conformation of the leak and to
confirm proper and thorough placement of the device or
devices within the defect.?8® Adequate closure is also depen-
dent on choice of an appropriate device. Residual shunt is not
uncommon and sometimes necessitates a second procedure.
Mortality is usually related to the comorbidities of the patient.

Recommendation for Transcatheter Device
Occlusion of PVLs

Class 1
1. Transcatheter device occlusion of PVL is indicated
for patients with PVL-associated hemolysis, recur-
rent blood transfusions, or hemodynamically signif-
icant heart failure and is deemed at high risk for
surgical intervention after consultation with surgical
colleagues (Level of Evidence: C).

Class II1

1. Transcatheter device occlusion of PVLs is not rec-
ommended for a small (hemodynamically insignifi-
cant) PVL or when hemolysis is mild or nonexistent
(Level of Evidence: C).

2. Transcatheter device occlusion of a PVL is contra-
indicated when it is determined that there is inade-
quate space in which to seat the device without
impairing valvar function (Level of Evidence: C).

7.6. Venovenous Channels
Venovenous collaterals are found most often in children with
a univentricular heart after a bidirectional Glenn or modified
Fontan procedure. The resulting increased systemic venous
pressure after these palliations allows for flow through the
pulmonary vasculature. The development of collaterals from
the “high-pressure” systemic venous system to the low-
pressure venous system serves as a right-to-left shunt and
may lead to (significant) cyanosis. The cause is unclear but
may represent either de novo angiogenesis or reopening of
previously existing channels. Venovenous collaterals occur in
approximately one third of patients after Glenn or Fontan
procedures, and approximately one third of those require
intervention. The only predictor of development of collaterals
is a higher transpulmonary gradient or higher systemic
venous pressure.399-404

Collateral channels to the pulmonary venous atrium (eg,
directly to the heart, pulmonary veins, or coronary sinus)
should be embolized at the time of diagnosis. Collaterals
found to drain from the upper-body systemic venous return to
below the diaphragm should be embolized preoperatively
(pre-Glenn). There is no need to embolize collateral channels
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that drain below the diaphragm in an asymptomatic or mildly
cyanotic pre-Fontan patient if a Fontan completion is
planned. Once the Fontan procedure is completed, venous
collateral channels that drain below the heart are of no
physiological significance.

Risks/Complications
As with other embolization procedures, the most common

complications are incomplete occlusion and device migra-
tion/embolization with the need for retrieval. Late recanali-
zation may occur if coils are placed too proximally in the
vessel to allow other collaterals to reenter the occluded vessel
distal to the occlusion point.

Recommendations for Transcatheter Device
Occlusion of Venovenous Anomalous Channels

Class 1

1. Transcatheter embolization of a venovenous collat-
eral vessel that drains to the pulmonary venous
atrium either directly or via the pulmonary veins or
coronary sinus is indicated if the collateral vessels
are clinically relevant (eg, significant cyanosis, risk
for or documentation of a systemic embolic event)
(Level of Evidence: C).

2. Transcatheter embolization is indicated for the man-
agement of venovenous collaterals that have devel-
oped after the modified Glenn procedure and that
drain below the diaphragm, leading to clinically
important cyanosis, unless Fontan completion is
imminent (Level of Evidence: C).

Class Ila
1. It is reasonable to consider transcatheter emboliza-
tion of venovenous collateral vessels not associated
with significant cyanosis when such vessels are found
at the time of pre-Fontan catheterization (Level of
Evidence: C).

Class ITb
1. Venovenous collaterals that drain below the dia-
phragm in a pre-Glenn patient may be embolized
(Level of Evidence: B).

Class 111
1. Venovenous collaterals that drain below the dia-
phragm in a patient scheduled to undergo Fontan
completion need not be embolized (Level of
Evidence: C).

8. Transcatheter Pulmonary
Valve Replacement
Pulmonary regurgitation may result in progressive RV dila-
tion and failure, arrhythmias, and death. Resurrection of the
pulmonic valve at an appropriate age may restore RV
function and improve symptoms. Surgical valve implantation
requires cardiopulmonary bypass, which may aggravate an
already failing RV.40540¢ Currently, surgeons use one of
several types of valved conduits to replace the pulmonic
valve: Homografts from cadavers, valved conduits, and the
Contegra bovine jugular vein graft or a bioprosthetic valve
implanted directly in the RV outflow tract. The primary mode
of failure in all 3 is stenosis; however, regurgitation can

occur, and often, the reason for failure is a combination of
stenosis and regurgitation. Tweddell and colleagues*®’ re-
ported on factors that affect homograft longevity and discov-
ered that by approximately 4 to 5 years after homograft
replacement, ~25% of patients would require reintervention
on these conduits.

Bonhoeffer et al*°® were the first to report on a novel
percutaneous pulmonary valve. Since the first report,
hundreds of patients have received this valve with good
results.*%® The Bonhoeffer valve (Melody transcatheter
pulmonary valve) is made of a bovine jugular vein sewn
inside a Cheatham-Platinum stent (NuMED Inc). The
valve is hand-crimped on a BIB (balloon-in-balloon)
catheter and is delivered while protected by a retractable
cover that requires a 22F delivery system. Garay and
colleagues*!© reported on the use of another percutaneous
valve, the Edwards-Cribier transcatheter heart valve (Ed-
wards Lifesciences), in a patient with a failed homograft.
This valve is made of 3 bovine pericardial leaflets sewn
inside a stainless steel stent. The valve is available in 2
sizes, 23 or 26 mm in diameter, and requires a 22F to 24F
delivery sheath. The valve is crimped by use of a crimper.
The delivery sheath is 35 cm long; therefore, it is delivered
unprotected by the sheath. The valve and delivery system
are being modified to allow deployment in a smaller
delivery system (18F); furthermore, a 20- and 29-mm-
diameter valve will be added to the trial in the future.

The Melody transcatheter pulmonary valve (Medtronic)
received US Food and Drug Administration approval for
humanitarian device exemption use in January 2010.4'" The
Edwards SAPIEN transcatheter heart valve is still in clinical
trials in the United States, and patients are eligible to receive
these valves if they meet certain inclusion and exclusion
criteria. The current transcatheter valve systems are designed
to treat conduit and bioprosthetic valve failure only at this
time. They are not intended to be used to treat patients who
have undergone RV outflow tract reconstruction by a transan-
nular patch technique. There were some members of the
writing committee who believed that recent publications and
experience with the transcatheter pulmonary valve warranted
a Class I recommendation for its use.*'>-#1° The committee
ultimately elected to assign this a Class Ila recommendation
given the relatively recent release for its use in the United
States and the still limited number of centers that provide the
procedure.

Risks/Complications

There are potential risks associated with transfemoral access
and potential risks in those patients who require general
anesthesia. Risks uniquely associated with the use of the
pulmonic valve include the following:

1. Device instability and/or dislodgement: This may lead
to percutaneous device retrieval and redeployment or
may necessitate urgent surgery to retrieve the device.
Therefore, such procedures should be performed in
centers where surgical backup is available.

2. Coronary compression due to stent placement: Coro-
nary artery compression can be avoided by careful
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CT/MRA before the procedure to assess the distance
between the conduit (and site of the stent valve implan-
tation) and the coronary artery. In addition, at the time
of the procedure, one should perform balloon inflation
in the RV outflow tract during aortic root angiography
or selective coronary angiography.

3. Pulmonary artery obstruction: Right or left pulmonary
artery obstruction can be avoided by careful preproce-
dural CT/MRI assessment and meticulous stent and
valve placement with fluoroscopy and angiography at
the time of implantation. The appropriate-length stent
should be positioned away from the origin of either
branch pulmonary artery.

4. Homograft rupture: Factors related to rupture include
degree of deterioration of the conduit (eg, severe calci-
fication) and aggressive oversizing of balloon dilation.
The importance of appropriate sizing for multiple mo-
dalities (CT/MRI, echocardiography, balloon-sizing an-
giography) cannot be overemphasized. Furthermore, the
availability of covered stents for bailout in such circum-
stances is of crucial importance.

5. Stent fracture: This complication can lead to an increase
in RV outflow tract gradient and RV pressure.*0%-420 The
incidence of this complication was as high as 21% in 1
series that used the Melody valve.#® In that series, repeat
interventions after pulmonic valve implantation were per-
formed predominantly because of stent fractures. Nord-
meyer and colleagues*?° have devised a risk-stratification,
systemic classification and anticipatory management strat-
egy to effectively manage stent fracture after percutaneous
pulmonary valve implantation.

6. Local vascular complications due to the large size
required for valve delivery: Currently, some centers
advocate venous cut-down and repair of the vein to
better manage the vessel after intervention. Other cen-
ters use femoral vessel closure devices to achieve
hemostasis after valve delivery. Several brands are
available.

Recommendations for Percutaneous Pulmonary
Valve Replacement

Class Ila
1. Itis reasonable to consider percutaneous pulmonary
valve replacement in a patient with an RV-to-
pulmonary artery conduit with associated moderate
to severe pulmonary regurgitation or stenosis pro-
vided the patient meets inclusion/exclusion criteria
for the available valve (Level of Evidence: B).

9. Hybrid Procedures

9.1. HLHS and Complex
Single-Ventricle Physiology
The “hybrid” approach to CHD combines traditional surgical
and interventional catheterization procedures into 1 strategy.
Successful execution of a hybrid procedure necessitates a
close and dynamic working relationship between the inter-
ventionalist and surgeon that begins before and continues
throughout and after the hybrid procedures. Perhaps in no
cardiac lesion is the hybrid approach more embraced than in
HLHS.

HLHS is a fatal disease, with =~90% of patients dying
within the first month of life without some sort of
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intervention.*?'422 The objective of stage I palliation for
HLHS or any single-ventricle physiology is to provide an
unobstructed systemic outflow tract, unrestrictive inter-
atrial communication, a controlled source of pulmonary
blood flow, and a reliable source of coronary blood flow.
The Norwood procedure described in 1981423 and the Sano
modification of the Norwood procedure described in
2001424 both meet the above objectives. Although individ-
ual centers worldwide have had success with 1 or more of
the surgical strategies, the learning curve has been steep,
and in recent years, survival through all 3 stages of
palliation has appeared to plateau.*25-426

In 1992, Gibbs and colleagues®?* proposed palliating a
newborn with HLHS by percutaneous PDA stent implanta-
tion and bilateral pulmonary artery branch banding during
off-pump surgery. The next year, Ruiz et al*?” used the same
palliation as a bridge to cardiac transplantation in infants with
HLHS. However, similar to the Norwood operation, the
initial results of off-pump transcatheter surgical palliation
were poor. A more contemporary attempt at a similar ap-
proach (selective pulmonary artery bandings without cardio-
pulmonary bypass followed by percutaneous PDA stent
implantation and balloon dilation of the atrial septum) was
made by Akintuerk et al in 2002.42¢ This group in Giessen,
Germany, has found an overall actuarial survival rate after
transcatheter surgery of 83%, with a 21% combined mortality
rate for patients with a stage I, interstage, and stage II
repair.428-431

Numerous reports have been published by Galantowicz
and Cheatham related to the evolution of the hybrid approach
to HLHS.#32-437 Their hybrid approach consists of an initial
placement of surgical pulmonary artery bands through a small
median sternotomy off cardiopulmonary bypass, with PDA
stent delivery through a sheath placed directly through a
purse-string suture in the main pulmonary artery above the
pulmonary valve. A balloon atrial septostomy is performed
later as a percutaneous therapy before discharge of the
patient, which allows the left atrium to enlarge and a larger
balloon to be used to give long-lasting results. These authors
advocate that this hybrid technique minimizes comorbidities
of HLHS stage I palliation such as small patient size, severity
of ventricular dysfunction or tricuspid regurgitation, size of
the ascending aorta, and multisystem organ failure. For this
reason, many centers regard the hybrid stage I as a “rescue”
procedure for high-risk HLHS and single-ventricle patients or
as a bridge to heart transplantation in infants with
HLHS #3843 Only retrograde aortic arch obstruction with the
PDA fully open is considered a contraindication to the hybrid
stage I palliation because of potential acute obstruction to
coronary flow, with the cells of the stent covering the tiny
retrograde orifice. To avoid hemodynamic issues related to
retrograde obstruction, one center has advocated the use of
the “reverse” BTS at the time of hybrid palliation to protect
coronary blood flow, but this is not applied universally in
hybrid palliation.*40-44!

A focus for patients, parents, and healthcare professionals
alike is the long-term neurodevelopmental outcome and
quality of life for HLHS patients. Multiple studies have raised
concern about abnormal IQ and neurodevelopmental testing
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after the Norwood procedure.?24427.428.442-445 The impact that
the hybrid approach will have on this issue remains unknown.

Risks/Complications
The immediate risks of the hybrid palliation include stent

embolization, development of retrograde coarctation, and
development of proximal stenosis of uncovered ductus. Pul-
monary artery banding may result in pulmonary arterial
distortion and need for angioplasty at the time of the second
palliation. Balloon atrial septostomy in these patients may
result in inadequate decompression or need for repeat balloon
atrial septostomy. As noted above, reinterventions are com-
mon among hybrid-palliated HLHS patients. Heralded by a
deterioration in RV pressure, increasing tricuspid regurgita-
tion, or both, in-stent stenosis of the PDA stent or develop-
ment of a retrograde coarctation may be observed. Likewise,
close observation for restenosis of the atrial septum is
necessary.

Recommendations for a Hybrid Approach to
HLHS and Complex Single Ventricle

Class Ila

1. It is reasonable to perform hybrid stage I palliation,
consisting of right and left pulmonary artery band-
ing, PDA stent implantation, and creation of an
unrestrictive atrial communication, by combining
transcatheter and surgical techniques without car-
diopulmonary bypass as an alternative to conven-
tional surgery in neonates with HLHS or complex
single ventricle, in high-risk surgical candidates, and
as a bridge to heart transplantation (Level of Evi-
dence: B).

Class IIb

1. Hybrid stage I palliation may not be indicated in a
patient who has significant retrograde aortic arch
obstruction at the time of initial diagnosis that might
be further compromised by placement of the PDA
stent. This decision should be a collaborative deci-
sion between the interventional cardiologist and a
congenital heart surgeon (Level of Evidence: C).

9.2. Perventricular Device Closure of MVSDs
The surgical and percutaneous device closure of some forms
of MVSDs remains a challenging problem. In the US feasi-
bility trial evaluating the AMPLATZER MVSD occluder for
percutaneous closure, a weight of <5 kg was significantly
correlated with procedure- or device-related complications
(53.8% compared with 38.1% in infants =5 kg).>> The
reasons for this increase in complication rate are attributed to
the necessary arterial venous loop required for percutaneous
delivery, the relatively stiff exchange guidewire needed, the
stiff delivery cable, the less than ideal angle of device
delivery to MVSD anatomy, and the necessity for delivery
across the tricuspid valve, which causes tricuspid regurgita-
tion. All of these obstacles are magnified in the small infant
and result in hemodynamic instability during device delivery.
In 1999, Amin et al*4¢ described an alternative method of
device closure of MVSD and perimembranous VSD using a
left thoracotomy incision and performing ‘“‘perventricular”
closure without the use of cardiopulmonary bypass in Yu-

catan pigs, which raised the potential for a hybrid approach to
MVSD. Previously, there were reports of intraoperative
device closure of MVSD while patients were on cardiopul-
monary bypass, but a perventricular approach through a
median sternotomy could potentially avoid cardiopulmonary
bypass, and such a hybrid approach could be used in babies
and small infants.#47 In 2003, Bacha et al*4® described the
technique and results of perventricular MVSD closure in 6
consecutive infants without cardiopulmonary bypass. Either a
small median sternotomy or a subxiphoid minimally invasive
incision was performed. Using TEE, the free wall of the RV
was punctured with a needle through a purse-string suture
after a suitable location was established by the surgeon by
pushing on the RV free wall with his or her finger under TEE
guidance; this allowed a perpendicular approach to the
MVSD and avoided the papillary muscles. Under continuous
TEE guidance, a soft angled-tip guidewire was introduced
through the needle and across the MVSD into the left
ventricle and then directed into either the aorta or left atrium.
An appropriately sized short sheath and dilator were then
introduced over the guidewire through the small perventric-
ular purse-string suture and placed in the left ventricle. An
AMPLATZER MVSD occluder 1 to 2 mm larger than the
TEE-measured diameter of the MVSD was chosen and
attached to the delivery cable, then transferred from the
loading sheath into the short delivery sheath. Using TEE, the
left ventricular disk was deployed, avoiding the mitral valve
chordal attachments, and pulled against the left ventricular
side of the septum, which allowed the middle waist to expand
and fill the defect, with eventual deployment of the RV disk.
Once the device was believed to be secure, the release
mechanism was engaged and the device released. After that,
the sheath was withdrawn from the perventricular entry site.
It is possible that multiple MVSDs may be closed by use of
this technique. With this technique, there is no hemodynamic
compromise because the atrioventricular and semilunar
valves are not crossed; there is no tension on the delivery
cable because the device is delivered perpendicular to the
defect; and there is virtually no blood loss. On completion of
the procedure, the purse-string suture is tightened to close the
entry site in the RV free wall, and the small median
sternotomy or subxiphoid incision is closed. There were no
complications in the initial 6 patients, with no significant
shunting across the MVSD on discharge transthoracic echo-
cardiography. In fact, 4 of the 6 patients still required
cardiopulmonary bypass for additional complex CHD repair,
but this hybrid strategy shortened their time on cardiopulmo-
nary bypass and resulted in excellent clinical outcomes in
complicated small infants.

By 2005, a multicenter experience with perventricular
device closure of MVSDs was reported in 12 infants, with
complete closure in 10 of the 12 and small shunts in 2, which
demonstrated that this technology could be easily transferred
to other hybrid teams.**° In 2007, a report was published that
described AMPLATZER MVSD occluder closure of MVSDs
in infants <1 year of age.>®

That same year, successful perventricular closure of
MVSDs using the CardioSEAL occluder was reported in
infants who weighed <8 kg, with 80% complete closure.*>°
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All of these reports were from centers within the United
States, but by 2008, perventricular device closure of MVSD
was being performed worldwide with excellent results and a
high percentage of complete closure or trivial residual
flow.#51452 Challenges remain for teams that perform perven-
tricular MVSD closure. Defects either in the posterior,
anterior, or apical septum can be difficult to access from the
free wall of the RV and may require an even more in-depth
hybrid approach.#3> With a combined percutaneous approach
to cross these defects from the left ventricle and place the
guidewire into the pulmonary artery or RA, a perventricular
sheath can be placed through the RV to facilitate snare
capture of the guidewire and exteriorization through the RV
sheath. The AMPLATZER MVSD occluder can then be
delivered by a perventricular approach to maximize the
optimal delivery angle for successful implantations.

MVSDs that would be suitable for hybrid closure include
those with a hemodynamically significant shunt; a low
likelihood of spontaneous closure; location of the defect in an
anatomic area accessible by this method that would allow
device closure without impingement on other intracardiac
structures, such as the atrioventricular valves; and of a size
and location that would indicate that the device will remain in
a stable position (ie, with acceptable rims surrounding the
defect).

Risks/Complications

The perventricular delivery of an MVSD device carries the
risk of device embolization and inability to adequately anchor
the device (which could lead to an aborted attempt, residual
interventricular shunt, or atrioventricular valve compromise),
similar to that seen in transvascular device placement. Al-
though these intraprocedural complications are minimized by
use of a hybrid perventricular approach that avoids hemody-
namic compromise, arrhythmias, device malposition, and
blood transfusions, unusual late complications have been
reported.*>* Nearly 10 months after successful perventricular
closure, a left ventricular pseudoaneurysm was identified
during cardiac catheterization to close additional defects. The
pseudoaneurysm was believed to be secondary to a stiff
guidewire, sheath, or dilator injury of the left ventricular free
wall at the time of implantation. The pseudoaneurysm was
treated successfully by transcatheter embolization, and this
complication could be avoided with careful placement of the
guidewire, sheath, dilator, and device under expert TEE
guidance.

Recommendations for Hybrid Perventricular
Device Closure of MVSDs

Class Ila
1. It is reasonable to perform hybrid perventricular
device closure of MVSDs in small infants, thereby
avoiding the cardiopulmonary bypass required in
surgical closure and minimizing the adverse events
associated with percutaneous device delivery (Level
of Evidence: B).

Class IIb
1. Hybrid perventricular device closure of an MVSD in
patients may be considered if there are concomitant
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surgical procedures that have additional risks or if
the defect location might be better approached by
this technique, as determined by a joint decision
between the interventional cardiologist and cardiac
surgeon (Level of Evidence: C).

9.3. Stent Implantation

Endovascular stents have become a valuable tool in the
treatment of a variety of vascular stenoses in patients with
CHD.106.168.455-457 Stent placement has been used to success-
fully treat vascular narrowing in the systemic and pulmonary
arterial and venous circulations, as well as a variety of
prosthetic tubes such as systemic-pulmonary shunts and
RV-to—pulmonary artery conduits.*>3-460 Although the effec-
tiveness of stent therapy is well accepted, the technical demands
of implantation have at times limited the applicability of these
devices, particularly in small, critically ill children. Although
improvements in delivery technique and balloon, stent, and
sheath technology have made percutaneous stent implantation a
more accomplishable procedure,*0!-465 there are numerous clin-
ical scenarios in which intraoperative or hybrid stent implanta-
tion may be preferable.

Intraoperative stent implantation into the pulmonary arter-
ies was first reported in 1992.4%¢ The technique of implanta-
tion has evolved and varies between centers but typically
involves either placement under direct vision, videoscopic
guidance with cardiopulmonary bypass, or angiographic im-
age guidance performed in a beating heart without by-
pass.?!13:217.467-472 When placed under direct vision or with the
aid of videoscopic guidance, balloon-expandable stents of a
predetermined size are delivered to the target area without the
use of an introducer sheath and expanded to a predetermined
diameter. The stent dimensions and implantation balloon size
are determined by preprocedural imaging (angiography, MRI,
or CT scan). Hybrid stent implantation with surgical sheath
placement (eg, delivery sheath surgically placed into the RV
outflow tract to deliver adult-sized pulmonary artery stents in
a small infant) uses serial angiography through the side arm
of the sheath to determine stent and implantation balloon size.
This technique allows for postimplantation imaging and the
performance of preintervention and postintervention hemo-
dynamic measurements. Although the greatest experience
with hybrid stent implantation has been with branch pulmo-
nary artery stenosis, more recently, this technique has been
used to treat recurrent aortic arch obstruction, systemic—pul-
monary artery shunt obstruction, and central venous stenoses
and for the maintenance of ductal patency. The major
advantage of these techniques is freedom from sheath con-
straints, which allows stents with adult-sized growth potential
to be placed in young infants and children. Additional
benefits of hybrid stent placement include a simplified
catheter course, which may result in improved speed and ease
of implantation, decreased exposure to ionizing radiation, im-
proved hemodynamic stability during implantation, and the
ability to combine 2 procedures (surgery and interventional
catheterization) under 1 anesthetic, thereby reducing cumulative
morbidity. Because of these benefits, intraoperative imaging can
be helpful on completion of the surgical procedure.
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Risks/Complications

The risks of hybrid placement of endovascular stents are the
same as those outlined for individual use of transcatheter
stent placement in the text.

Recommendations for Hybrid Stent Implantation

Class Ila
1. Itis reasonable to perform hybrid stent implantation
when a patient is undergoing an open cardiac sur-
gical procedure and a stenotic lesion has been iden-
tified, either preoperatively or intraoperatively, that
could be treated concomitantly with stent implanta-
tion (Level of Evidence: C).

10. Unique Catheter/Interventional
Care Considerations

10.1. Postoperative Patients, Including Those on
Extracorporeal Membrane Oxygenation
Patients who experience difficulty recovering after congenital
heart surgery have a high incidence of residual structural
lesions that may be amenable to further therapy (either
surgical, catheter-directed, or hybrid).#73-475 This is particu-
larly true for patients who cannot be separated from cardio-
pulmonary bypass or who require mechanical cardiopulmo-
nary support in the early postoperative period. Not
surprisingly, these patients have a hospital mortality rate
significantly higher than that for similar patients with an
uncomplicated postoperative course.*’°-482 Reported survival
to discharge in patients who require mechanical cardiopul-
monary support after congenital heart surgery ranges between
33% and 55%. Noninvasive diagnostic imaging modalities
(eg, transthoracic echocardiography, TEE, CT scan, and
MRI) may be useful in determining the presence or absence
of hemodynamically significant residual anatomic lesions,
but these techniques may be limited in this setting. Diagnostic
cardiac catheterization can be performed safely in the early
postoperative period and often results in the discovery of
previously undiagnosed important anatomic lesions that re-
quire further surgical or catheter intervention.*83-485
Although interventional catheterization has become a
mainstay in the treatment of many late postoperative lesions,
such as branch pulmonary artery stenosis, residual shunts,
and recurrent coarctation of the aorta, these interventions
have historically been avoided in the early postoperative
period. Reasons for this include concerns about difficulties
transporting these critically ill patients, concerns about wors-
ening clinical status as a result of the procedure, hemody-
namic instability during the catheterization procedure, and
fear of disruption of recently placed suture lines. It is
commonly believed that 6 weeks must pass after cardiac
surgery to allow for adequate formation of scar tissue around
new anastomotic sites before a catheter intervention such as
angioplasty or stent implantation can be performed safely.
Recent data, however, suggest that angioplasty, stent implan-
tation, and device occlusion of intracardiac and vascular
shunts can all be performed safely, with acceptable results, in the
early postoperative period (<6 weeks after surgery).!59:474.486
Furthermore, performance of successful catheter intervention in

the early postoperative period may improve survival to discharge
for patients who require mechanical cardiopulmonary sup-
port.*> Prerequisites for the safe performance of these proce-
dures include (1) the involvement of a multidisciplinary team
that includes a dedicated interventional cardiologist, congenital
heart surgeon, cardiac intensivist, cardiac anesthesiologist, and,
when indicated, perfusion team, and (2) a catheterization labo-
ratory with substantial experience in the treatment of critically ill
patients and complex CHD.

Recommendations for Catheterization and
Transcatheter Interventions on
Postoperative Patients

Class 1

1. Cardiac catheterization with the potential for inter-
vention is indicated early in the postoperative period
in critically ill patients when there is a high index of
suspicion for the presence of a residual structural
lesion(s) but noninvasive diagnostics fail to identify a
cause for hemodynamic and/or clinical compromise
(Level of Evidence: B).

2. Cardiac catheterization with potential for interven-
tion is indicated early in the postoperative period in
any patient who requires mechanical cardiopulmo-
nary support without a clear cause (Level of
Evidence: B).

Class Ila

1. It is reasonable to perform cardiac catheterization
with potential for catheter intervention early in the
postoperative period in patients who are not pursu-
ing a typical postoperative course (eg, prolonged
mechanical ventilation, systemic oxygen desatura-
tion) and in whom noninvasive diagnostic testing
does not determine a reason for this course (Level of
Evidence: C).

10.2. Decompression of a Fontan Circuit

Although sparsely reported in the literature, atrial septos-
tomy has also been used in patients with Fontan circuits,
both soon after surgery to augment cardiac output and
chronically for treatment of such complications as a failing
Fontan physiology or protein-losing enteropathy.+87-492
Preoperative catheterization of Fontan candidates usually
identifies those patients liable to encounter early postop-
erative issues due to elevated pulmonary resistance. These
patients often undergo a fenestrated Fontan. However,
pulmonary resistance may increase in patients postopera-
tively for a number of unforeseen reasons that might
jeopardize the Fontan physiology. Likewise, a fenestration
may be inadequate in size or may even close soon after
surgery in patients at risk. The creation or enlargement of
a fenestration in the Fontan circuit (or in the case of an
extracardiac Fontan, stenting of the fenestration) can lead
to improved Fontan hemodynamics by relieving the sys-
temic venous hypertension and providing added preload to
the single ventricle. The concept works much the same
way for patients with chronically failing Fontan physiol-
ogy. In both scenarios, however, the benefits may be
countered by the negative effects of increased hypoxemia
or increased load on a failing ventricle. The increasing use
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of the extracardiac conduit Fontan limits this as an option.
Notably, radiofrequency perforation is not applicable for
perforation through artificial materials used in many intra-
cardiac baffles.

Recommendations for Decompression of a
Fontan Circuit

Class Ila

1. As a means to augment cardiac output, atrial septo-
stomy is indicated for the immediate postoperative
patient with a nonfenestrated Fontan procedure (or
fenestrated with a small or occluded fenestration)
with a low cardiac output state secondary to elevated
pulmonary vascular resistance that is unresponsive
or minimally responsive to therapy (Level of
Evidence: C).

2. It is reasonable to consider atrial septostomy in an
effort to augment cardiac output in patients with a
chronically failing Fontan physiology (Level of Evi-
dence: C).

10.3. Endocarditis Prophylaxis Issues in Cardiac
Catheterization and Intervention

Most children with uncorrected or incompletely corrected
CHD are at increased risk for developing infective endocar-
ditis. This increased risk goes away after successful repair of
the cardiac defect, although in other children, the risk is
lifelong. In the past, it was recommended that all individuals
with an increased risk for infective endocarditis receive
antimicrobial prophylaxis before certain dental or gastroin-
testinal/genitourinary surgeries or procedures. In 2007, the
AHA made major changes to the recommendations for
endocarditis prophylaxis.#>*> They concluded that only an
extremely small number of cases of infective endocarditis
might be prevented by antibiotic prophylaxis even if such
prophylactic therapy were 100% effective. The recommenda-
tion for routine prophylaxis was deemed reasonable only for
patients with underlying cardiac conditions associated with
the highest risk of adverse outcome from infective endocar-
ditis. These cardiac conditions associated with the highest
risk of adverse outcome from infective endocarditis and for
which prophylaxis before certain dental procedures include
the following:

® Prosthetic cardiac valve or prosthetic material used for
cardiac valve repair

® Previous infective endocarditis

® CHD, including the following:

— Unrepaired cyanotic CHD, including palliative shunts
and conduits

— Completely repaired congenital heart defect with pros-
thetic material or device, whether placed by surgery or
by catheter intervention, during the first 6 months after
the procedure (endothelialization of prosthetic material
occurs within 6 months after the procedure)

— Repaired CHD with residual defects at the site or
adjacent to the site of a prosthetic patch or prosthetic
device (which inhibit endothelialization)
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Table. Regimens for Infective Endocarditis Prophylaxis Before
a Dental Procedure

Situation Agent Pediatric Dose*
Oral Amoxicillin 50 mg/kg
Unable to take oral Ampicillin 50 mg/kg IM or IV
medication OR
Cefazolin or ceftriaxone 50 mg/kg IM or IV
Allergic to penicillins Cephalexintt 50 mg/kg
or ampicillin—oral OR
Clindamycin 20 mg/kg
OR
Azithromycin or clarithromycin 15 ma/kg

Allergic to penicillins Cefazolin or ceftriaxonet 50 mg/kg IM or IV

or ampicillin and OR
unable to take oral Clindamycin 20 mg/kg IM or IV
medication

IM indicates intramuscular; IV, intravenous.

*Medication given as single dose 30 to 60 minutes before the procedure.
Total pediatric dose should not exceed total adult dose (see reference 493 for
adult doses).

10r other first- or second-generation oral cephalosporin in equivalent
pediatric dosage.

FCephalosporins should not be used in an individual with a history of
anaphylaxis, angioedema, or urticaria with penicillins or ampicillin.

Adapted from Wilson et al.4%3 Copyright © 2007, American Heart Associa-
tion, Inc.

® Cardiac transplantation recipients who develop cardiac
valvulopathy. For children with these underlying cardiac
conditions, prophylaxis is reasonable for all dental
procedures that involve manipulation of gingival tissue
or the periapical region of teeth or perforation of the oral
mucosa. Specific antibiotic regimens are listed in the
Table. Antimicrobial prophylaxis solely to prevent en-
docarditis is no longer recommended for any patients
who undergo a gastrointestinal/genitourinary tract
procedure.

® Infective endocarditis as a complication of cardiac
catheterization is exceedingly rare, and routine antibiotic
prophylaxis is not recommended.*°3-4%4 Bacteremia is
rarely observed during diagnostic cardiac catheteriza-
tion, and infective endocarditis as a complication after
pediatric cardiac catheterization is rare.**+4% Trauma to
the endothelium of a valve or to the endocardium during
catheterization can induce deposition of platelets and
fibrin, which leads to a nonbacterial thrombotic endo-
cardial lesion that makes the site vulnerable to infection.
In addition, a congenitally abnormal structure within the
heart or great vessels provides a site that could become
infected. Without associated bacteremia, however, en-
docarditis will not occur. This points to the need for
strict attention to sterile technique at the wound entry
site.

® With regard to placement of intracardiac and intravascular
prosthetic devices such as stents, coils, and occluding
devices, it remains the practice of most interventional
cardiologists to provide antibiotic coverage (typically a
cephalosporin) during and after the case.
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Preambulum

Miéta az American Heart Association (AHA) 1998-ban koz-
zétette a legutdbbi tudomdnyos dlldsfoglaldsat ebben a téma-
korben,' a miszertechnika fejl6dése, az intervenciés maéd-
szerekben bekovetkezett eldrelépések €s az innovativ szellem
Uj teriileteket nyitott meg a velesziiletett szivbetegségekben
végzett terdpids katéteres beavatkozdsok szdmadra. A katéte-
rezés, valamint a katéteres kezelések biztonsdgossagaval és
hatékonysdagdval foglalkozé vizsgdlatok szdma sajnos ala-
csony ezen a teriileten a kontrollpopuldcié kijelolésének ne-
hézségei, a velesziiletett szivbetegségekben szenvedd gyer-
mek betegek viszonylag alacsony szdma és a klinikai megje-
lenés vdltozatossdga miatt. Ennek koszonhet6 az, hogy az
eredetileg felndttkori betegségek kezelésére kifejlesztett ka-
téteres eszkozoket szinte minden esetben a hivatalos indik4-
cios teriileten kiviil haszndljdk a velesziiletett szivbetegsé-
gek kezelésére.

Az AHA képvisel6ibdl 1étrehozott, illetve a Society for
Cardiovascular Angiography and Intervention és az American
Academy of Pediatrics altal tdmogatott irécsoport célja diag-
nosztikus katéterezések és intervencids kezelési lehet6ségek
bemutatdsan til ajanldsok létrehozdsa volt az irodalom kriti-
kai attekintése €s a legjelent&sebb véleményformaldk szakér-
telme, illetve az evidencidk szintje alapjan. Az irécsoport
megbizast kapott arra, hogy végezze el az evidencidk vizsga-
latat, valamint osztdlyozza az ajanlasokat és dllapitsa meg az
evidencia szintjét az egyes ajanldsokra vonatkozdan. Ennek
soran az American College of Cardiology/AHA osztdlyozdsi
rendszerét hasznéltdk az aldbbiak szerint:

Az ajanlasok osztalyozasa

e [.osztaly: Olyan betegségek, amelyek esetében bizonyité-
kok és/vagy éltaldnos egyetértés tdmasztja ald azt, hogy az
adott beavatkozds, illetve kezelés elényds, hasznos és ha-
tékony.

e II. osztdly: Olyan betegségek, amelyek esetében a bizonyi-
tékok ellentmonddsosak és/vagy a vélemények eltérnek az
adott beavatkozds vagy kezelés hasznossagara/hatékony-
sagdra vonatkozdan.

— IIa osztély: A bizonyitékok/vélemények tobbsége a hasz-
nossag/hatékonysdg mellett szol.

—IIb osztdly: A bizonyitékok/vélemények kevésbé ta-
masztjdk ald a beavatkozds vagy kezelés hasznossa-
gat/hatékonysagat.

o [II. osztdly: Olyan betegségek, amelyek esetében bizonyi-
tékok és/vagy altaldnos egyetértés tdmasztjak ald azt, hogy
az adott beavatkozas/kezelés nem hatékony/hasznos, és bi-
zonyos esetekben akdr karos is lehet.

Az evidenciak szintje:

e A szintli evidencia: Tobb randomizalt klinikai vizsgédlatbdl
vagy metaanalizisb6l szarmaz6 adat.

* B szintli evidencia: Egy randomizdlt vizsgdlatbdl vagy
nem randomizalt vizsgalatokbdl szdrmaz6 adat.

e C szintli evidencia: Csak a szakért6k véleménye, esetta-
nulmdnyok vagy a szokdsos kezelés.

A jelen dllasfoglalasban bemutatott gyakorlati ajanldsok lét-
rehozdsakor az ajanldsok osztdlyozdsdt és az evidencidk
szintjének meghatdrozasat, tovabba a klinikai vizsgalatokbol
vagy a kiilonbozd alpopulacidkban észlelt hasznossagra/
hatékonysdgra vonatkozé regiszterekbdl szarmazé elérhetd

adatokat hasznaltuk. Ha egy ajdnlds B vagy C szintli, ez nem
jelenti azt, hogy az adott ajanlds gyenge. Az indikdcioknal
targyalt szdmos, fontos klinikai kérdés nem vizsgdlhat6 kli-
nikai vizsgélatok keretében. Annak ellenére, hogy az adott
vizsgélattal vagy kezelési mdddal kapcsolatban esetleg nem
allnak rendelkezésre randomizalt vizsgdlatok eredményei,
egyértelm( klinikai konszenzus johet 1étre annak hasznossa-
gdra vagy hatékonysdgdra vonatkozdan. Az American Col-
lege of Cardiology/AHA 4ltal a gyakorlati irdnyelvek kiala-
kitdsa céljabdl 1étrehozott munkacsoport 2003-ban kidolgoz-
ta az ajanldsok megirdsakor haszndlandé kifejezések listdjat.
Minden ajdnlast teljes mondatban fogalmaztunk meg, amely-
ben egy teljes gondolatot fejtettiink ki, igy az adott ajanlas
akkor is kozvetiti annak teljes eredeti szandékat, ha a doku-
mentum egészébdl kiragadva, attdl fiiggetleniil idézik (ide-
értve az ajanlascsoportok folott olvashaté fejszovegeket is).
Reményeink szerint az olvasék igy jobban megérthetik az in-
dikaciokat, és lehetségessé vdlik az egyedi ajanldsi szintek
megvitatasa.

A gyermekgyodgydszatban az eszkozokkel kapcsolatban al-
taldban nem torténtek randomizalt kontrolldlt vizsgdlatok,
ami nehézséget okozott az frocsoport szamdra az ajanlasok
kialakitdsakor. Igy szamos javaslatot kozos megegyezés alap-
jan allitottak fel. Azokban az esetekben, amikor széles kori
egyetértés volt arra vonatkozdan, hogy egy beavatkozdst a
szokdsos klinikai gyakorlat részének kell tekinteni, és ezt tu-
domdnyos bizonyitékok is aldtdmasztottdk, az adott beavat-
kozdsokat az I. osztdlyd ajanlasok kozé soroltuk be. Ezekben
az esetekben gyakran a ,,javasolt” megfogalmazast hasznal-
tuk. Az irécsoport tudomdsul veszi, hogy ezek az ajanlasok
nem zarjak ki az adott szivbetegség sebészi kezelését. Ezért
altaldban a ,,javasolt” kifejezést haszndltuk a ,kell végezni”
kifejezés helyett, mivel felismertiik azt a tényt, hogy az egyes
intézményeknek fel kell mérniiik a sajat lehetoségeiket és
korldtaikat. Az adott kozpontnak akkor sem kell feltétleniil az
eszkoz haszndlatat vdlasztani, ha az 1. osztalyu besoroldst ka-
pott. A szivbetegségek példaul nem mindig izolalt formaban
fordulnak eld, és az izolalt vagy Osszetett rendellenességekkel
€16 betegek esetében esetleg hasznosabb lehet a sebészi be-
avatkozas elvégzése. A program egyénre szabott megkozeli-
tésének megfelelden a kardioldgusoknak és a sebészeknek
egyiitt kell miikodniiik a betegek intervencids elldtasaval kap-
csolatos megkozelités kidolgozasdban. Az irécsoport betar-
totta az AHA dltal kialakitott érdekiitkdzési szabdlyokat, €s
minden tagja koteles volt kozolni a ndla fenndlld osszes le-
hetséges érdekiitkozést. Az irécsoport elndke az AHA Vele-
sziiletett Szivbetegségek Bizottsdganak egyik tagja volt, aki-
nél semmilyen érdekiitk6zés sem allt fent a jelen tudomanyos
allasfoglalds témadjaval kapcsolatban.

1. Elokészités a szivkatéteres beavatkozasra

A szivkatéterezés sokdig a velesziiletett szivbetegségben szen-
ved6k anatomiai és élettani eltéréseinek tisztdzdsdra hasznalt
legalapvetobb mddszer volt. A képerdsité mellett, kontraszt-
anyaggal végzett valos idejli atvilagitas gyors, digitalis angiog-
rafidval kiegészitve nagy felbontdsu képeket hoz létre a sziv-
ro6l, ami sziikséges a betegek sikeres sebészi ellatdsdhoz. A sziv
tiregeiben és a nagyerekben fennall6 nyomas kozvetlen mérése
el6segiti a betegek csoportositdsdt a kockdzat alapjan, a gyogy-
szeres kezelés hatékonysaganak felmérését, valamint a beavat-
kozas sziikségességének megitélését.

Bar a szivkatéterezés ebbdl a szempontb6l még mindig
fontos szerepet tolt be, ennek a médszernek is megvannak a
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maga korlatai. Ezek koziil a legfontosabb, hogy az angiogra-
fias képalkotas sordn egyidejiileg csak két sikban lehet képe-
ket 1étrehozni, és az angiografids adatok haromdimenzids re-
konstrukcidja jelenleg is fejlesztés alatt all. A szivkatéterezés
invaziv jellege és az altatds gyakori sziikségessége arra kész-
teti a gyakorlé orvosokat, hogy legaldbbis fontoljak meg az
adatgyjtés egyéb, nem invaziv médjainak alkalmazasat. Sze-
rencsére a nem invaziv képalkotds fejlodése lehetdvé tette azt,
hogy a szivkatéterezés diagnosztikai eszkoz helyett egyre in-
kabb katéterezésen alapuld terdpids lehet6séggé valjon. A két-
dimenzios echokardiogréfia, illetve a hdromdimenziés képal-
kotdsi echokardiogrifia, magneses rezonancids képalkotds
(MRI) és komputertomogréfia (CT) alapjan végzett harom-
dimenzids képalkotds szdmos esetben kivéltotta a szivkatéte-
rezést.>” A képalkotis itt felsorolt médszerei javithatjdk a ka-
téteres beavatkozasok sikerességét, valamint segithetik a katé-
terezéssel végzett adatgy(ijtés vagy kezelés megtervezését.
Igy az intervenci6s kardiol6gus, a sebész és a kezelGorvos ko-
zotti parbeszéd alapvet6 fontossagu a velesziiletett szivbeteg-
ségben szenvedd betegek megfeleld ellatdsdnak biztositdsa
szempontjabol.

Altaldnos ajanlasok a szivkatéterezés

elokészitésére vonatkozoan

I. osztdly
1. Az invaziv szivkatéterezés el6tt teljes echokardiogra-
fias vizsgalat vagy egyéb nem invaziv képalkoto vizsga-
lat, példaul CT- vagy MR-vizsgalat, elvégzése javasolt
az adatgytijtés megtervezésének és a beavatkozas el-
végzésének eldsegitése céljabol. (Az evidencia szintje: A)

2. A diagnosztikus katéterezés indikacioi

A szivkatéterezés és az angiografia dtformalta a velesziiletett
szivbetegségben szenvedd gyermekek kezelését, és jelentds
mértékben javitotta a velesziiletett szivbetegségek miatt
végzett miitétek biztonsdgossdgat és hatékonysdgat. A nem
invaziv képalkotdsnak az 1. szakaszban (,,E16készités a sziv-
katéteres beavatkozasra”) leirt fejlédésével a legtobb vele-
sziiletett szivfejlodési rendellenesség, példdul kamrai sep-
tumdefektusok (VSD), pitvari septumdefektusok (ASD), az
atriventricularis septumdefektus, Fallot-tetraldgia, kettds ki-
dramldsu jobb kamra (DORYV), coarctatio aortae, hypoplasids
balszivfél-szindréma (HLHS) és mds Gsszetett szivfejlodési
rendellenességek esetén mar nem sziikséges rutinszerlien
diagnosztikus katéterezést végezni a mitét elétti kivizsgalds
részeként. Az anatomia részletei, példaul a situs, a vénds és az
artérids osszekottetések, a septum épsége, a valvularis steno-
sis vagy insufficientia foka, a tiid6artéridk mérete, a koszoru-
erek eredése és az aortaiv anatomidja a sebészi beavatkozas
elvégzéséhez sziikséges bizonyossdggal konnyen megitél-
hetd echokardiografids vizsgdlattal is. Az intervencios katé-
terezés elbtt el kell végezni a hemodinamikai jellemzdk és
sziikség esetén az anatémia angiografids kivizsgdldsdt a cse-
csemdk és gyermekek velesziiletett vagy szerzett szivbeteg-
ségének igazoldsa céljabol.

A megfelelé nem invaziv képalkoté mddszerek nem min-
den kozpontban érhetéek el egyenld mértékben. Azokban a
kozpontokban, ahol az MR- és CT-vizsgalatok a velesziiletett
szivbetegségek diagnosztikdjaban nem megfeleld szinvona-
Iuak, és az echokardiografids vizsgalattal nem lehet elég rész-
letet 14tni, diagnosztikus katéterezés elvégzése javasolt. A diag-
nosztikus katéterezés azonban nem tekintendd rutinbeavatko-
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zasnak a velesziiletett szivfejlodési rendellenességek diagnosz-
tikdja sordn, és a teljes jobb- és balszivfél-vizsgdlatok a bete-
get felesleges kockdzatnak és sugdrzasnak tehetik ki. Minden
diagnosztikus katéterezés sordn felmertilhet az intervencio
sziikségessége. Emiatt a katéterezés diagnosztikus szakaszat
végzd személynek és intézménynek képesnek kell lennie az
intervencids beavatkozds elvégzésére is. Az egyes kdzpon-
toknak fel kell mérniiik a lehet&ségeiket, mivel ezekre a lehe-
toségekre tdmaszkodnak, amikor eldontik, hogy mely esetek-
ben végezhetnek katéteres beavatkozast.

A jelen dlldsfoglaldsnak nem célja a diagnosztikus katéte-
rezés Osszes indikdcidjanak felsoroldsa, azonban 1étezik né-
hany tdgabb kategoria, amelyekben a diagnosztikus katétere-
z¢€s sziikségessége megalapozott a jelenlegi klinikai gyakor-
latban. A legtobb esetben ezek az indikacidk tapasztalati titon
jottek Iétre, és nem torténtek kontrolldlt vagy egyéb tipusi
prospektiv vizsgdlatok annak igazoldsdra, hogy a szivkatéte-
rezés ezekben az esetekben elényodsebb, mint a tobbi diag-
nosztikus médszer. Igy az indikdcick tobbségét esettanul-
many-sorozatok, retrospektiv esettanulmanyok és szaktekin-
télyek véleménye tdmasztja ald. A diagnosztikus katéterezés
javasolt vagy javasolt lehet a kovetkez6 szakaszban leirt ko-
rillmények kozott.

Szivkatéterezést kell végezni minden olyan esetben, ami-
kor a velesziiletett szivfejlédési rendellenességben szenvedd
gyermek anatdmidja nem megfelelden tisztdzhaté a nem in-
vaziv modszerek alkalmazdsdval. Bar szdmos velesziiletett
szivfejlodési rendellenesség diagnosztizalhatd és kozvetlentil
tovdbbirdnyithaté a sebészhez a nem invaziv vizsgdlatok
alapjan, el6fordulhatnak olyan esetek, kiillondsen nagyon 6sz-
szetett elvaltozasok esetén, amikor sziikséges tovabbi, speci-
fikus részletek megismerése az anatémidval és a hemodina-
mikai jellemzékkel kapcsolatban. Az igy szerzett definitiv
anatomiai és hemodinamikai adatok alapjan a diagnosztikus
szivkatéterezés képezi a ,,végsé dontés” alapjat az Gsszetett
elvéltozdsok jelentds részében. A diagnosztikus katéterezés
sziikségességét felvetd koriilmények a kovetkezok lehetnek:

1. A semilunaris billentylik szlikiiletével jar6 alacsony
vagy magas daramlds esetén a nem invaziv Doppler-vizs-
gdlatokkal meghatdrozott gradiensek pontatlanok lehet-
nek. Az aortastenosis €s insufficientia, valamint a pul-
monalis stenosis és insufficientia kombinacidja esetén,
kiilonosen akkor, ha mind a szisztémads, mind a pulmo-
nalis keringésben tobb szinten van jelen sziikiilet, a ka-
pott eredmények ellentmonddak lehetnek, amennyiben
a vizsgalat csak az echokardiografids vizsgdlatok alap-
jan torténik. A valodi csucsgradiens (peak-to-peak) meg-
hatdrozdsdhoz diagnosztikus katéterezés sziikséges, és
bizonyos betegségekben jelenleg is ez alapjan dontik el
a sebészi vagy katéteres beavatkozdsok sziikségességét.
A nyomasgradiensek nem invaziv meghatdrozdsa sza-
mos esetben elegendd a sebészi beavatkozdsok elvégzé-
s€hez, azonban a nem invaziv modszerekkel mért ada-
tok ellentmonddsossdga esetén katéterezés is sziikséges-
sé valhat.

2. Az olyan alacsony aramldssal jar6 elvéltozasok, ame-
lyeknél a pulmonalis artéridk rezisztencidjanak kiszami-
tasakor kapott eredmények félrevezetdk lehetnek, a leg-
jobban a tiid6artéridk anatémidjanak angiografids vizsga-
lata és a tranzitidd, illetve a pulmonalis artérids nyomasok
meghatdrozdsdnak kombindcidjdval tanulmanyozhatok.
Félrevezets lehet, ha csak az anatomia részleteit ismer-
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jik a megfelel6 nyomasadatok nélkiil. Ez gyakran igaz a
cavopulmonalis anastomosis vagy teljes Fontan-mitét-
sorozat utdn 4ll6 betegekre. A diagnosztikus katéterezés
gyakran hasznos ezekben a betegekben a teljes Fontan-
mfitét, a Fontan-revizié vagy a transzplantacié sziiksé-
gességének elbirdlasdhoz. Emellett a sulyos cyanosis-
ban szenvedd, fenesztralt Fontan-miitéten atesett bete-
gekben is hasznos a fenesztracié dtmeneti elzardsanak
hatdsdra kialakulé hemodinamikai hatdsok értékelésé-
hez és a fenesztracié definitiv zdrasanak elbirdlasdhoz.
A vizsgélatot végzének képesnek kell lennie a definitiv
zaras elvégzésére is. A fenti betegcsoporthoz hasonléan
azokban a betegekben is alaposan mérlegelni kell a sziv-
katéterezés sziikségességét, akikben a miitétet kovetden
nem a varhat6 klinikai lefolyds észlelhetd (tovabbi rész-
letek a 10. szakaszban olvashatdk ,,Kiilonleges megfon-
toldsok a katéteres/intervencios kezelésekkel kapcsolat-
ban” cimmel).

A velesziiletett szivbetegségek miatt végzett miitétek utdn
szamos olyan probléma jelentkezhet, ami diagnosztikus katé-
terezést tesz sziikségessé, mivel nem invaziv vizsgédlatokkal
nem lehet diagnézishoz jutni. Mint kordbban mar megjegyez-
tiik, a diagnosztikus beavatkozds menet kdzben intervencids
beavatkozdssd valhat, igy a vizsgalatot végzo6 kardiolégusnak
felkésziiltnek kell lennie arra, hogy sziikség esetén tovabblép-
jen az intervencié irdnyaba. Az ilyen koriilmények kozott fel-
meriil6 leggyakoribb indikédcidk tobbek kozott, de nem kiza-
rélag, a kovetkezok lehetnek:

1. Azokban a helyzetekben, amikor kifejezett deszaturacio
alakul ki az artérids szisztemopulmonalis sont kialakita-
sa utdn, a katéteres vizsgdlat elvégzése hasznos lehet a
pulmonalisdg-stenosis, illetve a sontstenosis vagy -elza-
rédds kizdrdsdhoz. Ilyen helyzetek akkor alakulnak ki,
ha a beteg éllapota tul instabil az MRI vagy MRI/még-
neses rezonancids angiogriafia (MRA) elvégzéséhez,
ami egyébként gyorsan kimutatnd az arteria pulmonalis
szilikiiletét vagy a sont elzar6ddsat.

2. Azokban a helyzetekben, amikor kifejezett szisztémas
deszaturécio all fenn a cavopulmonalis anastomosis ki-
alakitdsa utdn, katéterezés elvégzése javasolt a venove-
nosus, venoatrialis vagy pulmonalis arteriovenosus mal-
formdaciok kizardsara. Ebben a helyzetben a vizsgalatot
végzb személynek képesnek kell lennie a vénds kollate-
ralisok elzdrasdra is. A modern MRA és CT-angiografia
segitséget nyujthat az ilyen elvéltozdsok kimutatdsdban
és helyzetének pontos meghatdrozasaban.

3. Ha kifejezett residualis bal-jobb sont fennalldsa valdszi-
niisithet6 az atrioventricularis septumdefektus-miitét ré-
szeként elvégzett kamrai septumdefektus zardsat kdve-
téen, katéteres vizsgalat elvégzése javasolt a sont mére-
tének €s silyossdgdnak kiszdmitdsdhoz.

4. Ha kifejezett aortopulmonalis kollaterdlis dramlds fenn-
allasa valdszintisithetd, diagnosztikus katéterezést kell
végezni. A vizsgdlatot végzd személynek sziikség esetén
képesnek kell lennie az dramldst mutatd szisztemopul-
monalis kollaterdlis artéridk elzarasanak elvégzésére is.

5. Ha Fallot-tetraldgia vagy kett6s kidramldsd jobb kamra
miatt végzett miitét utdn jobb kamrai kidramlasi sziikii-
let fenndllasa valdszintsithetd, és az MR-vizsgalat nem
elérhetd vagy a beteg nem tolerdlnd az MR-vizsgdlat el-
végzését, diagnosztikus katéterezés elvégzése javasolt.

6.Ha a betegben nem magyardzhaté az extracorporalis
membranoxigendtor-kezelés sziikségessége vagy a le-
szoktatds sikertelen, és ennek nincs nyilvanvald oka, ka-
téterezést kell végezni a probléma azonositdsa és a koz-
vetlen ellétds elvégzése céljabol.

A multban a diagnosztikus katéterezés csak korlatozott
mértékben volt haszndlhat6 a definitiv diagndzis feldllitdsdra
csokkent szisztolés funkcidval jard, megmagyardzhatatlan
szivelégtelenség esetén. A rutin fénymikroszképos vizsgalat-
tal kisért endomyocardialis biopszia hasznos azokban az ese-
tekben, amikor myocarditisre utalé pozitiv eredmények iga-
zolddnak, de a legtobb esetben hidnyoznak a myocarditisre
utalé fénymikroszkdpos eltérések, illetve a cardiomyopathia
egyértelmi diagndzisanak feldllitdsdhoz sziikséges fény- és
elektronmikroszkdopos elvaltozasok. A myocarditis Dallas-
kritériumai csak ritkdn teljesiilnek.® Az MR-vizsgilattal ész-
lelt myocardialis oedema €s a kés6i halmozds ezekben az ese-
tekben hasznosnak bizonyulhat, azonban ez sem biztosit
egyértelmi diagnézist.’ Bar el6fordulhatnak olyan helyzetek,
amikor a beteg klinikai dllapota nem teszi lehetévé a katétere-
z¢€s elvégzését, a katéterezés €s a biopszia elvégzését lehets-
leg mindig fontoléra kell venni, és amennyiben sor keriil a
vizsgélatra, megfelel6 myocardiummintat kell venni a szovet-
tani diagndzis felallitdsdhoz és a virus kimutatdsara végzett
polimerdz lancreakcié elvégzéséhez.! Bizonyos esetekben
emellett a biopszia sordn nyert mintdbdl a kontraktilis fehér-
jék eltérései és egyéb molekuldris eltérések kimutatdsa lehe-
tové teheti a cardiomyopathia definitiv diagndzisdnak feldlli-
tasat. Ez ut6bbit a feltételezhetden 6roklott cardiomyopathids
esetek részletes kivizsgdldsa soran kell elvégezni.

A szivkatéterezés valtozatlanul fontos szerepet jatszik a
pulmonalis hypertonia és az annak gydgyszeres kezelésére
adott terdpids valasz kivizsgaldsdban. Idetartozhatnak azok a
velesziiletett szivbetegségben szenvedd betegek, akikben a
pulmonalis rezisztencia pontos megitélése sziikséges a sebé-
szi beavatkozdsra és gyogyszeres kezelésre vonatkozo donté-
sek meghozataldhoz. Emellett a rezisztencia mérésére végzett
katéterezés alapvetd fontossdgi a pulmonalis érbetegségben
szenved$ betegek kezelésében is, a gydgyszeres kezelésre
adott terdpids vdlasz megitéléséhez. Azokban a laboratériu-
mokban, ahol katéterezést végeznek a pulmonalis érrendszer
reaktivitdsanak vizsgalata céljabol, lehetdséget kell biztosita-
ni inhaldciés nitrogén-monoxid vagy egyéb pulmonalis vaso-
dilatatorok addsdra.!!

A pulmonalis rezisztencia preoperativ vizsgdlatat gyakran
végzik az egykamras keringés tobblépcsds Fontan-mitéttel
végzett palliativ ellatdsa elétt all6 betegekben. Egyes szakte-
kintélyek nem javasoljak a katéterezés elvégzését ebben a kli-
nikai helyzetben, de tovédbbra is gyakran alkalmazott modszer
maradt az egykamrds keringéssel €16 betegek katéteres vizs-
gélata a beavatkozds mdsodik vagy harmadik Iépcs6foka
el6tt. A pulmonalis arterioldk emelkedett rezisztencidja, a fel
nem ismert pulmonalis vénds elzar6dds és a kamrai toltényo-
masok emelkedése mind hatdssal lehet a palliativ Fontan-m(i-
tét mdsodik és harmadik 1épcs6fokdnak kimenetelére.'” Eb-
ben a helyzetben emiatt indokolt a katéterezés elvégzése,
amig prospektiv vizsgalatok nem igazoljdk, hogy a katéteres
vizsgdlat biztonsdggal elhagyhat6 az ilyen betegek preopera-
tiv kivizsgalasabol.

Bizonyos koriilmények kozott, példaul pulmonalis atresia
esetén a tiidok artérids vérelldtdsa igen Osszetett lehet. A pul-
monalis atresidban és kamrai septumdefektusban vagy pul-
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monalis atresidban €s komplex kamrai eltérésekben szenved6
betegekben a katéterezés célja a tiidok felé iranyuld aortopul-
monalis kollateralis vérellatds részleteinek tisztdzasa és a va-
16di pulmonalis artéridk méretének meghatarozasa. A kollate-
rdlisokon és valddi pulmonalis artéridkon keresztiil torténd
kettds vérellatas és a kizdrélagosan a kollaterdlisokon keresz-
tiil torténd egyszeres vérellatds pontos kimutatdsdval a katéte-
rezés fontos szerepet jatszik az alkalmazandé sebészi megko-
zelités kivélasztdsaban.!>* A vizsgdlat sordn a vizsgédlénak
mindenképpen képesnek kell lennie a kollaterdlisok szelektiv
katéterezésére, valamint a ballonos okklizids angiografia és a
pulmonalis vénds ék (wedge) angiografia elvégzésére. A nem
invaziv képalkotd eljarasok, példdul MRI/MRA, hasznosak
lehetnek az ilyen erek megjelenitésében.

Hasonl6képpen, az ép kamrai septummal jaré pulmonalis
atresidban szenvedd betegekben a koszorderek anatomidja
befolydsolhatja a (katéteres vagy sebészi) beavatkozds sikerét
és a beteg tulélését. Bar a jobb kamrai koszoriér-fisztuldk
echokardiografids vizsgdlattal is felismerheték a pulmonalis
atresidban vagy stlyos jobb kamrai hypoplasidban szenvedd
betegekben, a jobbkamra-dependens koszoriér-keringés nem
ismerhet6 fel. A koszortér-keringés jobbkamra-dependencia-
jénak kizdrdsa alapvetd fontossagu a jobb kamra terhelésének
csokkentésére a jobb kamra és a pulmonalis artéria kozotti
folytonossdg megteremtésére végzett katéteres vagy sebészi
beavatkozds el6tt. Az ilyen indikdcioval katéterezést végzd
személynek képesnek kell lennie a hypoplasids jobb kamra-
ban jobbkamra-angiografidt, aorta-angiografiat és bizonyos
esetekben szelektiv coronaria-angiografiat végezni.'>'®

A legtobb esetben diagnosztikus katéterezés elvégzése ja-
vasolt a szivtranszplantacids listara kertil6 betegek kivizsgala-
sa sordn, mind a velesziiletett szivfejlédési rendellenességben,
mind a cardiomyopathidban szenved6k esetében. Katéterezés
elvégzése javasolt az endomyocardialis biopszia vételéhez,
valamint a t61tonyomads és a pulmonalis rezisztencia meghaté-
rozasdhoz.!” Szdmos beteg klinikailag rossz éllapotban van,
ezért a katéterezést esetleg el kell halasztani vagy teljesen el
kell hagyni. A katéterezés egy tobb mddszerrel végzett kivizs-
gdlds része, amelyet az echokardiografia, az MRI és a tobbsze-
letes CT-vizsgdlat eredményével egyiitt kell értékelni. Hason-
16képpen, olyan helyzetek is fenndllhatnak, amikor a kordbbi
katéterezés eredménye elegend6 a transzplantdcios listara ke-
riiléshez (példaul mdtét utan transzplantacids listdra keriild
beteg, akinél a mitét el6tt megtortént a katéteres vizsgalat).

A szivtranszplantdcion atesett betegekben a graftvasculo-
pathia a krénikus rejekcié megjelenési formdja, és el6bb-
utébb a legtobb betegben megjelenik. A graftvasculopathia
gyermekekben kevésbé gyakori, de id6vel dltaldban naluk is
megjelenik valamilyen silyossdgd koszordér-betegség.'s A co-
ronaria-angiogréfidt rutinszerfien elvégzik a szivtranszplan-
tacion atesett betegek kivizsgdldsa sordn a graftvasculopathia
kialakuldsanak ellendrzése céljabdl. J6l ismert tény, hogy a co-
ronaria-angiografia nem érzékeny mddszer a graftvasculopa-
thia kimutatdsdra, és dltaldban csak kozepesen stilyos vagy st-
lyos betegség esetén bizonyul pozitivnak. Ezzel ellentétben,
az intravascularis ultrahang igen érzékeny mddszer a vasculo-
pathia kimutatdsdra mdr a legkordbbi stddiumban is.!” Bar fel-
néttekben az intravascularis ultrahang hasznalata j6l megala-
pozott és széles korben elterjedt, gyermekekben ez a mdédszer
csak korlatozottan alkalmazhat6. Szamos jelentés bizonyitotta
mdr, hogy az intravascularis ultrahang hat év feletti gyerme-
kekben is biztonsdggal elvégezhet6.22! A tapasztalat és a kép-
z¢€s hidnya, valamint részben a sziikséges katéterek és hiive-
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lyek mérete korldtozza az intravascularis ultrahangvizsgalat
beillesztését a gyermekkori szivtranszplanticids program so-
ran alkalmazott utdnkdvetésbe. Mindemellett az intravascu-
laris ultrahangot egyre gyakrabban hasznaljdk a szivtransz-
plantdcion étesett gyermek betegek évente vagy félévente
rutinszer(ien végzett kivizsgdldsa sordn, kiilondsen a koszo-
riér-betegségek progressziv jellege, valamint a hirtelen ha-
14l esélye vagy a retranszplanticio esetleges sziikségessége
miatt, valamint figyelembe véve az egyre gyarapodd bizo-
nyitékokat arra vonatkozéan, hogy a graftvasculopathia ko-
rai stddiumaiban az immunkezelés megvdltoztatisa vagy
emelése lelassithatja az intimaproliferacié folyamatét.

Az igéretes 1j diagnosztikus modszerek, példaul a biomar-
kereket (agyi natriureticus peptid) is felhaszndlé betegkove-
tés ellenére az endomyocardialis biopszidval kombindlt katé-
terezés marad a rejekcid felismerésének alappillére. Az endo-
myocardialis biopszia segitségével a kilok6dés nem minden
indokolatlan graftm{ikddés-romlds esetén diagnosztizalhato,
de tovabbra is ezt tekintjiik a kivizsgdlds ,,arany standardja-
nak”. A katéterezés sordn nyert mintdkon mind a celluldris,
mint a humordlis immunrendszer altal kivaltott rejekciot vizs-
gélni kell. Mdra mindkét tipust rejekcié diagnosztikus krité-
riumait j6l kidolgoztak, ilyenek példdul az International Soci-
ety for Heart and Lung Transplantation celluldris rejekciora
vonatkoz6 atdolgozott kritériumai és a humordlis rejekcidra
vonatkozd, kozelmultban publikalt kritériumok.?>** Az ellen-
anyagok altal kivéltott rejekcié diagndzisanak feldllitdsdhoz a
fénymikroszképos lelet és a C4D és C3D komplement frag-
mentumok lerakéddsdnak kimutatdsdara végzett fluoreszcens
mikroszképos vizsgdlat eredménye egyarant sziikséges.

Kockazatok/szovodmények

A szivkatéterezés kockdzatokkal jarhat a betegre nézve. Az
alabbiakban felsoroljuk a leggyakoribb szovodményeket.
Részletes informdcidt az idézett hivatkozasokban taldlhatnak
az olvasok. %

e Jonizdl6 sugarzas (a modern késziilékek alkalmazasaval
egyre kisebb mértékben)

e Az altatés (ha sziikséges) kockdzatai

e Hypothermia (kiilonosen kis csecsemdkben)

e A hipoxia stlyosboddsa

e Aritmidk (dtmeneti instabilitds vagy akdr tartds aritmia,
példaul ingeriiletvezetési blokk)

o FErsériilés/-perforacié/-szakadas

e Szivperforacié

e Szivbillenty(-sériilés

e Transzfiiziot igényld vérvesztés

e Allergias reakcié a kontrasztanyagra, a gydgyszerekre
vagy az altatdszerekre

* Veseelégtelenség a kontrasztanyag hatdsdra

» Diffuz kézponti idegrendszeri sériilés

e Stroke

e Haldl

Ajanlasok a diagnosztikus katéterezésre
vonatkozéan
I. osztaly
1. A tervezett intervencios szivkatéterezés idGpontja-
ban a hemodinamikai és anatémiai adatok megszer-
zése ajanlott (sziikség esetén angiografia segitségé-
vel). (Az evidencia szintje: A)
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2. A velesziiletett szivbetegségekben vagy primer pul-
monalis hypertoniaban szenved betegekben szivka-
téterezés elvégzése javasolt a pulmonalis rezisztencia
és a pulmonalis hypertonia reverzibilitisinak meg-
hatarozasara, ha a sebészi és belgyogyaszati donté-
sek meghozatalahoz sziikséges a pulmonalis rezisz-
tencia pontos mérése. (Az evidencia szintje: B)

3. Szivkatéterezés elvégzése javasolt a komplex pulmo-
nalis atresiaban szenved6 betegekben a tiid6 szeg-
mentalis érellatasanak részletes feltérképezése célja-
bol, kiilonosen akkor, ha a nem invaziv médszerek
segitségével nem teljesen lathaté a pulmonalis arté-
ridk anatémiaja. (Az evidencia szintje: B)

4. Szivkatéterezés elvégzése javasolt az ép septum mel-
lett fennallo pulmonalis atresidban szenved6 bete-
gekben a koszoruér-keringés vizsgalatara. (Az evi-
dencia szintje: B)

5. Szivkatéterezés elvégzése javasolt a szivtranszplanta-
cio elott allo betegek Kivizsgalasa keretében, kivéve
abban az esetben, ha a katéterezés kockazatai megha-
ladjak a lehetséges elonyoket. (Az evidencia szintje: C)

6. Szivkatéterezés elvégzése ajanlott az esetleges graft-
vasculopathia kimutatisara a szivtranszplanticién
atesett betegekben. (Az evidencia szintje: B)

Ila osztdly

1. Indokolt a szivkatéterezés elvégzése a pulmonalis nyo-
mas/rezisztencia és a transzpulmonalis gradiens meg-
hatarozasa céljabél a palliacioés beavatkozason atesett,
egykamras keringéssel €16 betegekben a tobblépcsos
Fontan-beavatkozas el6tt. (Az evidencia szintje: B)

2. Indokolt a szivkatéterezés elvégzése minden veleszii-
letett szivfejlodési rendellenességben szenvedé be-
tegben, ha a nem invaziv vizsgalatok soran nem lehet
felallitani a teljes diagnézist, vagy a nem invaziv
vizsgalatokkal nyert eredmények egyértelmiien hia-
nyosak. (Az evidencia szintje: C)

3. Indokolt a szivkatéterezés elvégzése a cardiomyopa-
thia vagy myocarditis kivizsgalasa soran. (Az eviden-
cia szintje: B)

4. Indokolt a szivkatéterezés elvégzése a koszoruér-ke-
ringés Kivizsgalasa céljabol a Kawasaki-betegség bi-
zonyos eseteiben, amikor a koszorierek érintettsége
valészintisithetd vagy tovabbi kivizsgalast igényel, il-
letve a feltételezett velesziiletett koszoriér-elvaltoza-
sok kivizsgalasa soran. (Az evidencia szintje: B)

5. Indokolt a szivkatéterezés elvégzése a miitét utan al-
16 szivbetegek anatémiai és hemodinamikai kivizsga-
lasa céljabol, ha a posztoperativ idészakban varatlan
komplikécié jelentkezik, és a nem invaziv képalkoto
modszerek (példaul MRA, CT-angiografia) nem ad-
nak erre egyértelmii magyarazatot. (Az evidencia
szintje: C)

3. A pitvari osszekottetések megnyitasa

3.1. Transseptalis technikak

Pitvari transseptalis megkdzelités javasolt minden olyan eset-
ben, amikor hozzaférés sziikséges a bal szivfélhez, kiilonosen a
bal pitvarhoz, és a jobb, illetve bal szivfél kozott magzati kor-
ban fenndll6 6sszekottetés mdr nincs jelen, vagy ha jelen van,
de azon keresztiil nem lehet atjutni a jobb szivfélbdl a bal sziv-
félbe. A jobb pitvarbdl a bal pitvar irdnydba végzett pitvari

transseptalis punkcid/perforacié megbizhatd, kdzvetlen hozza-
férést biztosit a bal pitvarhoz a kordbban ép pitvari septum
mellett. A teljes bal szivfél kivizsgdldsa sordn a pitvari trans-
septalis megkozelités haszndlatdval csokkenthet vagy telje-
sen megsziintethetd az artéridk esetleges tovabbi kdrosoddsd-
nak a retrograd vizsgalatbdl szdrmazd kockazata, mivel a bal
szivfélre vonatkozo informdcid nagy része a transseptalis bea-
vatkozds ttjdn is megszerezhetd, mikdzben az artérids nyomads
egyidejlileg egy kis kaliber( beiiltetett artérids hozzaférés dtjan
monitorizdlhat6.”” Ha kifejezetten az aortagyokre avagy az ar-
téridkra vonatkoz6 informéci6 gy(jtése céljabol retrograd vizs-
gdlat elvégzése sziikséges, a bal szivfélre vonatkozé adatok
transseptalis megkozelitéssel végzett gytjtésével a retrograd
vizsgélatot kisebb atmérdjli katéterrel lehet elvégezni, illetve
az artérids kaniildldsi id6 jelentSsen lerdvidiil. A mitralis billen-
tyli betegségeinek vizsgdlatdhoz transseptalis megkozelités is
haszndlhaté. Bar a pulmonalis kapillaris éknyomds és a bal
kamrai végdiasztolés nyomds egyidejli monitorizdldsa mint
széles korben alkalmazott médszer, dltaldban elegendd a mitra-
lis billenty (i betegségeinek kivizsgaldsdra, a transseptalis meg-
kozelitéssel nyert pitvari nyomdsadatok altaldban megbizha-
tobbak és igy optimdlis hullimformakat hoznak Iétre. A trans-
septalis megkozelités alkalmazdsardl szold végsd dontés a
tapasztalt intervenciés kardiol6gus kezében van.

A komplex szivbetegségek sebészi megoldasat, példaul a
nagyér-transzpozicid miatt végzett Mustard vagy Senning vénds
switch miitétet vagy az univentricularis sziv miatt végzett latera-
lis csatornaképzéssel jaré Fontan-beavatkozast kovetden a pul-
monalis vénds keringés legkritikusabb pontjai legésszer{ibben a
terel6folton keresztiil végzett transseptalis punkcidval kozelit-
het6k meg.?® A transseptalis pitvari punkci6/perfordcié bizton-
sdgos, megbizhatd elvégzéséhez kétirdnyd rontgendtvilagitd
sziikséges, kiilonosen a kicsi betegek esetén. A kétirdnyd ront-
gendtvilagitas segitségével a beavatkozast végz6 folyamatosan
maga elé képzelheti az intracardialis képletek hdromdimenzids
rekonstrukciojat, ezzel a képletek mélységiikben is ,,életre kel-
nek”, valamint a punkcid/perfordcio ideje alatt egyidejiileg lat-
hatéva vilik a sziven beliili képletek térbeli viszonya. Az egyird-
nyu rontgendtvilagitds haszndlata még C-ivvel is csak kiilonle-
ges koriilmények kozott johet szoba, és a beavatkozast ilyen
esetben csak olyan intervencids szakember végezheti, aki rész-
letesen ismeri a pitvari septumot és annak varidcioit, valamint
tapasztalt és képzett a transseptalis technika alkalmazasaban.
A kétirdnyu képer6sitd helyett szdmos kiegészitd eljarast java-
soltak, példdul kiilonb6z6 tipusu egyideji elektrokardiografids
vizsgalatok, specidlis sikok dbrazoldsa az egyiranyu atvilagitds
esetén &s jelolokatéterek felvezetése az aortdba, de ezek egyike
sem bizonyult egyenrangi megolddsnak. A nagyon nagy vagy
nagyon kicsi bal kamraval €16 nagyon kicsi vagy éppen ellenke-
z0leg, nagyon nagy betegekben, nagy, tdg aortagyok esetében,
valamint, ha a vena cava inferior irdnyabdl nem lehet hozzaférni
a kamraseptumhoz, illetve a sziviiregeknél vagy a nagyerek el-
helyezkedésében barmilyen kéros eltérés all fenn, az egyirdnyd
képer6sitd mellett végzett beavatkozds széba sem johet, mivel
ezek mind fokozzdk a transseptalis médszer kockézatait.’

A pitvari septum punkciéja/perforacidja leggyakrabban
Brockenbrough-féle transseptalis tiivel torténik.*® Ezt Mul-
lins-féle hosszi transseptalis hiively/dilatator-készletekkel
(Medtronic vagy Cook Medical) szoktdk egyiitt hasznalni.?!
Az eredeti készletekben taldlhaté dilatatorok hegyei nagyon
szorosan illeszkednek és jobban, simabban vékonyodnak el,
mint a Brockenbrough-tlik finom distalis hegyei. A hosszd,
vékony falu hiivelyek pedig szorosan rafekszenek a dilatator-
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ra. Az 6sszekapcsoldddsok nagyon szoros illeszkedése lehe-
tové teszi, hogy a hiively/dilatdtor kombindciék minimadlis
erd alkalmazasdval is dtjussanak a tlin és keresztiilhatoljanak
a septumon, miutdn a tlivel dtszurtuk a septumot. A modern
radiologiai képalkotds segitségével pontosan ldttathato a tdi és
a hiively/dilatator-készlet, és egyértelmtien elkiilonithetd a
hiively, a dilatdtor €s a tii, valamint a kdrnyez6 képletek a tel-
jes beavatkozds ideje alatt. Az elérhetd rendszerek hosszu hii-
velye segitségével hozzaférhetdvé valik a bal szivfél minden
katéter vagy eszkoz szamadra, példaul ,,pengés” (blade) sep-
tostomids katéterek, dilatdcids ballonok vagy stentek. A hosz-
szu hiively emellett megteremti a transseptalis beavatkozds
rugalmassdgdt és megbizhatésagat is.’!

A radiéfrekvencids transseptalis perforacio technikdjit a ko-
zelmiltban dolgoztdk ki.*? Ennek sordn radiéfrekvencids ener-
giat haszndlnak a perforacio létrehozasdra a pitvari septumon;
ez amddszer kiilonosen hasznos nagyon kis bal pitvarral é16, ki-
csi betegekben (példdul hypoplasids bal szivfél szindromaban
szenvedd Ujsziilottekben), illetve abban az esetben, ha nem Iehet
kozvetlen femoralis megkozelitést alkalmazni, illetve a tiit rdhe-
lyezni a pitvari septumra vagy erével dtszurni azon. Ha a perfo-
raciot radidfrekvencids energia haszndlataval végezziik, lehet-
ségessé valik, hogy a perfordlddrotot egy eldre kialakitott veze-
tokatéter segitségével irdnyitsuk rd a pitvari septumra, amelynek
pontosan bedllithatjuk az {vét (akar 90° is lehet), igy alkalmaz-
kodhatunk a pitvari septum nehézkes megkdozelitéséhez. A sep-
tum perforacidjahoz alkalmazott ilyen segédeszkoz kiilondsen
hasznos abban az esetben, ha a pitvari transseptalis beavatkozast
a vena jugularison keresztiil végezziik, és nincs balpitvar-meg-
nagyobbodds, vagy nem 6blosddik ki a pitvari septum a jobb pit-
varba. A septumperforacié elvégzéséhez egy specidlis radio-
frekvencia-generdtort haszndlunk, nem az elektrofizioldgiai
ablatidhoz alkalmazott radiéfrekvencids generdtorokat. A perfo-
racié elvégzéséhez kis teljesitményl (5 W), nagyfesziiltségli
(150-180 V) elektromos aram sziikséges, amelyet igen rovid
id6 (0.4 masodperc) alatt kell leadni egy igen kis atmérdji
(1,3 F) elektr6déan keresztiil *>** Ez az energia a kozvetleniil az
elektréda elott taldlhatd és az azzal érintkezd szovetek pusztuld-
sat és perfordcidjat okozza. A radiéfrekvencids drottal végzett
perforaci6 elvégzéséhez ,,erd” igazabdl nem sziikséges, viszont
a tlivel végzett punkcidhoz képest csokken a hegy oldalirdnyd
irdnyithatésaga. Miutdn a radiéfrekvencids drdt atjutott a pitvari
septumon, egy finom koaxidlis katétert vezetiink keresztiil a ra-
didfrekvencids dréton, ezzel a rddidfrekvencids drét egy mere-
vebb és nagyobb kitdmasztast biztosit drétra cserélhetd. Ez-
utdn egy finom hegyti dilatatort vagy egy Mullins-féle transsep-
talis bevezetShiivelyt (Medtronic, Inc) lehet bevezetni a bal
pitvarba ezen a dréton 4t. A radiéfrekvencids dréttal végzett per-
foracio soran az oldaliranyu irdnyithat6saggal kapcsolatban fel-
meriil6 problémak lekiizdésérol a kozelmiltban szdmos beszd-
mold latott napvildgot, amelyek a rddidfrekvencia vagy a sebé-
szeti elektromos kauter energidja €s a transseptalis tli kombinalt
haszndlatardl szamolnak be 3* Ezek a beszamoldk jelenleg még
elszigeteltek, és a technika tovabbi vizsgdlatokat igényel, mi-
el6tt ajanlott médszernek tekinthetnénk.

Kockadzatok/szovodmények

Fontos megértentink, hogy a transseptalis beavatkozdsnak
megvannak a maga szovédményei. A szivperforacié (kiilono-
sen abban az esetben, ha a bal pitvar kis térfogati), az aortdba
torténd behatolds, a katéter és tlicserékkel kapcsolatos légem-
bolidk kialakuldsa a beavatkozas lehetséges szovédményei.
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Ajanlasok a pitvari transseptalis punkciéra
vagy a radiofrekvencias perforaciora vonatkozoan
I. osztaly

1. Transseptalis punkcié elvégzése javasolt minden
olyan betegben, akiben a katéteres beavatkozas leg-
jobban bal pitvari megkozelitésbol végezhetd el (pél-
daul tiidévéna-tagitas vagy stent, paramitralis val-
vularis leak), és akiben nem all fenn 6sszekottetés a
pitvarok kozott. (Az evidencia szintje: B)

2. Transseptalis punkcio elvégzése javasolt a feltéte-
lezett bal kamrai kiaramlasi palya sziikiiletében
szenvedd betegek hemodinamikai Kivizsgalasa so-
ran, akikben az aortabillenty{in retrograd titon ne-
hezen vagy egyaltalan nem lehet atjutni, és nem all
fenn Osszekottetés a pitvarok kozott. (Az evidencia
szintje: B)

3. Transseptalis punkcio elvégzése javasolt a klinikai-
lag jelent6s mitralis billentytiistenosisban szenvedo
betegek hemodinamikai kivizsgalasa soran, ha az
egyidejlileg mért pulmonalis artérias éknyomas és
bal kamrai végdiasztolés nyomas nincs 6sszhangban.
(Az evidencia szintje: C)

4. Transseptalis perforaci6 elvégzése ajanlott, ha a pit-
vari septum ép, és bal pitvari behatolas sziikséges az
elektrofiziologiai vizsgalathoz vagy kezeléshez. (Az
evidencia szintje: B)

Ila osztdly

1. Indokolt megfontolni a transseptalis punkcié elvég-
z€sét a hypertrophias cardiomyopathiaban szenved6
olyan betegek hemodinamikai Kivizsgalasa soran,
akikben nem all fenn 6sszekottetés a pitvarok kozott.
(Az evidencia szintje: C)

2. Indokolt megfontolni a transseptalis punkcié elvég-
z€sét az aorta-valvuloplastica elvégzéséhez olyan be-
tegekben, akikben nem all fenn osszekottetés a pitva-
rok kozott. (Az evidencia szintje: C)

3. Indokolt transseptalis punkciot végezni a feltétele-
zett mitralis stenosisban, vena pulmonalis stenosis-
ban vagy pulmonalis stenosisban szenvedd betegek
hemodinamikai Kkivizsgalasa soran, amennyiben
nem all fenn naluk 0sszekottetés a pitvarok kozott.
(Az evidencia szintje: C)

4. Indokolt radiéfrekvencias pitvari septumperforaciot
végezni, amennyiben a bal pitvar hemodinamikai
jellemz6i vagy a bal szivfél megkozelitése diagnoszti-
kus vagy terapias célbol egyéb modon nem oldhato
meg rutin transseptalis punkciobdl. (Az evidencia
szintje: B)

5.Indokolt transseptalis punkciot végezni a vena pul-
monalis oxigénszaturaciéjanak mérésére azokban
a betegekben, akikben felmeriil a tiid6-, sziv- vagy
sziv-tiid6 -transzplantacio lehetGsége. (Az evidencia
szintje: C)

IIb osztaly
1. Indokolt lehet a transseptalis punkcié lehetoségét
megfontolni, amikor ballonos angioplastica/stentbe-
iiltetés torténik coarctatio aortae miatt, amennyiben
nem all fenn osszekottetés a pitvarok kozott. (Az evi-
dencia szintje: B)
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3.2. Pitvari septostomia

Bizonyos tipusu velesziiletett szivbetegségekben (példaul tri-
cuspidalis billentyiiatresia, hypoplasids bal szivfél szindré-
ma) szenvedo betegek tilélése attdl fiigg, hogy a bal és a jobb
pitvar kozotti 9sszekottetés kelld nagysdgui-e. A pitvarok ko-
zotti sont fenndllasa fontos lehet a perctérfogat noveléséhez
jobbszivfél-obstrukcidval jaré vitiumok (példaul tricuspidalis
atresia, stlyos pulmonalis billentyli stenosis vagy atresia)
esetében, a vérkeveredés eldsegitésére nagyér-transzpozicié-
ban szenvedd betegekben, a jobb szivfél terhelésének csok-
kentésére a tiidGerek sziikiiletével jard betegségekben, a bal
pitvari nyomads csokkentésére a bal szivfelet érint6 obstruktiv
laesidkban (példaul hypoplasids bal szivfél szindréma), vala-
mint a jobb pitvar dekompresszidja céljabol, posztoperativ
jobbkamra-elégtelenség fennalldsakor.

A pitvarok kozotti 6sszekottetés kialakitdsara vagy novelé-
sére az évek sordn csak néhany technikat dolgoztak ki. Idetar-
tozik a ballonos pitvari septostomia, blade pitvari septosto-
mia, a septum statikus ballonos tdgitdsa, valamint a septum
radidfrekvencids perfordcidja vagy transseptalis punkcidja,
amelyet az elébb felsorolt beavatkozasok valamelyike kovet.
Ezek a médszerek csak atmeneti megoldast biztositanak; a
vérkeveredés tartds biztositdsdra/az obstrukcié kovetkezmé-
nyeinek csokkentésére a septumba helyezett stent betiltetése
biztosit tartésabb megoldést.*

A pitvari Osszekottetés kialakitasat dltaldban egy képzett
intervencids gyermekkardioldgus végzi szivkatéteres labora-
tériumban. Ez aldl kivételt jelent a rutin ballonos pitvari sep-
tostomia Ujsziilottekben, amelyet echokardiografids irdnyitas
mellett a betegdgy mellett is el lehet végezni. A pitvari Ossze-
kottetések kialakitdsahoz sebészi €s keringéstdmogatdsi hat-
tér sziikséges. A sebészi hittér nem feltétleniil jelenti azt,
hogy egy miitének készenlétben kell dllnia, csak a sebészek-
nek és az aneszteziol6gusnak kell elérhetének lenniiik, akik
képesek a beavatkozas kovetkeztében kialakuld szovodmé-
nyek kezelésére Ujsziilottek és csecsemdk esetében is.

A ballonos pitvari septostomia taldn a legrégibb interven-
cids kardiologiai beavatkozds, amelyet 1966-ban Rashkind és
Miller végzett el6szor egy nagyér-transzpoziciéban szenvedd
stilyosan hipoxids 4jsziilétton.*® A behatolds vagy a vena um-
bilicalison vagy a vena femoralison keresztiil torténik egy
megfelel6 méretli hiively hasznalatdval. Ha az djsziilott stabil
allapotd, rutin hemodinamikai kivizsgalast lehet végezni, ezt
koveti a septostomia. Erre a célra jelenleg négy kiilonbozd
katétert lehet hasznalni: Miller-katétert (Edwards Lifescien-
ces), Rashkind-ballonkatétert (USCI-CR Bard), Fogarty-
(Paul-) ballonkatétert (Edwards Lifesciences) vagy NuMED
septostomids katétert (NUMED). Az utébbi az egyetlen vég-
lyukas katéter, amelyet ezdltal a beavatkozast végz6 orvos a
vezetddréton végigvezethet, majd a bal pitvarba adott kont-
rasztanyag segitségével ellendrizheti a helyzetét. Miutan a
ballont bejuttattuk a bal pitvarba és ellendriztiik a helyzetét
(atvilagitassal vagy echokardiogréfidval), a ballont s6oldat és
kontrasztanyag megfeleld ardnyd (80%/20%) keverékével
feltoltjiikk, majd er6sen megrantjuk/meghizzuk a katétert, és
igy eljuttatjuk a ballont a jobb pitvar és a vena cava inferior
hatdrara. Figyelni kell, hogy milyen erével hizzuk meg a bal-
lont, amikor athtizzuk a vena cava inferiorba. Ezt az eljarast
legaldabb egyszer meg kell ismételni, amig a felftjt ballon
minden ellendllds nélkiil 4t nem jut a defektuson. A defektus
két oldala kozotti gradiens megmérhetd, €s ha tovabbra is je-
lent8s, a ballonos pitvari septostomiat a fentiek szerint meg

lehet ismételni. Alternativ megoldasként a Doppler-vizsgalat-
tal kombindlt kétdimenziés echokardiografia sordn is meg-
mérhetjiik a residualis gradienst a septostomia megfelel6sé-
gének meghatdrozasara.

A blade pitvari septostomia indikaciéi megegyeznek a bal-
lonos pitvari septostomidéval, kivéve, hogy blade pitvari sep-
tostomidt végziink akkor, ha a beteg pitvari septuma ép vagy
vastag, és ellendll az eszkoz dthuzasaval végzett beavatkozas-
nak 2?3738 Idetartoznak azok az ujsziiléttek, akikben a két pit-
var kozott jelentds gradiens mérhetd és a pitvari septum vas-
tagnak tlinik. Ezek a jellemz&k a négy-hat hétnél id6sebb, a
pitvari 0sszekottetés 1étrehozasat igényld csecsemdknél, illet-
ve gyermekeknél varhatéan fenndllnak. Amennyiben a pitva-
ri septum teljesen ép, hosszi hiivellyel végzett transseptalis
technika alkalmazdsa javasolt ahhoz, hogy bejuttassuk a pen-
gét a bal pitvarba. Ilyen indikacidk esetén blade septostomiat
kell végezni, mieldtt barmilyen kisérletet tennénk a ballonos
septostomidra. Ha a kordbban madr leirt koriilmények barme-
lyike mellett megvastagodott septum észlelhetd, a septumon
gyakran ballonos septostomidt lehet végezni csak a ballon
haszndlatdval (athuzds vagy tdgitds), de ebben az esetben a
septumot inkdbb szétfeszitjiik és nem dtszakitjuk, és igy csak
atmeneti defektust hozunk létre. Miutdn a ballon athdzasaval
Iétrehoztuk az elsd, szétfeszitett nyildst, az ezt kdvetd blade
septostomidval meghosszabbitjuk a defektust, hogy széltében
befogadja a nyitott pengét, igy a nyitott pengét is magaba fog-
lal6 eszkoz dtcstszik a szétfeszitett nyildson, és egyaltaldn
nem vdag bele a septum szoveteibe. Emellett azaltal, hogy a
pengével elészor egy vagy tobb kisebb bemetszést ejtiink a
septumon, a ,,szakadds” létrehozdsdhoz a fal kisebb nyomast
fog kifejteni a ballonra, igy jobban lehet befolydsolni a tagi-
toballonnal 1étrehozott nyilds méretét.

A kis ,,bemetszések” — amelyek a septumon keletkeztek,
mikozben a pengét visszahuztuk a septum kicsi, szoros nyila-
san — lesznek az irdnyitottabb mdédon, meghatarozott irdnyban
végzett vagdsokkal létrehozott linedris szakaddsok kiindul6-
pontjai, amelyeket a ballonos septostomia/tagitas soran besza-
kitunk vagy ,,tovdbbhasitunk”. Ennek kovetkezményeként ki-
sebb erdvel 1étrehozott irdnyitott szakadast kapunk ahelyett,
hogy a septumban taldlhaté nyilas teljes kertiletét addig feszi-
tenénk, amig er6vel ,,fel nem robban” barmelyik vagy tobb
irdnyban. A blade septostomidt kvetéen végzett tagitasos sep-
tostomia nagyon hatékony abban az esetben, ha szeretnénk
pontosan meghatdrozni a létrehozandé nyilds atmérdjét. A pit-
vari septumon végzett kontrolldlt statikus ballonos tagitds
vagy a pitvari septum stentelése is sziikséges lehet azokban a
klinikai helyzetekben, amikor a pitvari septum megvastago-
dott, és a hagyomdnyos ballonos septostomia esetén fennall
annak az esélye, hogy a nyilds a beavatkozds utdn visszasz(i-
kiil, és a blade septostomia elvégzése bonyolulttd valik .3**

Tobben is érveltek a pulmonalis hypertonia kezelésére
szolgdlo palliativ pitvari septostomia elvégzése mellett azok-
ban a betegekben, akik nem reagdltak a gyogyszeres kezelés-
re.*? A septostomiat ,,utolsé mentsvarként” elvégzett beavat-
kozdsnak tekintjiik, a tiid6transzplantdcichoz hasonléan.®
A pitvari septostomidnak is megvannak a kockdzatai ezekben
a betegekben, de dtmeneti javuldst eredményezhet a betegek
funkciondlis besoroldsaban.

Kockdzatok/szovédmények
A pitvari septostomids beavatkozas sordn az aldbbi lehetséges
szovodmények jelentkezhetnek:
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1. A ballon szakadasa és embodlia kialakuldsa a ballon da-
rabjai miatt. Meg lehet kisérelni a ballon visszahtzasat,
ha ez sikertelen, sebészi eltdvolitdsra lehet sziikség.*

2. A ballon leeresztésének sikertelensége. Ez egy ritka sz6-
védmény. ¥ Meg lehet prébalni, hogy egy vékony hegy-
gyel ellatott drétot juttassunk be a ballon lumenébe, hogy
kitisztitsuk bel6le a lument esetleg elzaré anyagokat.

3. A ballon helyzetének téves megitélése. Ez a ballonhely-
zet igazoldsara végzett echokardiografia vagy kétiranyud
atvilagitas segitségével elkeriilhetd. Véglyukas katéter
haszndlata esetén kontrasztanyagot is fecskendezhetiink
a bal kamraba.

4. Szivperforacié vagy sériilés, példaul a bal fiilcse sérii-
Iése, ami azokban a betegekben alakulhat ki, akikben a
bal fiilcse juxtapozicidja 4ll fenn. Ez egy sulyos szo-
védmény, ami elkeriilhet6 abban az esetben, ha a sep-
tostomia elvégzése elbtt kétirdnyd dtvilagitassal vagy
echokardiografidval igazoljuk a ballon helyzetét. A sé-
riiléses szovédmények egy masik példdja a mitralis bil-
lenty( sériilése.

5. Ersériilés: Ez a szovodmény ritka, kiilondsen abban az
esetben, ha a behatolds a vena umbilicalison keresztiil
torténik vagy kisméretli katétereket hasznalunk. Mind-
emellett, a ballonos pitvari septostomia kapcsan jelen-
tett érsériilések kozé tartozik a vena pulmonalis vagy a
vena cava inferior szakadasa.

6. El6fordulhatnak embdlids szovédmények, példaul stroke is.

Ajanlasok a pitvari septostomiara vonatkozéan
(kozte ballonos pitvari septostomia, blade pitvari
septostomia, illetve statikus ballonos pitvari
septumtagitas és pitvari septumstentelés)

I. osztdly

1. Pitvari septostomia elvégzése javasolt a pitvari keve-
redés fokozasara (példaul nagyér-transzpozicio rest-
riktiv pitvari osszekottetéssel/ép kamrai septummal)
vagy a bal pitvar terhelésének csokkentésére. (Az evi-
dencia szintje: B)

2. Pitvari septostomia elvégzése javasolt a bal pitvari
nyomas csokkentésére példaul extracorporealis
membranoxigenizacios kezelés alatt all6 betegekben,
ha siilyos tiiddéodémara utalé jelek allnak fenn, vagy
az extracorporealis membranoxigenator-korbol
elégtelen a visszafolyas, és alacsony vénas oxigénsza-
turacio észlelhet6. (Az evidencia szintje: C)

Ila osztdly

1. Pitvari septostomia elvégzése indokolt a magas nyo-
masu vénas iireg nyomasanak csokkentése érdekében
az ép septummal vagy restriktiv pitvari osszekotte-
téssel tarsulé hypoplasias bal szivfél szindromaban
szenvedd betegekben. (Az evidencia szintje: B)

2. Indokolt megkisérelni a transseptalis punkci6 és sta-
tikus ballonos tagitas elvégzését a szintetikus vagy
bioldgiai anyagbol késziilt prosztetikus anyag (pél-
daul Gore-Tex) esetén, ha sziikség van a bal pitvari
nyomas csokkentésére. (Az evidencia szintje: C)

1Ib osztdly
1. Sziikség esetén megfontolhaté a pitvari septostomia
elvégzése a magas nyomasd pulmonalis vagy sziszté-
mas vénas iireg nyomasanak csokkentésére (példaul
tricuspidalis atresia restriktiv pitvari kommunika-
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ciéval; pulmonalis atresia ép kamrai septummal és
restriktiv pitvari osszekottetéssel; teljes tiid6véna-
transzpozicio restriktiv pitvari kommunikaciéval) a
miitétet megel6zGen. (Az evidencia szintje: B)

2. A pulmonalis artérias hypertoniaban szenvedd bete-
gek egy részében, akik nem reagaltak a gyogyszeres
kezelésre, megfontolhaté a pitvari septostomia elvég-
zése a perctérfogat megorzésére a silyos tiiddéérbeteg-
ségben, a szisztémas oxigenizaciéo csokkenése aran.
(Az evidencia szintje: C)

4. Septumdefektusok transzkatéteres
eszk0zos zarasa

4.1. Szekundum ASD

A pitvari septumdefektusok (ASD — atrial septum defect) az
Osszes velesziiletett szivfejlodési rendellenesség 7%-at teszik
ki. A pitvari septumdefektusok leggyakoribb tipusa a szekun-
dum tipusu defektus, szemben a ritkdbb, a primer septumon el-
helyezkedd, a sinus venosus tipust €s a sinus coronarius defek-
tusokkal szemben. A kezelés elmaraddsa esetén ezek a defektu-
sok jobbszivfél-elégtelenséget, szivritmuszavart €s pulmonalis
hypertonidt okozhatnak. Bér a pitvari septumdefektusok sebé-
szi zdrdsa biztonsdgos, hatékony és kiprébalt médszer, nyitott
szivmiitétet és hosszi korhdzi kezelést tesz sziikségessé.*o4

A szekundum tipusu pitvari septumdefektusok transzkatéte-
res zarasardl el6szor Mills és King szamoltak be 1976-ban,
akik 6t, legfeljebb 26 mm-es defektusban szenvedd beteget ke-
zeltek sikeresen egy ,,dupla eserny$ alaku eszkozzel”.®® A 27
évvel késébb végzett utdnkdvetés sordn az ot betegbdl négy
még mindig élt és nem &llt fenn ndluk residualis sont vagy
hosszd tavid szovédmény.* A segédrendszer mérete és az esz-
k6z ormétlan jellege megakaddlyozta a széles kor( alkalmaza-
sat, azonban a rakovetkezd 30 évben eldrasztottdk a piacot a
szekundum tipusu pitvari septumdefektus kezelésére tervezett
eszkozok és a tarsuld innovativ fejlesztések. A pitvari septum-
defektusok zdrasdra jelenleg 1étez6 Osszes transzkatéteres esz-
kozt kizardlag a szekundum tipusu pitvari septumdefektusok
zardsara tervezték, és a pitvari septumdefektusok 6sszes tobbi
anatomiai altipusa tovabbra is sebészi beavatkozdst igényel.

Szdmos tanulmdny igazolta, hogy a szekundum tipusu pit-
vari septumdefektusok transzkatéteres eszkozzel végzett za-
rdsa sordn elért eredmények a gondosan kivalasztott felnétt és
gyermek betegekben megegyeznek a sebészi beavatkozasok
eredményeivel #0470 A szekundum tipusid pitvari septumde-
fektusok eszkozos zdrdsa esetén ritkdn alakulnak ki szovod-
mények, illetve rovid az altatasi id6 és a kérhazi kezelés id6-
tartama. Kedvez6 koriilmények esetén a pitvari septumdefek-
tusok transzkatéteres zdrdsa a vdlasztandd kezelési mod a
legtobb intézményben.

A beavatkozdsok irdnyitdsdban és a végsé eredmény érté-
kelésében az intracardialis vagy transoesophagealis (TEE)
echokardiogréfia fontos szerepet jatszik. Jelenleg is folynak
kutatdsok az egyéb képalkoté moddszerek segitségével, pél-
daul MR-irdnyitdssal végzett transzkatéteres pitvari septum-
defektus-zdrdssal kapcsolatban.

Az Amerikai Egyesiilt Allamokban jelenleg csak az AMP-
LATZER septalis occluder (AGA Medical) és a HELEX septa-
lis occluder (WL Gore and Associates) hasznalata engedélye-
zett a szekundum tipusu pitvari septumdefektusok zdrdsa soran.
Mindkét eszkoz engedélyezése prospektiv klinikai vizsgédlatok
utdn tortént, amelyek sordn az eredményeknek a hagyomdanyos
sebészi beavatkozdsokkal tortént Osszehasonlitdsa kedvezd
eredményeket igazolt.**>! Az AMPLATZER septalis occluder
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egy dacron anyagot koriilvevd nitinol dréthdlobol all. Az esz-
koz igen véltozatos méretskdldban elérhetd, és egy bal, illetve
jobb pitvari korongbdl és a kettdt osszekotd szarbdl dll, ami
magatol elhelyezkedik a defektus kozepén. Ez az eszkoz a
szekundum tipusu pitvari septumdefektusok 6sszes altipusa-
nak kezelésére alkalmas, és segitségével akdr 38 mm atmér6ji
defektusok is sikeresen zarhatdak. Az eszkoz konnyen jrapo-
zicionalhat6 vagy eltdvolithatd, amig nem vélasztottuk le a be-
vezetésére hasznalt drétrél. A Gore HELEX occluder egyetlen
nitinolhoz kotott mikropordzus kiterjesztett politetrafluoroeti-
1én sz4lbdl késziilt. A kinyitds utdn az eszkoz két szemben allo
korongbdl 4ll, amelyet a pitvari septum két oldalan rogzitiink.
AHELEX occluder kicsi vagy kdzepes méret(i (18 mm alatti at-
mér6jl) defektusok zardsara alkalmas, és konnyen djrapozicio-
ndlhat6 vagy eltdvolithaté akdr azt kovetSen is, hogy levalasz-
tottuk a katéteres bejuttatd rendszerrdl. Mindkét eszkozt sikere-
sen beiiltették két év alatti gyermekekbe is, bar a leggyakrabban
alkalmazott gyakorlat szerint a 15 kg feletti testsily bizonyos
technikai elényokkel jar, €s egyszeriibbé teszi a beavatkozast.
Az djabb eszk6zok haszndlatdval mar nem sziikséges, hogy a
defektus koriil korben septalis perem legyen jelen. Szamos je-
lentés beszamol a szekundum tipusu pitvari septumdefektusok
sikeres zdrdsarol az alsé, hitsé és felsd perem hidnydban is.

Kockazatok/szovédmények
A beavatkozds a kovetkezd kockdzatokkal jar: az eszkoz el-
mozduldsa, az eszkdz rossz helyzete; sziverdzid/-perforacio,
ami tampondd kialakuldsahoz és haldlhoz vezethet; atrioventri-
cularis blokk; valamint a szivkatéterezésbol szarmazo6 kompli-
kaciok, példaul embodlia, fertdzések és haematomak. A szekun-
dum tipust pitvari septumdefektusok transzkatéteres eszk6zos
zardsa soran jelentkezd szovodmények teljes kockdzata az
AMPLATZER eszkoz hasznalata esetén 7,2% volt (442 eset-
b6l 32).452 A jelent6s komplikdciok gyakorisdga 1,6%-nak bi-
zonyult (442 esetbdl hét), ideértve a hdrom betegben az eszkoz
darabjai miatt kialakult, sebészi eltavolitdst igényl6 embdlia
jelentkezését, a két betegben fellépd, jelentds kezelést igényld
szivritmuszavart €s a jelol6csik (ami a bejuttaté hiively csicsa-
nal taldlhatd) sebészi ellatast igénylé embdlidjat egy betegben,
valamint a végtagok zsibbaddsaval jar6 agyi embolidt egy be-
tegben. Egyetlen beteg sem halt meg. A kisebb szovodmények
gyakorisdga 6,1% volt (442 esetbdl 27), ideértve kisebb keze-
1ést igényld szivritmuszavarokat 15 betegben, thrombus kiala-
kuldsat harom betegben, a gydgyszerrel szembeni allergids re-
akciot két betegben, perkutdn uton eltdvolithatd, az eszkdz mi-
att kialakult embdliat két betegben, fejfajassal tarsulé esetleges
tranziens ischaemids rohamot két betegben, a jelolécsik embo-
lidjat két betegben és higyiti panaszokat egy betegben. A HE-
LEX eszkoz haszndlata esetén nem tapasztaltak az eszk6z mi-
att kialakulo erdziot, azonban szamos esetben eltort a fémke-
ret, ennek leirt gyakorisdga 5-7% kozott mozgott. Bar ezek a
torések jellemzden nem jarnak klinikai kovetkezményekkel,
ritka esetekben beszdmoltak a mitralis billentyl sériilésérol.
Jelenleg nem 4ll rendelkezésre transzkatéteres eszkoz a si-
nus venosus, primum €s sinus coronarius tipusd pitvari sep-
tumdefektusok zdrdsara

Ajanlasok a szekundum tipusi
pitvari septumdefektusok transzkatéteres
eszKk6zos zarasara vonatkozoan
I. osztdly
1. A szekundum tipusi pitvari septumdefektusok transz-
katéteres zarasa javasolt azokban a hemodinamikai-

lag jelentds pitvari septumdefektusban szenved6 bete-
gekben, akik anatémiailag alkalmasak a beavatkozas-
ra. (Az evidencia szintje: B)*

Ila osztdly

1. Indokolt elvégezni a szekundum tipusu pitvari sep-
tumdefektus transzkatéteres zarasat azokban a bete-
gekben, akikben pitvari szinten atmeneti jobb-bal
sont all fenn, és korabban mar jelentkeztek a para-
dox embolisatio kovetkezményei, példaul stroke vagy
tranziens ischaemias roham. (Az evidencia szintje: B)

2. Indokolt elvégezni a szekundum tipusu pitvari sep-
tumdefektus transzkatéteres zarasat azokban a bete-
gekben, akikben pitvari szinten atmeneti jobb-bal
sont all fenn, cianotikusak, és nincs sziikségiik a pit-
vari Osszekottetésre a perctérfogat fenntartasahoz.
(Az evidencia szintje: B)

I1b osztdly

1. A transzkatéteres zaras elvégzése megfontolhato a
kisméretii szekundum tipusi pitvari septumdefektus-
ban szenved6é betegekben, akikben feltételezhetéen
fennall a thromboembolias szovodmények kockazata
(példaul transvenosusan behelyezett pacemakerrel
vagy beiiltetett vénas katéterrel él6 betegek vagy hi-
perkoagulacios allapotok). (Az evidencia szintje: C)

I11. osztaly

1. Nem indokolt elvégezni a szekundum tipusii pitvari
septumdefektus transzkatéteres zarasat azokban a
betegekben, akik Kicsi, hemodinamikailag nem szig-
nifikans szekundum tipusu pitvari septumdefektus-
ban szenvednek, és nem all fenn naluk mas kockazati
tényezo. (Az evidencia szintje: B)

2. A jelenleg elérhet6 eszkozokkel a szekundum tipusi
pitvari septumdefektus és annak altipusain Kkiviil
mas tipusu pitvari septumdefektusok zarasa nem vé-
gezheto el. Idetartoznak a septum primum, sinus ve-
nosus és nem fedett sinus coronarius defektusok. (Az
evidencia szintje: C)

3. A pitvari septumdefektus transzkatéteres zarasa kont-
raindikalt a szekundum tipusu pitvari septumdefek-
tusban és elorehaladott pulmonalis érbetegségben
szenved6 betegek kezelésében. (Az evidencia szintje: C)

4.2. Kamrai septumdefektusok
A kamrai septumdefektusok (VSD — ventricular septal defect)
az Osszes velesziiletett szivbetegség koriilbeliil 20%-at teszik
ki A kamrai septum négy részre oszthaté: membranosus,
bedramlasi, trabecularis és kidramldsi. A kamrai septumde-
fektusok lehetnek az itt felsorolt régidk barmelyikében elhe-
lyezkedd egyszeres vagy septum muscularis részén elhelyez-
kedd tobbszoros laesiok (,,svdjcisajt-defektus”).

A leggyakoribb tipus a perimembranosus kamrai septum-
defektus, ezek az Osszes kamrai septumdefektus koriilbeliil

* Hemodinamikailag jelent6snek tekintjiik a jobb szivfél volumen tilter-
helését, a jobb szivfél elégtelenséget és/vagy pitvari bal-jobb sont kovetkezté-
ben kialakult jobb szivfélbeli nyomasemelkedést. Adekvat anatomiai defek-
tusnak nevezziik azt a jelenséget, ahol a beteg méreteinek megfeleld és stabil
eszkoz beiiltetéséhez elegendd perem szegélyezi a defektust. Tovdbba, ezek az
anatomiai defektusok a Iétfontossdgu képletek (atrioventrikuldris billenty(k,
pulmonalis véndk) akadalyozasa nélkiil teszik lehetové az eszkoz beiiltetését.
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80%-4at teszik ki. Ezt gyakorisdgban a muscularis tipus koveti,
amely az dsszes defektusok 5-20%-ért felel6s. A szuprakrisztd-
lis (subarterialis) VSD ritka tipus, az 6sszes defektus kevesebb
mint 5%-at adja, az dzsiai populdcio kivételével, ahol az inci-
dencidja akar 15-20% is lehet. A bedramldsi kamrai septumde-
fektusok az sszes defektus kortilbeliil 5%-at képezik. A trans-
thoracicus echokardiografia a legjobb diagnosztikus eszkoz,
amelynek segitségével azonositani lehet a defektus tipusdt, mé-
retét, a defektusok szdmadt, és meg lehet becstilni a pulmonalis
artéridkban fenndllé nyomast. A perimembranosus kamrai sep-
tumdefektusban szenvedd betegekben a sebészi zdrds biztonsa-
gos, hatékony, és tujsziilottekben, csecsemoékben €s harom év
alatti gyermekekben ezt tekintjiik a valasztandé kezelési mod-
nak. Jelenleg az Amerikai Egyesiilt Allamokban egyetlen esz-
koz sincs torzskonyvezve a perimembranosus kamrai septum-
defektusok transzkatéteres zardsdra, a membranosus kamrai
septumdefektusok zdrdsdra szolgdld eszkozoket azonban tobb
orszagban vizsgéljdk > ElérhetS eszk6zok hidnyédban az ajanlast
iré bizottsag jelenleg nem tesz javaslatot a perimembranosus
kamrai septumdefektusok transzkatéteres eszk6z0s zdrdsdra.

A hemodinamikailag szignifikdns muscularis kamrai sep-
tumdefektusban (MVSD — muscular ventricular septum de-
fect) szenvedd betegeknek fel lehet ajanlani a perkutdn vagy
hidrid mdédszerrel végzett eszk6zds zéarast. % A tobb mint
5 kg teststlyu és kedvezd anatomiai helyzettel rendelkezd be-
tegeket megfelels jelolteknek tekintjiik a perkutdn zardsra. Az
5 kg alatti teststlyd csecsemodkben és azokban a betegekben,
akikben a septalis falak nem a szokdsos sikokban helyezked-
nek el, a muscularis kamrai septumdefektus perkutan eszkozos
zardsa a beavatkozdssal €s az eszkozzel kapcsolatos szovéd-
mények mellett mds kockazatokat is hordoz. Ezért ilyenkor al-
taldban sebészi beavatkozdst vagy az eszkoz bejuttatdsdnak
mds moédjat (példaul hibrid perventricularis) modjat valaszt-
jak. Ezt a témdt a 9. szakaszban, amelynek cime ,,Hibrid bea-
vatkozdsok™, részletesebben bemutatjuk.

Hangstilyozni kivdnjuk, hogy a kiilonb6z6 kozpontokban
nagymértékben kiilonbozik a muscularis kamrai septumde-
fektusok miatt végzett beavatkozdsok megkozelitése. Szamos
sebész a miitében, hagyomdnyos technikdval szereti helyredl-
litani a midmuscularis kamrai septumdefektusokat. A csucsi
muscularis kamrai septumdefektusok esetében azonban sok
sebész a hibrid megkozelitést alkalmazza. A muscularis kam-
rai septumdefektus eszk6zOs zdrdsdra alkalmas betegeket
transthoracicus echokardiogréfia alapjan valasztjak ki. Kizard
kritériumok a 3,0 kg alatti testsily (kivéve, ha ebben az eset-
ben hibrid perventricularis megkozelitést alkalmaznak), a ki-
sebb, mint 4 mm-es tdvolsdg a kamrai septumdefektus és az
aorta, pulmonalis, mitralis vagy tricuspidalis billenty(i k6zott,
a hét indexalt Wood-egység feletti pulmonalis vascularis re-
zisztencia; valamint olyan betegségben szenvedd gyermekek,
akiknek betegsége vdrhatdan fellangol az aszpirinkezelés ha-
tasara, kivéve, ha hat honapon at egyéb thrombocytaaggrega-
ci6-g4tld szereket lehet alkalmazni. Az eszk6zos zardsra leg-
inkdbb alkalmas muscularis kamrai septumdefektusok altala-
ban a muscularis septum k6zépso részén, a csticsban, a hatsé
részben vagy az eliils6 részben helyezkednek el.

Kockazatok/szovédmények

A muscularis kamrai septumdefektusok eszkézos zardsanak
kockdzatai kozé tartozik az eszkoz elmozduldsa/az eszkdz miatt
kialakul6 embolisatio, tricuspidalis vagy mitralis regurgitatio,
hemolizis, tranziens ischaemids roham/stroke, kamrai tachycar-
dia és nagyon ritkdn atrioventricularis blokk kialakulasa.
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Ajanlasok a muscularis septumdefektusok eszkozos

zarasara vonatkozo6an

Ila osztdly

1. A hemodinamikailag szignifikans (bal kamrai vagy

bal pitvari volumentulterhelés, vagy a pulmonalis és
szisztémas véraramlas aranya >2:1) muscularis
kamrai septumdefektusban szenved6 5 kg feletti
testsiilyd csecsemok, gyermekek és fiatalok esetében
indokolt elvégezni a kamrai septumdefektus perk-
utan eszkozos zarasat. (Az evidencia szintje: B)

IIb osztaly

1. Az 5 kg alatti testsilyu djsziilottek és csecsemdk, va-
lamint a hemodinamikailag szignifikans (bal kamrai
vagy bal pitvari volumentilterhelés, vagy a pulmo-
nalis és szisztémas véraramlas aranya >2:1), muscu-
laris kamrai septumdefektusban és cardiopulmona-
lis bypasst sziikségessé tévo egyéb szivfejlodési rend-
ellenességben szenvedd gyermekekben meg lehet
fontolni a kamrai septumdefektus hibrid perventri-
cularis megkozelitéssel végzett zarasat bypass nél-
kiil, amelyet a fennmarado defektusok sebészi kor-
rekcidja vagy eszkozok beiiltetése kovet cardiopul-
monalis bypass mellett. (Az evidencia szintje: B)

I11. osztaly

1. A hemodinamikailag szignifikans (bal kamrai vagy
bal pitvari volumentilterhelés vagy a pulmonalis és
szisztémas véraramlas aranya >2:1), bearamlasi kam-
rai septumdefektusban szenved6 tjsziilottekben, cse-
csemdkben és gyermekekben, ha a defektus és az
atrioventricularis vagy semilunaris billentyiik kozott
nincs elég tavolsag, eszkozos zaras (hibrid vagy per-
kutan) nem végezhett. (Az evidencia szintje: B)

2. A kis vagy kozepes méretii muscularis kamrai sep-
tumdefektusban szenvedé ujsziilottek, csecsemok és
gyermekek esetében (ha nem allnak fenn pulmonalis
hypertoniara utalé tiinetek vagy vizsgalati eredmé-
nyek), akikben a defektus mérete az id6 milasaval
varhatéan csokkenni fog, indokolt a rendszeres kont-
rollok melletti varakozas, és nincs sziikség a kamrai
septumdefektus zarasara. (Az evidencia szintje: B)

4.3. A Fontan-fenesztracio
és a terelofolt-szivargas zarasa
Fontan-fenesztrdcio
A lateralis csatorna képzésével végzett Fontan-miitét terel6-
foltjanak fenesztracigjat és annak kés6bbi katéteres zardsat
1990-ben irtak le az ilyen tipusu keringés létrehozdsa utdn
magas kockdzatinak tekintett betegek miitéti tilélésének ja-
vitdsdra és posztoperativ szovédményeinek csokkentésére.*
A mdédszer bevezetése mogott az az elképzelés all, hogy jobb-
bal sont vagy ,.elvezetés” létrehozdsdval a Fontan-szer(i ke-
ringéssel vagy anatémidval (példaul csokkent kamrafunkcio,
arteria pulmonalis disztorzid, emelkedett pulmonalis vascula-
ris rezisztencia) €16 betegekben lehet6vé valik a perctérfogat
fenntartdsa, jéllehet, a szisztémads oxigénszaturdcio csokkené-
se ardan.° A Fontan-mfitét utdn 4116 betegek Fontan-keringésé-
bdl torténd elvezetés 1étrehozdsdnak célja a 10.2 szakaszban,
,»A Fontan-keringés dekompresszi6ja” cim alatt olvashatd.
Bar jelenleg is folynak vitdk arrél, hogy mely betegek sza-
madra lehet elény0s a fenesztracié létrehozdsa, a lehetséges el6-
nyok kozé tartozik a magas kockdzatd betegek mitéti tilélésé-
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nek javuldsa, a mellkasi csoveken elvezetett valadék mennyi-
ségének csokkenése a posztoperativ idoszakban, a perctérfogat
javuldsa, valamint az aritmidk gyakorisdgdnak csokkenése az
utdnkovetés kés6i idészakdban ®=% A végss cél az egykamrds
keringéssel €16 betegekben azonban tovabbra is a szisztémas és
pulmonalis keringés elvélasztdsa marad. Emellett felmeriil an-
nak a lehetsége is, hogy azokban a betegekben, akikben tartd-
san fenntartjuk a fenesztricio atjarhatdsdgat, fokozédhat a cya-
nosis és az alacsony vénds visszadramlds mellett kotelez&en
fennallo pitvari szintl sont miatt masodlagosan kialakul6 para-
dox thromboembolids szovédmények kockdzata. Ennek meg-
el6zése érdekében szamos technikdt dolgoztak ki a sebészi
uton létrehozott Gsszekottetések zardsara. Ehhez olyan eszko-
zoket hasznaltak, amelyeket eredetileg egyéb célokra fejlesz-
tettek ki, mint példdul pitvari septumdefektus-occluderek, fo-
ramenovale-occluderek, kamrai septumdefektus-occluderek,
embolisatids coilok, vascularis elzaréeszk6zok és fedett sten-
tek 57! Altalaban a teljes jobb és bal oldali hemodinamikai ka-
téterezés és angiografia elvégzése utan a fenesztracion transve-
nosus megkozelitéssel jutunk at, és azt egy id6re (dltaldban 10-
20 percre) atmenetileg elzdrjuk. Ha a beteg hemodinamikai
értékeit a fenesztracié dtmeneti elzdrasa utan is elfogadhaténak
tartjuk (javuld szisztémds oxigénszaturdcid, amit csak a Fon-
tan-nyomads kismértékl emelkedése és a perctérfogat kismérté-
ki csokkenése kisér), kivalasztjuk a megfelel6 eszkozt a fe-
nesztracio tartés zdrdsara. A valasztott eszkoz tipusa az elvég-
zett Fontan-miitét tipusatol (intrakardidlis vagy extrakardidlis),
a beteg méretétdl, az anatomiai jellemzSktdl és a beavatkozdst
végzb sebész szokdsaitol fiigg. A beszamoldkban leirt eredmé-
nyek biztatéak, a beavatkozds nagy ardnyban sikeres volt, és
ritkdn fordultak el6 szovédmények. Az utdnkovetés sordn az
emelkedett szisztémds oxigénszintek és a javuld klinikai tiine-
tek tartésan fennmaradnak, azonban az adatok vegyesek azzal
kapcsolatban, hogy az objektiv terheléses vizsgalatok eredmé-
nye javul-e a fenesztracié zardsa utan.”>’¢

Ajanlasok a Fontan-fenesztracio

transzkatéteres zarasara vonatkozéan

Ila osztdly

1. Indokolt megfontolni a krénikus (a kézvetlen poszt-

operativ idészak utan is fenntartott) Fontan-feneszt-
racio transzkatéteres zarasat, ha a beteg hemodina-
mikai értékei kedvezoek, és az okklizios tesztet jol
toleralja. (Az evidencia szintje: C)

Fontan-tereldfoltok szivdrgdsa

Fontan-terel6foltok szivargdsa dltaldban az intrakardidlis te-
rel6foltot a pitvarfalhoz rogzité varratok sz€élén jelentkezik,
és obligdt jobb-bal sontot hoz 1étre, ami cyanosist okoz. Sz4-
mos beszdmoldban leirtdk a probléma sikeres katéteres keze-
1ését, amelynek sordn szamos, kiilonboz6 occludert, coilt €s
fedett stentet hasznaltak;”’-*? a technikai részletekkel kapcso-
latban utalunk ezekre a cikkekre.

Kockazatok/szovédmények

A terel6folt szivargasanak helyzete miatt magas a terel6folt-
szivargds inkomplett zardsdnak valdszintisége, illetve ki-
sebb eséllyel vascularis embolisatio és billentyfisériilés is
felléphet. Ezeket a kockdzatokat az eszkoz elhelyezésekor
kell értékelni.

Ajanlasok Fontan-terel6folt-szivargas

transzkatéteres zarasara vonatkozoéan

Ila osztdly

1. Indokolt megfontolni a krénikus (a kozvetlen poszt-

operativ idészakon til is fennallé) Fontan-terel6folt-
szivargasok transzkatéteres zarasat a cyanosis csok-
kentése érdekében, ha a beteg hemodinamikai érté-
kei kedvezdek, és az okklazios tesztet jol toleralja.
(Az evidencia szintje: C)

5. A szivbillentyiik transzkatéteres
ballonos tagitasa

5.1. Pulmonalis valvuloplastica

Az el6szor 1982-ben leirt ballonos valvuloplastica tovédbbra is
az elséként valasztando kezelési mdd a valvularis pulmonalis
stenosis kezelésére a betegek életkoratdl fiiggetleniil 3> A bete-
gek egy alcsoportjdban, akik megvastagodott, dysplasids pul-
monalis billentytikkel rendelkeznek, mint példdul a Noonan-
szindrémdban szenvedd betegekben, gyakran lathatd, hogy a
ballonos valvuloplastica sikerének ardnya alacsonyabb, de
mivel szovodmények igen ritkdn jelentkeznek, a beavatkozast
dltaldban esetiikben is megkisérlik.** A ballonos pulmonalis
valvuloplastica indikdcidi hasonldak a sebészi beavatkozds
indikacioihoz, vagyis akkor indokolt, ha a beteg tiineteket mu-
tat vagy a nyugalmi gradiens >40 Hgmm a katéteres laborat6-
riumban fekvd szedalt betegben mérve. Sok szakember a tii-
netmentes betegeit csak akkor irdnyitja valvuloplasticara, ha a
pillanatnyi csicsgradiens 40 Hgmm vagy magasabb.®* A echo-
kardiografidval mért pillanatnyi nyomdsok megbizhatéan
egyeznek a katéterezés sordn mért csicsgradiensekkel. Az
enyhe pulmonalis stenosisban szenvedd betegek éllapota rit-
kédn progredial vagy igényel beavatkozdst.

Az els6 beszamol6 megsziiletése 6ta szamos vizsgalat iga-
zolta a valvuloplastica hatékonysédgdt és biztonsdgossagat.5°
Restenosis ritkdn alakul ki a ballonos tdgitdst kovetden, és
csak néhdny gyermekben sziikséges a tdgitds megismétlé-
se.’*! Gyakran alakul ki pulmonalis regurgitatio a tdgitds
utdn, ez a betegek 10—40%-édban jelentkezik.”? Kordbban gy
gondoltuk, hogy a billenty( elégtelensége nem jelent problé-
mdt, azonban egyre nagyobb szdmban utaljak a gyermekeket
pulmonalisbillenty(-beiiltetésre a jobb kamra tdgulata és mi-
kodészavara miatt, hasonléképpen, mint az a Fallot-tetraldgia
miatt transannularis folttal végzett korrekcids miitéten atesett
gyermekeknél tapasztalhatd. A valvuloplasticdval kezelt bete-
gekben mindemellett a sebészi valvulotomidhoz képest ala-
csonyabb a regurgitatio incidencidja és stlyossdga.” Néhdny
szakember az elmult id6szakban tigy dontott, hogy a kordb-
ban javasolt, az anulus méretének 120-140%-aval megegye-
z6 méretl ballonok helyett kisebbeket hasznal, ezzel prébalja
meg csokkenteni a pulmonalis billentyli elégtelenségének
gyakorisagat.

A ballonos pulmonalis billenty(itagitast sikeresen alkal-
maztdk a Fallot-tetralégidban és egyéb, klinikailag szignifi-
kans pulmonalis stenosissal jaré cianotikus szivbetegségek-
ben szenvedé betegek kezelésére. Ezek a beavatkozasok cia-
notikus rohamokat valthatnak ki, azonban ritka esetben a
palliativ m{itét ésszerti alternativdjat képezhetik.*** A ballo-
nos tdgitds nem alkalmas a valvularis pulmonalis stenosissal
tarsul6 infundibularis pulmonalis stenosis kezelésére.

A beavatkozas tovabbfejlesztéseként szamos technikat al-
kalmaztak mar a pulmonalis atresidban szenvedd betegekben
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a billenty( atszakitdsara. A vezetddrot merev végét, transsep-
talis tliket, 1ézert vagy — a kozelmiltban sziiletett beszamolok
szerint — radiéfrekvencids perforacids katétereket vagy dréto-
kat haszndlva 4t lehet jutni az atreticus pulmonalis billen-
tylin.**° A beavatkozds nagy odafigyelést igényel, és bizo-
nyos intézményekben a hibrid megkozelitést alkalmazé be-
avatkozas részeként végzik el.

Kockadzatok/szovodmények

A szovodmények, kiilondsen a jobb kamrai kidramldsi palya
perfordcidja viszonylag gyakori volt a pulmonalis valvulo-
plastica alkalmazdsdnak elején, azonban a kozelmiltban
megjelent beszdmoldk eredményei biztatéak, a sikeresség
ardnya magasabb és a szovédmények szdma alacsonyabb lett.
Miutén kialakitottuk az 0sszekottetést a jobb kamra és az ar-
teria pulmonalis kozott, a drdtot dtvezethetjiik a billentytin, és
a billenty(l tagitdsat a szokdsos modon elvégezhetjiik. Még
nem tisztazott, hogy az ép kamrai septummal tarsulé pulmo-
nalis atresidban szenvedd betegek szamara el6ny0s lehet-e ez
a beavatkozds. A jobbkamra-dependens koszortér-keringés-
sel €16 betegek az egyik olyan betegcsoport, akikben ez a be-
avatkozds nem végezhet6 el, mivel koriikben a sebészi de-
kompressziét kovetGen magasabb a mortalitds.!®

Ajanlasok a pulmonalis valvuloplasticara

vonatkozéan

I. osztdly

1. Pulmonalis valvuloplastica elvégzése javasolt kriti-

kus valvularis pulmonalis stenosisban (a cyanosissal
és ductusdependens keringés bizonyitékaival tarsulé
pulmonalis stenosis a megsziiletéstol kezdve jelen
van), 40 Hgmm feletti katéteres csdcsgradienssel
vagy echokardiografiaval mért pillanatnyi csticsgra-
dienssel jaré valvularis pulmonalis stenosisban vagy
jobb kamrai m{ikodészavarral tarsulé klinikailag je-
lent6s valvularis pulmonalis obstrukciéban szenvedo
betegekben. (Az evidencia szintje: A)

Ila osztaly

1. Indokolt pulmonalis valvuloplasticat végezni azokon
a valvularis pulmonalis stenosisban szenvedd betege-
ken, akik teljesitik a fenti kritériumokat, amennyi-
ben pulmonalis billentyiijiik diszplasztikus. (Az evi-
dencia szintje: C)

2. Indokolt pulmonalis valvuloplasticat végezni azokon
az ép kamrai septummal tarsulé pulmonalis billen-
tytatresiaban szenved6 tjsziilotteken, akikben ked-
vez6 anatomiai helyzet észlelhet6, tobbek kozott Ki-
zarhat6 a jobbkamra-dependens koszoruér-keringés
fennallasa. (Az evidencia szintje: C)

IIb osztdly
1. Megfontolhat6 a pulmonalis valvuloplastica elvégzé-
se palliativ beavatkozasként a komplex cyanoticus
velesziiletett szivfejlodési rendellenességekben szen-
vedd betegekben, ideértve a Fallot-tetralogia bizo-
nyos ritka eseteit is. (Az evidencia szintje: C)

I11. osztaly
1.Nem végzendé pulmonalis valvuloplastica a jobb-
kamra-dependens Kkoszoruér-keringéssel tarsuld
pulmonalis atresiaban szenved6 betegekben. (Az evi-
dencia szintje: B)
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5.2. Aortavalvuloplastica

Az el6szor az 1980-as évek elején leirt ballonos tagitds at-
vette a nyitott sebészi valvulotomia helyét a kdzepesen su-
lyos vagy stlyos velesziiletett valvularis aortastenosisban
szenvedd gyermekek kezelésében, és igy az elséként vélasz-
tand6 kezeléssé valt a kozpontok tobbségében. Madra vi-
szonylag nagy mennyiségii irodalmi adattal dokumentaltdk a
velesziiletett aortastenosis kezelésére haszndlt ballonos tagi-
tds biztonsdgossdgat és hatékonysdgat.!*'-12 Ezek az irodal-
mi hivatkozdsok elsGsorban egy intézménybdl szarmazé
esetsorozatok bemutatdsét jelentik, csak néhdny, tobb koz-
pont tapasztalatai alapjan készitett beszamoldt olvashatunk,
¢és nem talalhat6 kozottiik egyetlen randomizalt klinikai vizs-
gdlat sem, ami 0sszehasonlitand a ballonos tagitast az egyéb
lehetséges kezelési médokkal. Mindezek mellett széles kor-
ben ezt a mddszert tekintik els6ként valasztandé kezelési
modnak a beavatkozdst igényld sulyossdgd valvularis aorta-
stenosisban szenvedd gyermekek esetében.

A velesziiletett aortabillentyii-stenosisban szenvedd cse-
csemdk, gyermekek és fiatalok esetében a technikailag meg-
felel6 ballonos tagitds altaldban 20-35 Hgmm-re csokkenti a
katéteres szisztolés cstcsgradienst a billentyl felett. Silyos
aortaregurgitatio csak ritkdan alakul ki. A VACA-regiszterben
(Valvuloplastica és angiografia a velesziiletett rendellenessé-
gek kezelésére — Valvuloplasty and Angioplasty of Congeni-
tal Anomalies) 606 ballonos aortatdgitdson dtesett gyermek
adatait mutattdk be, akiken 1984 és 1992 kozott, 23 intéz-
ményben végezték el ezt a beavatkozast.!'>1% A teljes csopor-
tot figyelembe véve a beavatkozds segitségével 60%-o0s csok-
kenést értek el az aortabillentylin mért szisztolés csucsgra-
diensben. Az optimdlisnal rosszabb kimenetel (60 Hgmm-t
meghaladé residualis szisztolés gradiens, jelentds tarsulo be-
tegség vagy haldlozds) azonositott kockazati tényez6i a hé-
rom hénap alatti életkor, a tagitds el6tt mért magasabb gradiens,
a ballon és az anulus dtmér6jének 0,9 alatti ardnya, nem kor-
rigdlt coarctatio fenndlldsa és régen elvégzett beavatkozds.
Ebben az adathalmazban a ballon és az anulus atmérgjének
ardnya optimélisan 0,9—1,0 volt. Az 4tmérdk ardnydnak emel-
kedésével szignifikdnsan emelkedett az aortaregurgitatio koc-
kazata a beavatkozast kdvet6en.

A velesziiletett aortabillenty(i-stenosis miatt végzett ballo-
nos tagitds utani hosszu tavu kimenetel gyermekkorban j6, de
a késoi restenosis és billentyiiregurgitatio a gyermekek tobb-
ségében el6bb-utdbb sziikségessé teszi a beavatkozds megis-
métlését. 1317122123125 Pedra és munkatarsai'?? példdul besza-
moltak 87, a beavatkozds id6pontjdban hat hénapnal id6sebb
és atlagosan 6,3 éven at kovetett gyermek (medidn életkor 6,9
év) késbi kimenetelérdl aortatagitast kovetden. Az ismételt be-
avatkozast nem igényl6 betegek ardnya egy év utdn 86%, 6t év
utdn 67%, 12 év utan pedig 46% volt. Azokban az djsziilttek-
ben, akikben kritikus aortastenosis miatt sziikséges billenty(i-
tagitast végezni, az utdnkovetés sordn a beavatkozds megis-
métlésének gyakorisdga magasabb volt, mint azt McCrindle és
munkatdrsai'?® és McElhinney és munkatérsai'? is leszogezték
beszamolo6ikban, amelyekben a beavatkozdsmentes tulélést
ebben a populdciéban egyontetlien 48%-nak irtdk le. Ezek a
vizsgdlatok hangsulyozzdk a velesziiletett aortabillenty(-ste-
nosisban végzett ballonos tagitas palliativ jellegét.

Kockazatok/szovodmények

A beavatkozds szovodményei kozé tartozik a billenty(i obst-
rukciéjanak elégtelen olddsa (gyakoribb abban az esetben, ha
a ballon és az anulus atmér6jének ardnya kisebb, mint 0,9 mm,
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alacsonyabb Z-értékek mérhetdk, vagy a billentyd vitorldja
meszes) és jelentds aortabillenty(i-regurgitatio kialakuldsa (ez
gyakrabban észlelhet6 abban az esetben, ha a ballon és az
anulus atmérdjének ardnya magasabb, mint 1,0). Az egyéb le-
hetséges szovédmények kozé tartozik a femoralis ér sériilése,
thromboembolia kovetkeztében kialakuld stroke, a mitralis
billenty(i sériilése és ujsziilottekben a myocardium perforaci-
dja. Gyermekekben €s fiatalokban a haldlozds ritka. A cse-
csemdk egy magasabb kockdzati csoportot képeznek, igy
minden betegben egyedileg kell értékelni a sebészi beavatko-
z4s és a katéterezés kockdzatainak és elényeinek ardnyat, kii-
I6nosen azokban a gyermekekben, akik ductusdependens ke-
ringéssel élnek, és jelentds a bal kamrai miikodészavar koc-
kézata.120’124'125'127

A diagnosztikus szivkatéterezés dltaldban megel6zi a bil-
lentytitagitdsos beavatkozast, és célja a billentyl gradiensé-
nek, az aortaregurgitatio fokdnak, az aortabillenty(i-anulus
méreteinek rogzitése és a bal kamra funkcidjanak mérése.
A betegek heparinkezelést kapnak, kivéve, ha ennek valami-
lyen orvosi ellenjavallata van. Az aortabillenty(i tagitasat an-
terograd vénds uton vagy az arteria femoralis, umbilicalis
vagy carotison keresztiil retrograd megkozelitéssel is el lehet
végezni. A kritikus aortastenosisban szenvedd ujsziilottekben
a billenty{in torténd athatoldskor a retrograd megkozelités al-
kalmazasa esetén kiilonosen oda kell figyelni, hogy elkeriil-
hessiik a billenty( vitorldjanak véletlen dtszakitdsat. Az ante-
rograd technika hasznalatakor gondosan kell eljarni annak ér-
dekében, hogy a ballon felfijasa sordn a drét ne sértse meg a
mitralis billenty{i eliils6 vitorldjat. A ballont tigy valasztjuk ki,
hogy felfijt dllapotban dtmérdje az aortabillentyti-anulus at-
mérdjének 80-100%-a legyen; az anulus atmér6jénél na-
gyobb ballon haszndlata jelentds billenty(iregurgitatiét okoz.
Amennyiben a ballont sikeriilt megfeleléen poziciondlni az
aortabillenty(iben, a ballon egyszeri felftijdsa dltalaban ele-
genddnek bizonyul. A jé kamrafunkciéval rendelkezd gyer-
mek gyors jobb kamrai ingerlése a ballon kimozduldsdnak mi-
nimalizaldsaval segithet stabilizdlni a ballon pozicidjat a fel-
fijas alatt. A tagitast kovetden megmérjiik a hemodinamikai
értékeket, €s az aortagyokbe adott kontrasztanyag segitségé-
vel dokumentaljuk az esetleg kialakult aortaregurgitatio fokat.

A ballonos tagitas kivalo palliativ beavatkozds a velesziile-
tett valvularis aortastenosisban szenvedd gyermekek tobbsé-
gének kezelésére. Nem tekinthet kurativ médszernek (mint a
jelenleg alkalmazott terdpids modszerek egyike sem), mivel
bizonyos betegekben jelent6s billentyliregurgitatio jelentke-
zik, és joval a tagitds utdn a billenty( restenosisa is el6bb-
utébb kialakul a betegek tobbségében.

Ajéanlasaink azt a felismerést tiikrozik, hogy a ballonos
tagitas palliativ beavatkozds, amely 6sszhangban 4ll a ter-
mészetes korlefolydst bemutatd, kordbban mar kozolt vizs-
gélatokkal 127128

Ajanlasok az aortavalvuloplasticara vonatkoz6an
I. osztdly
1. Aortavalvuloplastica elvégzése javasolt a billentyiin
mért gradienstol fiiggetleniil az izolalt, klinikailag
jelentos, ductusdependens keringéssel jaro valvula-
ris aortastenosisban szenvedd ujsziilottekben, illetve
a csokkent szisztolés balkamra-funkciéval tarsulé
izolalt valvularis aortastenosisban szenveddé gyer-
mekekben. (Az evidencia szintje: B)
2. Aortavalvuloplastica elvégzése javasolt azokban az
izolalt valvularis aortastenosisban szenveddé gyer-

mekekben, akiken 50 Hgmm feletti nyugalmi sziszto-
Iés csucsgradiens mérhetd (katéteres vizsgalattal).”
(Az evidencia szintje: B)

3. Aortavalvuloplastica elvégzése javasolt azokban az
izolalt valvularis aortastenosisban szenveddé gyer-
mekekben, akikben 40 Hgmm feletti nyugalmi szisz-
tolés csucsgradiens mérhet6 (katéteres vizsgalattal),
amennyiben anginas vagy syncopés tiineteik vannak,
illetve a nyugalmi vagy terheléses EKG-vizsgalat so-
ran ischaemias ST-T hullam elvaltozasok lathatok.
(Az evidencia szintje: C)

IIb osztdly

1. Az aortavalvuloplastica elvégzése megfontolhaté
azokban a gyermekekben vagy fiatalokban, akikben
40 Hgmm feletti nyugalmi szisztolés csicsgradiens'
mérhett a billentytin (katéteres vizsgalattal), de nin-
csenek tiineteik vagy ischaemias ST-T elvaltozasaik,
amennyiben a beteg teherbe szeretne esni vagy nagy
erokifejtést igénylo versenysportot szeretne (izni. (Az
evidencia szintje: C)

2. Az aortavalvuloplastica elvégzése megfontolhato
azokban a tiinetmentes betegekben, akikben az eros
szedalas vagy altatas mellett katéterrel mért sziszto-
Iés csiicsgradiens kisebb, mint 50 Hgmm, amennyi-
ben a szedalas nélkiil végzett Doppler-vizsgalattal a
billentyii atlagos gradiense 50 Hgmm felett van. (Az
evidencia szintje: C)

I11. osztaly

1. Aortavalvuloplastica elvégzése nem javasolt az izo-
1alt valvularis aortastenosisban szenvedd gyermek-
ekben, amennyiben a nyugalomban mért szisztolés
csucsgradiens 40 Hgmm alatt van, és nincsenek tii-
neteik vagy ST-T hullam elvaltozasok az elektrokar-
diografias vizsgalat soran. (Az evidencia szintje: C)

2.Nem javasolt az aortabillenty{i ballonos tagitasa
azokban az izolalt valvularis aortastenosisban szen-
veddé gyermekekben, akikben az aortaregurgitatio
sulyossaga sebészi aortabillentyii-cserét vagy -kor-
rekciot tesz sziikségessé. (Az evidencia szintje: C)

5.3. Mitralis valvuloplastica

A gyermekkori mitralis stenosis két tdgabb csoportba sorol-
hatd: reumads eredetli és velesziiletett. Mig a reumds mitralis
billenty{ stenosisa dltaldban a vitorldk megvastagoddsa és a
comissurdk flizi6ja miatt jon létre, a velesziiletett mitralis ste-
nosis az anatémiai variansok széles spektrumat dleli fel, koz-
tiik a ,,tipusos” varidnst, amelyre megvastagodott vitorldk, ro-
vid inhurok és az inhdrok kozotti tér csokkenése jellemzd;
supramitralis valvularis gytrd, kettds szajadékd mitralis gy-
rli, parachute mitralis billenty(l és a mitralis billenty{i hypo-
plasids bal szivfél szindrémaval tarsulé hypoplasidja. Minden
varians masképp reagdl a ballonos tdgitasra. A velesziiletett
mitralis stenosis nemritkdn a fenti varidnsok kombindcidja-
ként jelentkezik és mds szivfejlédési rendellenességekkel is
tarsul. A reumas laz kovetkeztében kialakult mitralis stenosis

* Ezek a szdmok a szeddlds mellett végzett szivkatéteres vizsgdlat so-
rdan mért nyomasgradiensekre vonatkoznak. Az altatdsban mért nyomas-
gradiensek varhatéan valamivel alacsonyabbak lennének.
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ballonos tagitdsardl el6szor Inoue szamolt be 1984-ben, és
a felndttekkel kapcsolatos szakirodalomban igen sok besza-
mol6t olvashatunk, amelyek kivdlé eredményeket mutatnak
be.!?*132 A ballonos tégitds segitségével szétvélasztjuk a meg-
vastagodott reumads billenty{iket és az 6sszetapadt comissurd-
kat, ennek eredményeként egy viszonylag ép, regurgitatiot
nem mutatd billentyli marad vissza. A gyermekkori reumds
eredetli mitralisbillenty(i-stenosis transzkatéteres valvulop-
lasticdjardl el6szor 1985-ben szdmoltak be,!** majd nem sok-
kal kés6bb mdsok is leirtdk tapasztalataikat.!*'3" Ezt az elja-
rast velesziiletett mitralisbillenty(-stenosisban szenvedd be-
tegekre is kiterjesztették.!¥-142 A kettds transseptalis technika
kidolgozdsdnak a célja az volt, hogy csecsemdkben és kis-
gyermekekben csokkenthessék a vascularis traumat.!14 Az
Inoue-ballont (Toray International America) kezdetben a fel-
néttek mitralis billentyiijének ballonos tagitdsdhoz fejlesztet-
ték ki, majd késdbb a viszonylag idosebb betegek velesziile-
tett mitralis stenosisdnak és a kettds szdjadéku stenoticus mit-
ralis billenty(inek a kezelésére is hasznaltdk.'?131:14 Utébbi a
mitralis stenosis egy ritka varidnsa, amelyet gyakran ugy ir-
nak le, mintha egy kotészovetes hid lenne a vitorldk kozott,
amit a ballonos tagitds sordn sikeresen szét lehet hasitani vagy
el lehet szakitani."!

Bér elérhet6 néhdny beszdmold a reumads 14z kovetkeztében
kialakul6 mitralis stenosis ballonos tagitdsdrdl nagy esetszamu
mintan, a velesziiletett mitralis stenosisra vonatkozo beszamo-
16k tobbsége korldtozott szamu vagy kevés beteget olel csak
fel. A legnagyobb beszdmolé a bostoni Children’s Hospitalbol
(Boston, MA) szarmazik, és 64 beteg adatait dolgozza fel.!*?
Mivel a mitralisbillenty{i-stenosis sebészi kezelése csecse-
mokben és kisgyermekekben magas haldlozdssal és sok szo-
védménnyel jér, a kevésbé invaziv transzkatéteres technika to-
vébbra is ésszerli alternativit jelent, annak ellenére, hogy az
eredmények valtozoak, ami részben a mitralisbillenty(-steno-
sis véltoz6 morfolégidjanak tudhato be.'*!146 A ballonos tdgitds
segitségével a gradiens azonnal és kozéptavon megfeleléen
csokkenthetd, de a progressziv mitralis regurgitatio €s a reste-
nosis tovabbra is problémat jelent. A tagitast kovetGen a mitra-
lis vitorla és az inhtrok, valamint a papillaris izmok tapadasa-
nak szakaddsa a regurgitatio leggyakoribb oka.'’ Vélogatott
esetekben a transzkatéteres tdgitds segitségével eloddzhaté a
mitralis mibillentyfi beiiltetése. Beszdmoltak mar a reumds 14z
miatt kialakult mitralis stenosis sebészi megolddsa utan kiala-
A siker azon mulik, hogy sikertil-e a beavatkozas el6tt megfe-
leléen feltérképezni a mitralis stenosis anatémiai jellemzdit, és
a tarsul6 balszivfél-obstrukcidk szintén fontos tényezdk, ame-
lyeket figyelembe kell venni, amikor eldontjiik, hogy az adott
betegen ballonos tagitast vagy sebészi beavatkozast végziink-e.
Altalanossagban, a ballonos tagitds kedvezGbb a mitralis steno-
sis olyan varidnsaiban, ahol a comissurdk fiziéja észlelhetd és
az inhudrok tapaddsa jobban megtartott, és a kimenetel rosszabb
a parachute mitralis billenty(ik, supramitralis gy@r( és kis mit-
ralis anulus esetén, fiatalabb betegekben, valamint azokban,
akikben jelent$s mitralis regurgitatio alakul ki.!3:140

A felnéttekre vonatkozo szakirodalomban a mitralis steno-
sis stlyossdgat tobb adat, koztiik a tiinetek (nyugalomban és
terhelésre), a mitralis billentytigradiens, a mitralis billenty(-
szajadék nagysaga és a pulmonalis artéridban mérhetd szisz-
tolés nyomads egyiittes értelmezése alapjan allapitjadk meg. Az
osztalyozasban megkiilonboztetiink enyhe (a mitralis billen-
tyliszdjadék mérete >1,5 cm?, a billentylin mérhetd atlagos
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gradiens <5 Hgmm, a pulmonalis artéridban mérhetd sziszto-
Iés nyomds <30 Hgmm), kozepes sulyossagu (a mitralis bil-
lentyliszajadék mérete 1-1,5 cm?, a billenty(in mérhetd atla-
gos gradiens 5-10 Hgmm, a pulmonalis artéridban mérhetd
szisztolés nyomds 30—50 Hgmm), és silyos (a mitralis billen-
tyliszdjadék mérete <1 cm?, a billentylin mérhetd gradiens
>10 Hgmm, a pulmonalis artéridban mérhetd szisztolés nyo-
mds >50 Hgmm) mitralis stenosist.'”” Az ACC/AHA 2006-o0s,
a valvularis szivbetegségben szenveddk kezelésére vonatko-
z6 irdnyelve'?’ szerint a perkutdn ballonos valvuloplastica I.
osztdlyd indikdciéit a tlineteket mutaté kozepesen stlyos
vagy stlyos mitralis stenosisban és pulmonalis hypertonidban
(nyugalomban >50 Hgmm, terhelésre >60 Hgmm) szenvedd
felnétt betegek képezik. A Ila osztalyd indikaciot a tiineteket
mutatd, kozepesen stlyos vagy stlyos mitralis stenosisban
szenvedo felndtt betegek képezik, akikben a billenty(i mesze-
sedése all fenn, és magas a szivmiitét kockdzata. A IIb oszta-
lyd indikdcidk a tiinetmentes, kozepesen stlyos vagy silyos
mitralis stenosisban szenvedd betegekre vonatkoznak, akik-
ben a kozelmdltban pitvarfibrilldcié alakult ki, nem mutatha-
t6 ki pitvari thrombus vagy kozepesen silyos vagy sulyos
mitralis regurgitatio; valamint idetartoznak a tiineteket muta-
td, >1,5 cm-es mitralis billenty(iszdjadékkal rendelkezd, de a
pulmonalis artéridkban mérhet6 >60 Hgmm-es szisztolés
nyomads, a pulmonalis artéridkban mérhetd 25 Hgmme-es ék-
nyomds és a terhelés mellett >15 Hgmme-es dtlagos mitralis
gradiens alapjan jelent6s mitralisbillenty(i-stenosisban szen-
vedd betegek; valamint azok a tiineteket mutatd, kézepesen
sulyos vagy sulyos mitralisbillenty(i-stenosisban szenvedd
betegek, akikben meszes mitralis billentyi mutathaté ki, a se-
bészi beavatkozds alternativdjaként.'”” Egy felnStteken (akik
tobbsége reumads 14z miatt kialakult mitralis stenosisban szen-
vedett) végzett nagy esetszdmu, 738 beteget feloleld esetta-
nulmdany-sorozat azt mutatta, hogy a vezetd tiinet a beavatko-
zast megel6z6en a szivelégtelenség volt (94%), és a betegek
64%-a tartozott a New York Heart Association besoroldsa
szerinti III. vagy IV. osztdlyba.'* Az alkalmazott technika
(szimpla vagy dupla ballon) alapjdn az elemzéshez két cso-
portba soroltdk a betegeket. A szimpla ballonnal kezelt cso-
portban az echokardiografids adatok szerint a mitralis billen-
tylin mérhetd gradiens 9+4 Hgmm-r6l 63 Hgmm-re csok-
kent, és a mitralis billenty(iszdjadék mérete 1,1+0,3 cm?-r6l
1,620,4 cm?-re emelkedett. A katéterezés soran nyert adatok
azt mutattdk, hogy a mitralis billenty(in mért gradiens 14+6
Hgmm-r6l 743 Hgmm-re csokkent. A mitralis billenty{isz4ja-
dék mérete 0,940 4 cm?rdl 1,7+0,7 cm?-re emelkedett, a bal
pitvari nyomas 26+7 Hgmm-r6l 19+6 Hgmm-re csokkent, a
pulmonalis artéridban mért nyomads pedig 40+14 Hgmm-r6l
34+12 Hgmm-re csokkent. A dupla ballonnal kezelt csoport-
ban a mitralis billentylin mérhet gradiens 10+4 Hgmm-r6l
5+3 Hgmm-re csokkent, és a mitralis billenty(iszdjadék mére-
te 1,120,3 cm?r6l 1,740,5 cm?re emelkedett. A katéterezés
sordn nyert adatok azt mutattdk, hogy a mitralis billenty(in
mért gradiens 14+6 Hgmm-r6l 643 Hgmm-re emelkedett. A
mitralis billenty(iszdjadék mérete 1,0+0,3 cm?r6l 2,0+0,8
cm?re emelkedett, a bal pitvari nyomas 25+7 Hgmm-r6l
16+7 Hgmm-re csokkent, a pulmonalis artéridban mért nyo-
mds pedig 35+13 Hgmm-r6l 29+11 Hgmm-re csokkent.'?
Sajnos csak kevés Osszehasonlithaté adat érhetd el a reu-
mds eredetli vagy velesziiletett mitralisbillenty(i-stenosisban
szenvedo csecsemOkrol és gyermekekrdl a sebészi vagy az in-
tervencios irodalomban. Bar a mitralis stenosis silyossagi be-
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soroldsahoz hasznalt hemodinamikai kritériumok hasonléak
lehetnek, a csecsemOk és kisgyermekek esetében a tiinetek a
tachypnoéra, dyspnoéra €s gyarapodasi elégtelenségre korla-
tozodhatnak. A velesziiletett mitralisbillenty@-stenosissal fog-
lalkozé egyik sebészi esetriport-sorozat arrél szdmolt be,
hogy a betegek atlagéletkora a mitét idépontjdban 5,1+3,2 év
volt, 54%-uk tartozott a III. és 24%-uk tartozott a IV. funkcio-
ndlis osztdlyba. Az &tlagos preoperativ arteria pulmonalis
nyomds 76/37 Hgmm (4tlagos nyomads 52 Hgmm), az atlagos
kapilldris éknyomads pedig 21 Hgmm volt.'*8 Fawzy és munka-
tarsai'*egy 30, reumds eredeti mitralis stenosisban szenvedd
gyermekbdl 4ll6 esetsorozatrdl szamoltak be, akiken ballonos
valvuloplasticat végeztek. Bar az indikacidkat nem részle-
tezték, a bevont kohorsz atlagos bal pitvari nyomdsa 25+5
Hgmm, atlagos mitralis gradiense 16+4 Hgmm volt, s mitra-
lis billenty{iszajadékuk mérete a katéterezés soran végzett mé-
rés soran 0,7 cm?, az echokardiografids vizsgalat sordn pedig
0,8 cm? volt. Egy mdsik, kis esetszdmot, pontosan nyolc, vele-
sziiletett mitralis stenosisban szenvedd és ballonos valvulo-
plasticdval kezelt beteg adatait feldolgozé esettanulmény-soro-
zatban 18 Hgmm-es atlagos mitralis gradiens €s 25 Hgmm-es
bal kamrai nyomdst mértek.'*> McElhinney és munkatdrsai'*
108, velesziiletett mitralis stenosisban szenvedd csecsemd €s
gyermek adatainak értékelésével szamoltak be a transzkatéte-
res és sebészi kombindlt kezelés kimenetelérdl. A ballonos ta-
gitdson dtesett 64 beteg hemodinamikai jellemz6i a kdvetke-
z6k voltak: az echokardiografidval mért csics- €s dtlagos gra-
diens 21,8+7,1, illetve 15,1+4,5 Hgmm; az atlagos bal kamrai
nyomds 24,0+5,8 Hgmm; a mitralis billenty(iszdjadék szdmi-
tott mérete 0,9+0,3 cm?; az dtlagos artérids pulmonalis nyo-
mds pedig 45 koriil volt. Tekintve, hogy hidnyoztak az indika-
cidkra vonatkozé adatok, a friss kozlemények felvethetik
majd, hogy a kdzepes stlyossdgu vagy sulyosabb mitralis ste-
nosisban szenvedd olyan csecsemok és gyermekek hemodina-
mikai profiljdban, akikben fenndll a transzkatéteres beavatko-
z4s indikdcidja, 20 Hgmme-es vagy azt meghaladé transmitra-
lis csucsgradiensnek, 15 Hgmm-es vagy azt meghalad6
atlagos transmitralis gradiensnek, kozel szisztémds arteria
pulmonalis nyomasnak és 1 cm/m? alatt szdmitott mitralissza-
jadék-teriiletnek is szerepelnie kell, amelyek 1égzési tiinetek-
kel vagy gyarapoddsi elégtelenséggel tarsulnak.

Kockdzatok/szovodmények

A beavatkozds legfontosabb kockdzata és szovodménye a iat-
rogén mitralis regurgitatio. Mig a reumds eredet{ mitralis ste-
nosis gyakran a commissurak fuzidja miatt alakul ki, ami a
ballon segitségével biztonsdggal kitdgithatd, a velesziiletett
mitralis stenosis anatémiai okai viszont sok esetben ennél 6sz-
szetettebbek, igy a tdgitds az inhtirok szakaddsdahoz és akar a
vitorldk visszacsapddasdhoz, és ezdltal jelentds mitralis regur-
gitati6hoz vezethet. A leirt egyéb jelentds szovodmények kozé
tartozik a szivmegallds, a pitvar vagy kamra perforacidja, at-
meneti ritmuszavarok, stroke, illetve az arteria vagy vena fe-
moralis sériilése. Masrészrél, a velesziiletett mitralis stenosis
sebészi korrekcidja is jelents mortalitdssal és morbiditdssal
jar, kiilonosen csecsemdkben €s 6t év alatti kisgyermekekben.
Ha a mitralis billenty(i korrekcids miitétje nem végezhet6 el, a
miibillenty(i-beiiltetés marad az egyetlen lehetdség, ami szin-
tén jelentOs kockdzattal jar a fiatal betegre nézve. A transzka-
téteres ballonos tagitas elvégzésérol sz6l6 dontés meghozat-
alakor 0ssze kell vetni a katéteres és a sebészi beavatkozds
kockdzatait és el6nyeit.

Ajanlasok a mitralis valvuloplasticara vonatkozéan
L. osztadly
1. Transzkatéteres ballonos valvuloplastica elvégzése

javasolt azokban a tiineteket mutaté betegekben,
akik kozepes stilyossagi vagy siilyos izolalt reumas
eredetii mitralis stenosisban szenvednek, és azokban
a tiinetmentes betegekben, akik pulmonalis hyperto-
niaval tarsulé kozepesen siilyos vagy silyos reumas
eredetii mitralis billenty{i stenosisban/restenosisban
szenvednek. (Az evidencia szintje: B)

Ia osztdly

1. Transzkatéteres ballonos valvuloplastica elvégzése
indokolt azon tiineteket mutaté, velesziiletett mitra-
lis stenosisban vagy restenosisban szenvedd 6t év fe-
letti életkoru gyermekek kezelése soran, akikben a
mitralis billenty{i anatéomiai viszonyai kedvezoek a
ballonos valvuloplastica szempontjabdl (vagyis meg-
vastagodott vitorlak és fuzionalt commissurak ész-
lelhetdk). (Az evidencia szintje: B)

IIb osztaly

1. A transzkatéteres ballonos valvuloplastica elvégzése
ritka esetekben megfontolhaté azokban a kozpon-
tokban, ahol tapasztalattal rendelkeznek a velesziile-
tett mitralisbillentyti-stenosisban szenveddé ot év
alatti gyermekek kezelésében, akikben kozepes foku
vagy sulyos residualis stenosis vagy billentytiresteno-
sis all fenn, és mar atestek sebészi valvuloplastican a
kisgyermekek mitralisbillentyii-stenosisanak kezelé-
sében tapasztalattal rendelkez6 kozpontban. (Az evi-
dencia szintje: C)

2. A mitralis billenty{in végzett sebészi és intervencios
beavatkozasokban tapasztalt kozpontokban megfon-
tolhaté a transzkatéteres ballonos valvuloplastica el-
végzése a kozepesen silyos vagy siilyos velesziiletett
mitralisbillenty(i-stenosisban szenved6 csecsemokon
és ot év alatti kisgyermekeken, akikbe egyébként
mitralis miibillentyfit kellene beiiltetni, és ez a felté-
telezések szerint problémakat jelentene. (Az eviden-
cia szintje: C)

3. A transzkatéteres ballonos valvuloplastica elvégzése
palliativ megoldasként megfontolhat6 a kozepesen
stlyos vagy silyos mitralisbillentyii-stenosisban (pél-
daul megvastagodott vitorlak, megrovidiilt inhirok
és az inharok kozotti tér csokkenése) szenvedo bete-
gek kezelése soran. (Az evidencia szintje: B)

I11. osztaly
1. Transzkatéteres ballonos valvuloplastica elvégzése
nem javasolt a supramitralis gy{iri miatt kialakult
velesziiletett mitralis stenosisban vagy hypoplasias
bal kamraval tarsulé mitralis stenosisban szenved6

betegekben. (Az evidencia szintje: B)

5.4. Tricuspidalis valvuloplastica

Mivel a tricuspidalis billenty( stenosisa izolalt elvaltozasként
igen ritkdn fordul eld, és nem lelhet6k fel irodalmi adatok a
gyermekgyogydszati betegekben a tricuspidalis billenty(in
végzett beavatkozdssal kapcsolatban, a szerz6k nem fogal-
maznak meg célzott ajanlasokat.
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6. Transzkatéteres ballonos angioplastica
és/vagy stentbeiiltetés az obstruktiv elvaltozasok
kezelésére

A coarctatio aortae transzkatéteres kezelése vitdk és bizonyta-
lansdgok forrasa. Emlékeztetjiik olvasdinkat, hogy a Pream-
bulumban megfogalmazottaknak megfelel6en a transzkatéte-
res kezelés nem feltétleniil helyettesiti a sebészi beavatkozast.
Szamos esetben mind a transzkatéteres, mind a sebészi keze-
1és megfelel6 megoldast jelent.

6.1. Nativ coarctatio és recoarctatio

A coarctatio aortae a velesziiletett szivfejlédési rendellenessé-
gek gyakori formdja, ami az 6sszes szivfejlodési rendellenesség
koriilbeliil 6-8%-aért tehetd feleldssé. Bizonyos betegségek-
ben, példdul Turner-szindrémdban, emelkedett a coarctatio
prevalencidja. A leggyakoribb tarsul6 szivfejlédési rendellenes-
ség a bicuspidalis aortabillenty(i, ami az dsszes eset tobb mint
30-40%-aban megfigyelhetd.'** A legfontosabb, nem a szivet
érintd tarsuld rendellenesség az intracerebralis aneurizma (bo-
gy6szeri aneurizma), ami az esetek kortilbeliil 10%-dban van
jelen.>® A coarctatio szokdsos megjelenési helye a juxtaductalis
poziciéban van, kdzvetleniil a bal arteria subclavia utan, ritkdb-
ban a bal arteria subclavidtdl proximalisan helyezkedik el.!!
A coarctatio tiinetei a beteg életkoratdl fiiggenek. A coarctatio
aortaéban szenvedd ujsziilottekben alacsony perctérfogat és
sokk tiinetei jelentkeznek a ductus arteriosus zdréddsa utdn.
Id6sebb csecsemdkben és kisgyermekekben a stlygyarapodasi
elégtelenség a vezetd tiinet, mig az idésebb gyermekekben
hypertonia, fejfdjas és santitds hivhatja fel a figyelmet a beteg-
ségre. A coarctatio diagndzisét a karokon és ldbakon mért vér-
nyomasértékek kozotti kiilonbség és a gyenge femoralis pulzu-
sok alapjan vethetjiik fel. A transthoracicus echokardiogréfia
megerdsiti a diagndzist. Az egyéb képalkotd vizsgalatokat (CT/
MRI angiogram, szivkatéterezés) nem feltétleniil kell rutinsze-
rlien elvégezni, kivéve, ha kétséges a diagndzis vagy tovabbi in-
forméciok sziikségesek a sebészi vagy katéteres beavatkozds
tervének kidolgozasahoz; az ilyen vizsgdlatok soran szerzett in-
forméciok mindemellett valdszintileg hosszi tavon segitenek
majd megismerni a coarctatio miatt végzett korrekcids beavat-
kozasok kimenetelét. A nem invaziv MRI/MRA és CT-angiog-
rafids vizsgalatok segitségével teljes egészében attekinthetd a
mellkasi aorta, benne az aortaiv, a coarctatio helye és a tarsuld
kollaterdlis erek. Az MRI/MR A kiilondsen értékes a beteg keze-
1és utani utankovetésében, €s lehetdvé teszi a coarctatio kime-
netelének ellendrzését.

A coarctatio aortae kezelése az elmult években sokat fejls-
dott. Nativ coarctatio aortae fennallasakor kezdetben a sebészi
korrekci6 (kiterjesztett reszekcio és vég a véghez anasztomozis)
volt az els6ként vélasztott kezelési médszer a legtobb kdzpont-
ban, s tovdbbra is ez jelenti a kezelés ,,arany standardjat”. A ko-
zelmultban azonban a stentimplantacidval vagy anélkiil végzett
ballonos angioplastica egyre inkabb el6térbe kertilt mint alterna-
tiv, kevésbé invaziv kezelési lehetGség. 5> A sebészi beavatko-
74s utdn Ujra kialakulé vagy residualis coarctatiéban szenvedd
legtobb beteg esetében igazoltan a ballonos angioplastica a leg-
megfelelobb mddszer. Az wjsziilottkor utdn a nativ coarctatio
ballonos angioplasticdja szintén biztonsdggal és sikeresen elvé-
gezhetd. A fiatal (egy €s hat hénap kozotti életkord) betegek sza-
mara, akiknél enyhe sziikiilet all fenn és nincs ivhypoplasidra
utald jel, elényos lehet a ballonos angioplastica. Ennek a krité-
riumnak ebben a korcsoportban viszonylag kevés beteg felel
meg, mivel az aorta coarctatidjdhoz gyakran tarsul ivhypoplasia.
Mindemellett a kitijulds is gyakoribb a fiatal (hat hénap alatti)
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betegekben, valamint minden életkorban ritka, de fontos szo-
védmény az aneurizma kialakuldsa a nativ coarctatio ballonos
tagitdsat kovet6en.'1% Emellett a nativ coarctatio vagy re-
coarctatio esetén a stentimplantaci6 lehet6sége is felmeriilt mint
elényos terdpids lehetség azokban a betegekben, akikbe be le-
het iiltetni egy olyan stentet, ami kitdgithat6 a feln6ttméretig (ez
legalabb 2 cm atmér6t jelent). Szamos intervencids szakember
ballonos angioplastica helyett primer stentbeiiltetést végez a
megfelel6 anatomiai helyzettel rendelkez betegeken, mivel a
stentbetiltetés rovid tdvi eredményeit eldnydsebbnek tekintik,
azonban ennek a médszernek az a hatrdnya, hogy késobb, a be-
teg ndvekedésével tovabbi beavatkozasok valnak sziikségessé a
stent tagitasa céljabdl. Az tjabb stenttechnoldgidk csokkenthetik
a stentekkel kapcsolatos problémadkat. A stentbeiiltetéssel elmé-
letileg hosszu tavu korrekci6 érhet el, €s kisebb a coarctatio ki-
tjuldsanak vagy aneurizma kialakuldsanak vesz€lye,de a hosszi
tavd elényoket természetesen még nem sikeriilt igazolni.! 4148
Felhivjuk az olvasék figyelmét a ballonos angioplasticardl és
stentbeiiltetésrdl sz616 kivald sszefoglald kozleményekre. 106107

Kockazatok/szovodmények

A nativ vagy kitjult coarctatio ballonos angioplasticdja alatt és
azt kovetden észlelt szovodmények koz¢é tartozik az arteria fe-
moralis sériilése, dissectio és aneurizmakialakulds az angiop-
lastica helyén.'® A novekedésben 1év6 gyermekekben a stent is-
mételt tdgitdsdnak esetleges sziikségessége miatt a stentimplan-
tacid csak azokon a betegeken végezhetd el, akiknél a beiiltetett
stent késobb fokozatosan kitagithatd a felnttméretre. A stent-
implantdcio sordn és azt kvetden észlelt szovodmények meg-
egyeznek a ballonos angioplastica sordn tapasztaltakkal, ezek-
hez tarsul a stent elmozduldsdnak kockazata is. A stentbetiltetést
kovetden az aneurizma kialakuldsanak kockdzata alacsonyabb,
mint a kizarélagos angioplastica esetén.!>213 Bar rovid és koze-
pes tavi utdnkovetésre vonatkozo adatok emberekben és allat-
kisérletekbdl is elérhetdk, jelenleg még nem ismertek az aortidba
helyezett stent betiltetésének hosszu tavi kovetkezményei.

Ajanlasok a coarctatio/recoarctatio

aortae transzkatéters ballonos angioplasticajara
vonatkozéan

L. osztadly

1. A recoarctatio ballonos angioplasticajanak elvégzése
javasolt, ha a 20 Hgmm-t meghaladé katéteres viton
mért szisztolés coarctatio gradienssel tarsul, és az
anatomiai helyzet megfeleld, a beteg életkoratol fiig-
getleniil. (Az evidencia szintje: C)

2. A recoarctatio ballonos angioplasticajanak elvégzése
javasolt, ha a katéteres iiton mért szisztolés coarcta-
tiogradiens 20 Hgmm alatt van, jelent6s kollateralis
érhalozat mutathatoé ki, és az anatémiai helyzet meg-
feleld, a beteg életkoratol fiiggetleniil, akkor is, ha a
beteg egykamras keringéssel él, vagy jelentts kamrai
miikodészavar mutathaté Ki. (Az evidencia szintje: C)

Ila osztaly

1. Nativ coarctatio esetén palliativ beavatkozasként, a
beteg stabilizalasa céljabol indokolt megfontolni a
ballonos angioplastica elvégzését a beteg életkoratol
fiiggetleniil, ha a koriilmények, példaul silyosan ka-
rosodott kamrafunkcio, sillyos mitralis regurgitatio,
alacsony perctérfogat vagy a szivbetegség kovetkez-
tében kialakult szisztémas betegség siirget6vé teszik
a beavatkozas elvégzését. (Az evidencia szintje: C)
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IIb osztdly

1. Esszer(i lehet a ballonos angioplastica elvégzése a
négy-hat honap kozotti életkorid, nativ coarctatio-
ban szenvedé betegeken, ha katéteres tuton 20
Hgmm-t meghaladé szisztolés coarctatiogradiens
mérhetd, és az anatémiai helyzet megfeleld. (Az evi-
dencia szintje: C)

2. A nativ vagy kidjulé coarctatio aortae ballonos angi-
oplastica elvégzése megfontolhaté azokon a betege-
ken, akikben a coarctatio oOsszetett szivfejlodési
rendellenességgel vagy szisztémas elvaltozassal, pél-
daul kotoszoveti betegséggel vagy Turner-szindro-
maval tarsult, azonban ezeket az eseteket mindig
egyedileg Kkell értékelni. (Az evidencia szintje: C)

Ajanlasok a nativ coarctatio aortae vagy recoarctatio

aortae miatt végzett stentbeiiltetésre vonatkozéan

I. osztdly

1. Stentbeiiltetés elvégzése javasolt azokban a kiijulo

coarctatioban szenved6 betegekben, akiknek testmé-
retei lehet6vé teszik a stent biztonsagos beiiltetését,
vagy a stent felnottméretre tagithato, és a katéteres
tton mért szisztolés coarctatiogradiens meghaladja
a 20 Hgmm-t. (Az evidencia szintje: B)

Ila osztdly

1. Esszerii megfontolni a felnttméretre tagithaté stent
beiiltetését azokon a nativ vagy kidjulé coarctatio
aortaéban szenved6 betegeken az els6 kezelés soran,
akikben:

* A katéteres iton mért szisztolés coarctatiogradiens
>20 Hgmm. (Az evidencia szintje: B)

* A katéteres uiton mért szisztolés coarctatiogradiens
<20 Hgmm, de a szisztémas hypertonia olyan ana-
toémiai sztikiilettel tarsul, ami magyarazza a hyper-
tonia kialakulasat. (Az evidencia szintje: C)

* Hosszii szakaszt érint6 coarctatio, amelyben a katé-
teres dton mért szisztolés coarctatiogradiens >20
Hgmm. (Az evidencia szintje: B)

2. A coarctatio (nativ vagy kiijuld) kezelése céljabol al-
kalmazott stentbeiiltetés elvégzése ésszerii azokon a
betegeken, akikben a ballonos angioplastica sikerte-
lennek bizonyult, amennyiben beiiltetheté olyan
stent, amely Kitagithato felndttméretre. (Az evidencia
szintje: B)

1Ib osztdly

1. Indokolt lehet a stentbeiiltetés megfontolasa a coarc-
tatio kezelésére azokon a csecsemdkon és ajsziilotte-
ken, akikben oOsszetett aortaiv-sziikiilet all fenn a
sziikiilet megoldasara végzett sebészi vagy katéteres
beavatkozasok ellenére, amennyiben a tovabbi sebé-
szi beavatkozasok magas kockazatinak mingsiilnek.
A feln6tt méretiinél Kkisebb stent beiiltetése esetleg
azt jelentheti, hogy a sebészcsoportnak késébb, ha az
eszkoz végso atméréje mar nem alkalmas az aorta
sziikiiletmentes véraramlasanak biztositasara, el kell
tavolitania vagy meg kell nagyobbitania ezt a stentet.
(Az evidencia szintje: C)

2. Esszerii lehet a feln6ttméretiire tagithat6 stent beiil-
tetésének megfontolasa a nativ vagy kiijul6 coarcta-
tio aortaéban szenved6 betegekben a kovetkez6 ko-
riilmények fennallasa esetén:

* A coarctation mért gradiens <20 Hgmm, de emelke-
dett bal kamrai végdiasztolés nyomas és anatéomiai
sziikiilet mutathaté Ki. (Az evidencia szintje: C)

* A coarctation mért gradiens <20 Hgmm, de jelentGs
aortakollateralisok allnak fenn, amelynek kovet-
keztében a coarctatio sulyossagat alulbecsiilhetjiik.
(Az evidencia szintje: C)

6.2. Arteria pulmonalis angioplastica

és stentbeiiltetés

Arteria pulmonalis angioplastica

A kizdré6lagos ballonangioplastica elvégzése javasolt mind az
arteria pulmonalis f6torzs, mind az arteria pulmonalis dgak su-
lyos szlikiilete esetén, kiilondsen a nagyon kicsi betegeken, va-
lamint azokon, akikben a pulmonalis artéridk anatémiai elval-
tozdsai igen Osszetettek, €s a primer stentbetiltetés nem megva-
16sithatd. A jelentds sziikiilet fenndlldsa egyértelmdi, ha a
mérhetd gradiensek meghaladjdk a 20-30 Hgmme-es értéket a
stenoticus tertilet két oldaldn, a distalis sziikiilet miatt a jobb
kamrdban vagy a pulmonalis artéria proximalis szakaszdn mért
artérids vérnyomds meghaladja a szisztémds vérnyomads felét-
kétharmadat, vagy a két tiid6félben mért aramlds aranya 35%/
65% vagy rosszabb. A szfiikiilet jelentosége azonban gyakran
nehezebben megitélhetd, és meghatarozasa a sziikiilet szubjek-
tiv anatomiai (angiografis) képe vagy bizonyos teriiletek vér-
ellatasa kozotti diszkrepancia alapjan torténik és nem az adott
szakasz két oldala kozott mért gradiens segitségével. Ismert
tény, hogy az alacsony pulmonalis dramldssal jaré anatomia,
példaul Glenn-sontok vagy Fontan-keringés esetén a pulmona-
lis 4gban mért gradiensek alapjan megbizhatatlanul lehet meg-
hatdrozni a sziikiilet stlyossagat. Hasonloképpen, a tiidokerin-
gésben fenndll6 sziikiiletet normadlis pulmonalis dramlds mel-
lett is alulbecsiilhetjiik a magas nyomds miatt kialakulé szokés
jelensége miatt. Amennyiben izoldlt arteria pulmonalis szlkii-
let esetén a vér az ellenoldali tiid6 vagy a tiid6 szomszédos
szegmentumai felé vezet6dik el, nagyon jelentds (>90%) egy-
oldali vagy izolalt dgstenosisok esetén is el6fordulhat, hogy
minimdlis nyomdsesés mérhetd a sziikiilet két oldala kozott,
vagy egyaltalan nem alakul ki nyomasesés.

A ballonos angioplastica velesziiletett és szerzett arteria
pulmonalis stenosis esetén is elvégezhetd, a ballonos tdgitas
azonban csak ritkdn jelent hosszi tdvi megoldast ezeknek az
elvéiltozasoknak a kezelésére. Az elvaltozasok kezelésére
végzett ballonos angioplastica eredményeként az érintett erek
atmérdje akar 50%-kal noéhet, és a sziikiilet két oldalan mért
nyomasgradiens pedig 50%-kal csokkenhet, valamint az érin-
tett ér dramldsa jelentGsen emelkedhet, a tdgitds azonban 6n-
magdaban csak ritkdn jelenti a sziikiilet teljes vagy végleges
megoldasat és az adott ér altal elldtott tertilet vérellatdsanak
normalizdl6éddsat; az elért javulds pedig gyakran csak dtmene-
ti. Kevés bizonyiték utal csak arra, hogy a ballonos tagitds 6n-
magdban hosszu tdvon tartésan jelentds javuldst hozna létre,
és hosszu tavi utdnkovetésre vonatkozé adatok nem taldlha-
téak az irodalomban.!®'-1* Az arteria pulmonalis stenosis ta-
gitdsaval kapcsolatban a kozelmiltban elvégzett vizsgdlatok
vagy a vdgéballonokkal kiegészitett ballonos angioplasticara
vagy a primer stentbeiiltetésekre vonatkoztak, ezekkel a vé-
gdballonokkal és az arteria pulmonalis stentbeiiltetés indika-
cidival foglalkoz6 részekben kiilon foglalkozunk.!%

Az arteria pulmonalis stentek beiiltetése akkor javasolt az
arteria pulmonalis f6torzsébe vagy az arteria pulmonalis dgai-
ba, ha a sz{ikiilet varhatéan nem fog megfelelden és tartdsan ja-
vulni, vagy kordbban nem javult megfelelden és tartésan az ar-
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teria pulmonalison végzett ballonos tdgitds hatdsdra.'*'s” Az
intravascularis stentek alkalmasak a velesziiletett sziikiiletek, a
sebészileg létrehozott sziikiiletek €s a szomszédos képletek
nyomadsa altal 1étrehozott szlikiiletek kezelésére is. Az egysze-
res stentek, tobbszoros stentek és az eldgazo stentek egyardnt
hatékonyak, és mindegyik alkalmazhatd, ha ezt a pulmonalis
artéridk anatémiai viszonyai sziikségessé teszik.'s

Kockdzatok/szovodmények

Az 0sszes Osszetett katéteres beavatkozassal természetszertien
tarsuld kockdzatok a ballonos angioplasticdhoz sziikséges dré-
tok és ballonok behelyezése soran is jelentkeznek. A pulmona-
lis angioplastica kockazatai koziil kiemelendd az erek perfora-
cidja és a szivritmuszavar. Az arteria pulmonalis f6t6rzson
vagy agakon végzett angioplasticaval kapcsolatos legfonto-
sabb tovabbi kockdzat a pulmonalis erek sériilése. A sikeres ta-
gitashoz jelentdsen tul kell tdgitani mind a szkiilet 4ltal érin-
tett teriiletet, mind a szomszédos érszakaszokat. A még haté-
konyabb tagitashoz sziikségesnek tartjuk, hogy legaldbb egy
szakadds keletkezzen az érfal intimdjaban. A pulmonalis arté-
ridk altalaban nagyon jol tagithatdk, igy a tiltagitas mértéke a
normadlis atmér6 akar két-haromszorosat is elérheti. A stenoti-
cus teriiletek azonban nem normaélis szovetbol épiilnek fel, és
altaldban kevésbé tagithatk, emiatt nagyobb a szakaddsok ve-
szélye, ami érrupturat és ennek kovetkeztében stilyos vérzést,
haemothoraxot és akdr haldlt okozhat. Bar nem tekintjiik ,,sz0-
védménynek”, a legtobb pulmonalis artériat és pulmonalis
agat csak a normadlis atmér6jének koriilbeliil 50%-dig tagitjuk,
és a tagitott pulmonalis artéridk és arteria pulmonalis dgak
nagy részén restenosis alakul ki viszonylag rovid idé alatt, és
sok esetben az eredeti mértékre sztikiilnek vissza.'®

Arteria pulmonalis stent beiiltetése

A novekedésben 1€v6 betegekben a centrdlis vagy proximalis
pulmonalis artéridkba csak ballonnal tagithaté stentekkel vé-
gezhetd stentbeiiltetés. A stentek faldnak elég erdsnek kell
lennie ahhoz, hogy ki tudja tdmasztani az eret, bizonyos fokig
hajlékonynak kell lennie és végsd dtmérdjiiknek nagyobbnak
kell lennie, mint a pulmonalis artéridkban az adott helyzetben
feln6ttekben lehetséges legnagyobb atmér6 az adott beteg
esetében. !’ A betegek szdmdra az a legel6nyGsebb, ha a
centrdlis pulmonalis artéridkba beiiltetett stentek feln&ttmé-
retre tagithatdk, és mindig ezt kell tekinteni az elsd €s idedlis
megolddsnak. Bizonyos esetekben a beteg kicsi mérete, az ér
kis mérete vagy a kozelmdltban elvégzett szivmiitét kozelsé-
ge miatt kisebb, felndttméretre nem tagithatd stenteket is si-
keresen haszndltak az arteria pulmonalis dgak stenosisdnak
kezelésére. A kisebb méretii stentek hasznalatat palliativ bea-
vatkozasnak kell tekinteni, és mar a stent beiiltetése elott fi-
gyelembe kell venni, hogy a jovében az ilyen stenteket sebé-
szi tton el kell majd tdvolitani vagy meg kell nagyobbitani.
Ezt gyakran egy tervezett kés6bbi miitét, példaul a jobb kam-
ra-arteria pulmonalis conduit cseréjekor vagy a Fontan-mi-
tét-sorozat utolsé 1épésének elvégzésekor is meg lehet tenni.
Azt javasoljuk, hogy a kisebb stentek haszndlatdra csak gyer-
mekszivsebésszel végzett megbeszélés utdn keriiljon sor.

A pulmonalis artéria rutinszeri el6zetes tagitdsa nem javasolt
az érruptura veszélye miatt; van azonban két olyan helyzet,
amikor az arteria pulmonalis jelentSs szlikiiletének elézetes
tagitdsa egyértelmiien javasolt a stent beiiltetése el6tt. Az elsd
ilyen helyzet az, amikor a korabbi katéterezés soran az elér-
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het6 ballonokkal nem sikertilt a pulmonalis artéria sziikiiletét
a kivant atmérdjlire tdgitani. Az elGzetes tagitds masodik indi-
kdcidjat az jelenti, ha a sziikiilet olyan foku, hogy a vezet6 hii-
vely/dilatator-készlet nem vezethetd at a sziikiileten a teriilet
eldzetes tagitdsa nélkiil. Ehhez a sziikiilet 4tmér6jének 2-3
mm alatt kell lennie. El6fordulhatnak egyéb helyzetek is a 8
mm alatti &tmér6jl szlikiiletek fennallasakor, amikor a bea-
vatkozdst végzd véleménye szerint az onmagdban vagy vago-
ballonnal végzett tagitds sentbeiiltetése nélkiil is megoldhatja
a jelentOs stenosist, ezekben az esetekben a tagitds elvégzése

7z

szoba jon a stent beliltetését megel6zben.

Kockazatok/szovodmények

A pulmonalis artéridkban végzett stentbeiiltetésekhez na-
gyobb és merevebb drétok €s hiivelyek sziikségesek. Ez kis
mértékben fokozza a drétokkal/hiivelyekkel végzett manipu-
lacidok kockazatait; mindemellett stentbeiiltetések soran ki-
sebb a kockdzata a pulmonalis artéridk szakaddsanak, mint a
kizéarélagos ballonos tdgitaskor, mivel az adott ér tiltagitasa
ebben az esetben nem sziikséges.

Ha a ballon/stent mérete nem megfeleld, vagy azt a beiiltetés
sordn nem sikeriilt pontosan a stenoticus szakaszba helyezni,
a stent rossz helyzetbe keriilhet, vagy a beiiltetést kovetden
elmozdulhat. Ez az ér kéros helyzetéhez vagy az oldaldgak le-
zarasahoz vezethet. A stent rossz helyzete miatt kéros intima-
proliferdcié indulhat el, és emiatt az ér visszasziikiilhet.
A stent méretének jelentds alulbecslése vagy stlyosan koéros
pozicidja retrograd embolisatiét okozhat az artéria pulmona-
lis f6torzsében vagy akar a jobb kamrdban, amit esetleg sebé-
szileg kell eltavolitani.

Ajanlasok a pulmonalis angioplasticara vonatkoz6an
I. osztaly
1. Pulmonalis angioplastica elvégzése javasolt az arte-

ria pulmonalis periférias againak jelent6s sziikiilete
(a ,,jelentds” sziikiilet definicigja a szovegben olvas-
haté) vagy az igen Kkicsi betegek arteria pulmonalis
stenosisa esetén, akiken a primer stentbeiiltetés nem
johet szoba. (Az evidencia szintje: B)

Ila osztdly

1. Esszerii megfontolni a pulmonalis angioplastica el-
végzését a distalis artériak jelentos sziikiiletének (az
,,Arteria pulmonalis angioplastica és stentbeiiltetés”
cimii szakasz bevezetésében leirt definicié szerint)
vagy a nagyobb, proximalisabb arteria pulmonalis
agak sziikiiletének esetében, ha az elvaltozas primer
stentbeiiltetéssel nem tiinik kezelhetonek. (Az eviden-
cia szintje: B)

IIb osztdly

1. Megfontolhaté pulmonalis angioplastica elvégzése az
arteria pulmonalis f6torzs jelent6s sziikiiletének ke-
zelésére, ha annak kovetkeztében az arteria pulmo-
nalis proximalis szakaszaban vagy a jobb kamraban
(pulmonalis billenty{istenosis hianyaban) a sziszté-
mas vérnyomas tobb mint kétharmadara emelkedik
a nyomas. Az ilyen sziikiilet altalaban supravalvula-
ris pulmonalis stenosis kovetkeztében alakul ki, ami
kiilonosen rosszul reagal a kizarolagos ballonos tagi-
tasra. (Az evidencia szintje: C)
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Ajanlasok az arteria pulmonalis

stentbeiiltetésére vonatkozoan

I. osztdly

1. Primer intravascularis stentbeiiltetés javasolt a pro-

ximalis vagy distalis arteria pulmonalis agak jelent6s
sziikiiletének kezelésére, ha az ér, illetve a beteg mé-
rete elég nagy ahhoz, hogy befogadjon egy olyan
stentet, amely kés6bb az adott ér feln6ttkori méreté-
ig kitagithato. (Az evidencia szintje: B)

Ila osztdly

1. Esszerii megfontolni az arteria pulmonalis stent be-
iiltetését az olyan kritikus allapoti vagy miitét utan
allé szivbetegekbe, akikben az arteria pulmonalis ag
jelentos sziikiilete bizonyitottan felelés a hemodina-
mikai eltérések kialakulasaért, a beteg, illetve az ér
méretétol fiiggetleniil, kiillonosen abban az esetben,
ha a ballonos tagitas sikertelennek bizonyult. (Az evi-
dencia szintje: B)

2. Esszerti primer intravascularis stentimplantaciot vé-
gezni az arteria pulmonalis f6torzs egy szakaszan ész-
lelhet6 jelent6s sziikiilet kezeléseként, ha ez a jobb
kamrai nyomas emelkedését okozza, amennyiben a
stent egyértelmiien nem fogja akadalyozni a pulmo-
nalis billentyi miikodését vagy belogni az arteria pul-
monalis bifurcatiéjaba. (Az evidencia szintje: B)

IIb osztdly

1. Esszerdi lehet Kicsi, a felngttméretre nem kitagithaté
stenteket beiiltetni a pulmonalis artériaba Kicsi gyer-
mekekben a kooperativ sebészi stratégia részeként a
silyos arteria pulmonalis ag stenosis palliativ megol-
dasaként. Ezeket a stenteket a kés6bbi tervezett mii-
tétek (conduitcsere, a Fontan-miitét utolsé 1épése)
soran esetleg sebészileg meg kell nagyobbitani vagy
el kell tavolitani. (Az evidencia szintje: C)

6.3. Szisztémas vénas ballonos angioplastica

és stentbeiiltetés

Szisztémds véndk

A szisztémds véndk szlkiilete velesziiletett rendellenesség-
ként, a vénds rendszeren vagy a koriil végzett mitétek ered-
ményeként, beiiltetett vénds katéterek miatt és kiilsé komp-
resszid hatdsdra alakulhat ki. A vénds keringés alacsony nyo-
mdsa miatt ,,jelentds” gradiensek dltaldban nem mérhetdk,
még a vénds elvezetés teljes elzdrddasakor is eldfordulhat,
hogy csak 1-2 Hgmm-es gradiens van jelen. A jelents sziikii-
let miatt érintett teriiletek dltaldban jol lathatok. A sziikiilettdl
proximalisan elhelyezked6 véndk gyakran tagak, valamint a
szlikiilet koriil szdmos vénds kollaterdlis figyelhet6 meg.
A vénds sziikiilet gyakran a jelentds sziikiilet helyétdl proxi-
malisan elhelyezkedd teriileteken lathaté pangds és 6déma
képében jelentkezik.

Kizarélagos ballonos angioplastica csak ritkdn indikalt a
szisztémas vénas sziikiilet/elzarédas definitiv ellatdsa soran,
mivel ezeket az elvdltozdsokat jelenleg leginkdbb intravascula-
ris stentekkel kezelik. Mint a pulmonalis artéridk sziikiiletének
megolddsara végzett ballonos angioplastica esetén, némi rovid
tavu javulds ebben az esetben is elérhetd az érintett ér &tmérdjé-
ben €s az érintett teriilet véraramlasaban, azonban mind az at-
mérd, mind a véraramlas tekintetében csak ritkdn marad fenn
jelentGs hosszi tavi javulds.!”"17? Ez vonatkozik a véndk vele-
sziiletett szikiiletére, valamint azokra a sokkal gyakoribb ese-

tekre egyarant, amikor a periférids vénak sziikiilete tartés vénds
katéterek vagy a centralis véndk sebészi rekonstrukcidja (Mus-
tard-, Senning-, Fontan-tipusi miitétek) miatt alakul ki. A pul-
monalis artéria sztikiiletének kezelésére végzett kizar6lagos
ballonos angioplasticdhoz hasonldan a kizdrélagos ballonos an-
gioplastica itt is megfelel6 médszer lehet nagyon kicsi betegek
nagyon kicsi véndiban, valamint abban az esetben, ha a sztikiilet
helye teszi komplexebbé az ellatdst, példdul a periféridsabban
helyezkedd véndk stenosisardl van sz6, amikor az érintett vénak
hajlitdsnak vagy feszitésnek kitett testtdjakon futnak (példaul a
nyakon, hénaljban vagy a lagyék tdjan taldlhaté periférids vé-
ndk), és ennek kovetkeztében a jelenleg elérhetd intravascularis
stentek beiiltetése nem megoldhatd. A szisztémads véndk el6ze-
tes ballonos angioplasticdja szintén gyakran sziikségessé vilik,
hogy ezaltal atjuthassunk a stilyos szfikiileten és bejuttathassuk
az érintett teriiletre az intravascularis stentek beiiltetéséhez
sziikséges nagyobb hiivelyeket. A nagyon kicsi (periférids) vé-
ndk sziikiiletekor a kordbban kitdgitott véndk sokszor teljesen
elzarédnak, ami még bonyolultabba teszi a hozzaférést.

Kockazatok/szovodmények

A szisztémds véndk tdgitdsa igen kevés szovédménnyel jar.
A legtobb sziik véndhoz konnyen hozza lehet férni, és nincs
sziikség ehhez veszélyesebb Osszetett katéteres beavatkozd-
sokra. Az érperforaci6 veszélye all fenn, ha egy teljesen elzart
véndba kell behatolni célzott megnyitds céljabol.

A normdlis és feltételezhetSen a stenoticus véndk is igen jol
alkalmazkodnak a tagitdshoz, ami lehetové teszi, hogy nor-
malis atmérdjliik hdrom-négyszeresére tagitsuk Sket a véna
egyértelmii kdrositdsa nélkiil, a tagitott véndk visszaszikiilé-
se azonban gyakori, taldn még gyakoribb, mint a pulmonalis
artéridk esetében. A vénaruptura veszélye létezik, de a gya-
korlatban csak igen ritka esetekben fordul el6. A tdgitott
szisztémds véndkban gyakran alakul ki trombdzis, amennyi-
ben a rajtuk 4dthaladé véraram nagysdga nem megfeleld.

Szisztémds vénds stentek beiiltetése

Intravascularis stentek beiiltetése javasolt minden szisztémas
vénds sziikiilet vagy teljes elzarddds kezelésére, mint példdul
a vena iliofemoralis, vena anonyma, vena subclavia, vena ca-
va superior és vena cava inferior elvdltozdsai, valamint a
centrdlis vénds terel6folt szlikiilete esetén, ami példdul a Mus-
tard/Senning vagy Fontan-tipusu beavatkozasokat kdvetden
fordul el6. Mivel a kordbbi prébalkozasok sordn kdvetkezete-
sen sikertelennek bizonyult a kizdrélagos ballonos tagitas, és
gyakran bonyolult hozzaférni ezekhez a szisztémads vénas el-
véaltozdsokhoz és atjutni a sziikiileten, primer stentbeiiltetés-
sel végzett kezelés javasolt mdr akkor, amikor ezeket az el-
véltozasokat el6szor feltarjuk.

A szisztémds véndk sziikiiletének/elzarédasanak kezelésé-
ben haszndlt stentekkel kapcsolatos kedvezd tapasztalatok
tobbségérdl ballonnal tigithaté stentek alkalmazdsakor sza-
moltak be. Mint a novekedésben 1évé gyermekeknek beiilte-
tett stenteknél mindig, ebben az esetben is olyan stentet kell
alkalmazni, ami kés6bb az érintett ér felnSttkori atmérdjéig
kitdgithat6. A jelenleg a szisztémds véndkban haszndlhatd
stenteket olyan helyre kell beiiltetni, ahol nincs kitéve ismé-
telt fesziilésnek, hogy ezzel megakaddlyozzuk a stent elhaj-
lasat vagy torését. A szisztémads véndkba beiiltetett stentek tar-
tos atjarhatosaga attdl fiigg, hogy sikeriil-e megfeleld vér-
dramldst 1étrehozni a stentelt érben a beavatkozds végére.!”

Nem torténtek kontrolldlt vagy randomizdlt vizsgélatok a
stentek haszndlatar6l a szisztémds véndkban. Mint a pulmo-
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nalis artériakba beiiltetett stenteket, ezeket a stenteket is az-
utan kezdték el alkalmazni a szisztémas vénakban, miutan a
kizdrdlagos dilatidcié ismételten sikertelennek bizonyult,
hogy ezaltal tartésan biztositani lehessen a szisztémas véndk
sziikiiletének olddsat; ezzel a mddszerrel kedvezs azonnali €s
kozéptavi eredményeket lattunk.!”

Kockdzatok/szovédmeények

Mint a szisztémds véndk tagitdsa esetén, a stenoticus sziszté-
mds véndkban torténd stentbetiltetéshez sziikséges vénds hoz-
zaférés is dltaldban kozvetlenebb, kevésbé komplex beavatko-
zéasokat tesz sziikségessé, és maga a stentbeiiltetés is kevesebb
kockazattal jar. A szisztémads véndk jé alkalmazkoddoképessé-
ge miatt az egyéb teriileteken észlelteknél magasabb a stent ki-
mozduldsdnak és a stent miatti tdvoli embdlidk kialakuldsdnak
aveszé€lye a beiiltetés kozben. Bar nagyon alacsony, de fennall
a kockdzata a véna rupturdjanak a stentbetiltetés alatt. A szisz-
témads véndba helyezett stent embdliaként a jobb pitvarba vagy
jobb kamréba juthat, ami a sebészi eltavolitdsat bonyolultabba
és veszélyesebbé teheti. A szisztémads vénds stentek feszités
vagy hajlitds hatdsdra 6sszerogyhatnak és gyakran djra elzé-
rédnak. Ha a beiiltetés id6pontjdban nem sikeriil rajtuk ke-
resztiil megfeleld véraramlast 1étrehozni, gyakran trombdzis
alakul ki benniik. A vénds stentekben kialakul6 trombdzis
kockdzata a perioperativ idészakban magasabbnak tlinik.

Ajanlasok a szisztémas vénas ballonos

angioplasticara vonatkozoéan

Ila osztdly

1. Esszeri megfontolni a vénas ballonos angioplastica

elvégzését a periférias vénas elzarédas vagy ,,0ssze-
tett” vénas sziikiilet esetén, amennyiben nem létezik
mas alkalmazhat6 terapias médszer. (Az evidencia
szintje: C)

IIb osztaly
1. Esszerii lehet vénas ballonos angioplasticat végezni a
centralis vénas elzarodasok esetén, de ennek hasz-
nossagat még nem bizonyitottak a vénas sziikiiletek
és elzarodasok definitiv kezelésében. (Az evidencia
szintje: C)

Ajanlasok a szisztémas vénas
stentbeiiltetésre vonatkozoéan
I. osztdly
1. Stentbeiiltetés javasolt a jelents szisztémas vénas elza-
rodas kezelésére a kulcscsontok szintje alatt és az ingu-
inalis szalagok szintje felett. (Az evidencia szintje: B)

6.4. Pulmonalis vénak

A pulmonalis vénak szfikiilete izolalt velesziiletett rendellenes-
ségként vagy egyéb szivfejlodési rendellenességekkel tarsulva
is jelentkezhet.""8! Emellett 1étrejohet tiidGvéna-transzpozi-
cié sebészi korrekcidjanak kovetkeztében!™ 18218 vagy tiidG-
transzplantdcié utdn is.!?1% Felndtt betegekben a pulmonalis
vénak sztikiilete kialakulhat a pitvarfibrillacié miatt végzett ra-
diéfrekvencids ablatiét kovetden is.!*+2% Ritkabb okai k6z¢ tar-
tozik a tumorok, sarcoidosis vagy mediastinitis miatti kiilsd
kompresszi6 212! Az elvdltozds gyakran progressziv, és a mind-
két oldalt érintd elvaltozasok haldlos kimenetelliek.!7*-180.184.187.212
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El6szor 1991-ben irtak le stentek alkalmazasat a pulmonalis vé-
nak szikiiletének kezelésében.'® Azéta a pulmonalis véndk
stentkezelésével kapcsolatos szakirodalom csak kis esetszamu
esetsorozat-vizsgalatokra korldtozddik €s leginkdbb két £6 kate-
goriat kiilonit el: feln6ttek, akikben a pulmonalis véna stenosisa
a pitvari ritmuszavarok radidfrekvencids ablati6jat kovetden ala-
kult ki, 7194200208 &g oyermekek, akikben a pulmonalis véna ste-
nosisa a tarsuld velesziiletett szivfejlodési rendellenesség sebé-
szi korrekcidjat kovetGen jelentkezik!74176-178.184.187.189213-218 a0y
a pulmonalis véndk velesziiletett szikiiletében szenved-
nek 74181215218219 A7 eayéb kezelési lehetGségek kozé tartozik a
miitét,!7>-176183-186.188216 hallonos angioplastica,!””1” és a vagibal-
lonok hasznélata,2'??%22! de mostandig nem sikeriilt azonositani
olyan beavatkozdst, amelyek kelléen nagy ardnyban biztosita-
ndk a pulmonalis véndk tartds dtjarhatdsagat, és elkeriilhetévé
tennék a tovabbi beavatkozdsokat.

A ballonos angioplasticdra és a stentes tdgitasra vonatkozo
adatok Osszehasonlitdsa alapjan a stentekkel jobb eredmé-
nyek és tartésabb atjarhatGsag érhets el.®®2°0222 Emellett a
stent mérete az egyik tényez6, ami késleltetheti a szfikiilet is-
mételt jelentkezését.!7+196219223 Ez kiilondsen igaz abban az
esetben, ha a stentet 8-10 mm-nél tdgabbra nyitjuk a pitvar-
fibrilldcié miatti pulmonalis véna ablatigja kovetkeztében ki-
alakult vena pulmonalis sz{ikiiletében szenvedd felndtt bete-
gekben. Prieto és munkatdrsai??? eredményei szerint az angio-
plasticdt kovetéen a beavatkozas sikerének ardnya 42%, a
restenosis ardnya pedig 72% volt, szemben a stent alkalmaza-
sa sordn tapasztalt 95%-os sikerességi €s 33%-0s restenosis-
ardnnyal. Ha a stent 4tmér6je meghaladta a 10 mm-t, nem ala-
kult ki restenosis. Hasonldképpen, Neumann és munkatar-
sai'” eredményei szerint a restenosis gyakorisdga csak 23%
volt, ha a stentet 10 mm-nél nagyobbra tigitottak. Kluge és
munkatérsai!®2% azt talaltdk, hogy felnSttekben 6 mm a ,.kri-
tikus atméré” alacsony pulmonalis vénds dramlds esetén.
Mindezek mellett mds vizsgdlatok akdr 60%-os restenosis-
ardnyt mutattak ki, attél fiiggben, hogy angioplastica vagy
stentbeiiltetés tortént.'*+19221 A gyermekgydgydszati iroda-
lomban a sebészeti adatok szerint a ,,varratmentes marsupia-
lisatio” moédszere a leghatékonyabb, de a reoperdciét nem
igényld tilél6k ardnya igy is 50% koriil marad.!”>188216 A res-
tenosis ardnya az angioplastica és a stentbeiiltetés utdn hason-
l6an magas, és kiilonosen rossz a velesziiletett vena pulmona-
lis sztikiiletben szenved betegekben.! 77178213214 Mivel a sebé-
szeti beavatkozds a stentbeiiltetés utdn nagyon bonyolult,
fontos, hogy olyan stentet iiltessiink be, amely a restenosisok
esetén vagy a gyermek novekedéséhez alkalmazkodva ismé-
telten tagithatd. A beavatkozdsokat a tiidStranszplantacié el-
oddzdsa érdekében gyakran tobbszor is meg kell ismételni,
ahogy a betegség az intraparenchymalis vénak irdnyaba pro-
gredidl. Ajanldsainkat a terdpids lehetGségek elégtelenségét
figyelembe véve tettiik meg.

A CT-vizsgélat gyakran tilbecsiili a teljes elzarédds gya-
korisdgat. A pulmonalis artéria ék angiogram sokkal érzéke-
nyebb modszer az atjarhatésdg igazoldsara, ami lehet6séget
ad ara, hogy legalabb megkiséreljilk megmenteni a pulmona-
lis vén4t.2

A transzkatéteres technika magatdl értet6d6 és leirdsa
megtaldlhaté a szakirodalomban. A pitvari septum épsége
esetén transseptalis punkcié sziikséges.!®? A femoralis véndk
és a pulmonalis véndk kozotti it dltaldban nem tartalmaz
megtoretéseket, €s a stent bejuttatdsara szolgdld rendszert a
betegek dltaldban jdl tolerdljak.
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Kockdzatok/szovodmények

A beavatkozds szovodményei hasonléak az egyéb vascularis
képleteken végzett stentbeiiltetés sordn észleltekhez, és ide-
tartozik az ér dissectidja, a stent elmozduldsa vagy az emboli-
satio. Mivel a beavatkozdst a bal pitvarban végzik, a stent mi-
att kialakul6 embolisatiénak igen silyos kovetkezményei le-
hetnek. A stent beiiltetését alternativ moédon kozvetlen
szemellen6rzés mellett intraoperativ udton is elvégezhet-
jlik.!178213217 Bz utébbi technikai elénye az, hogy a stentet pon-
tosan lehet poziciondlni a bal pitvarban, midltal a késdbbi is-
mételt intervencidk soran hozza lehet férni a stenthez, €s
megfelelobb a csecsemdk €s a kisgyermekek kezelésére is.
Bar az azonnali eredmények kivaldak, a kozéptavi és hosszi
tavi eredmények kevésbé optimadlisak, és a restenosis jelen-
t0s problémat jelent.

Ajanlasok a pulmonalis vénas angioplasticara
és stentbeiiltetésre vonatkozéan
IL. osztdly

1. Pulmonalis vénas angioplastica és stentbeiiltetés ja-
vasolt a radiofrekvencias ablatiés beavatkozasok
utan kialakulé jelent6s szerzett pulmonalis vénas
stenosis kezelésére. (Az evidencia szintje: C)

2. Pulmonalis vénas angioplastica és stentbeiiltetés ja-
vasolt a tiid6transzplantacié utin vagy daganatok
miatti kiils6 kompresszié kovetkeztében kialakult
szerzett pulmonalis vénas stenosis kezelésére idésebb
gyermekben és fiatalokban. (Az evidencia szintje: B).

Ila osztaly
1. Esszerii megfontolni a pulmonalis vénss angioplasti-
ca elvégzését a tiidovéna-transzpozicié sebészi kor-
rekcidja utan kialakulé pulmonalis vénas stenosis
kezelése soran. (Az evidencia szintje: C)

IIb osztaly

1. Megfontolhaté6 pulmonalis vénas angioplastica és
stentbeiiltetés elvégzése az izolalt velesziiletett pul-
monalisvéna-sziikiilet kezelése soran. (Az evidencia
szintje: C)

2. Megfontolhaté pulmonalis vénas angioplastica és
stentbeiiltetés elvégzése a tiid6transzplantacié vagy
daganatok miatti kiils6 kompresszié kovetkeztében
kialakulé szerzett pulmonalis véna sziikiiletének ke-
zelésére. (Az evidencia szintje: C)

3. Megfontolhaté pulmonalis vénas stentbeiiltetés el-
végzése a tiidovéna-transzpoziciéo miatti korrekcios
miitét utan kialakulé posztoperativ pulmonalis vé-
nas stenosis kezelése soran. (Az evidencia szintje: C)

I11. osztaly
1. Nem jon szoba a pulmonalis vénas angioplastica és
stentbeiiltetés elvégzése a sebészi beavatkozast
igénylo egyéb velesziiletett szivfejlodési rendellenes-
ségekkel tarsulo pulmonalis véna sziikiilet kezelése
soran. (Az evidencia szintje: C)

6.5. Stent beiiltetése a nyitott ductus arteriosusba

A ductus arteriosusba iiltetett stent viszonylag 0j katéteres be-
avatkozds a cyanoticus szivbetegségek palliativ kezelésében, a
megbizhaté pulmonalis vérellatds biztositdsa céljabol. Allds-
foglaldasunk késébbi részében foglalkozunk a ductus arteriosus

stent kezelésével a szisztémds keringés fenntartdsa céljabol.
(A nyitott ductus arteriosusnak a szisztémds keringés javitdsa
céljabol végzett kezelésével kapcsolatos részletek a 9. sza-
kaszban olvashatok.) A sebészi megolddsokhoz képest a duc-
tus stentelése vonzé megoldast jelent, mivel ezdltal elkeriilhe-
tok a szovédmények, példdul chylothorax, nervus phrenicus és
nervus laryngealis recurrens sériilés vagy az arteria pulmona-
lis megtoretése, amelyek az aortopulmonalis sontok kialakitd-
sa céljabdl végzett miitétek jol ismert szovodményei. A vele-
sziiletett cyanoticus szivfejlédési rendellenességekben szen-
vedd djsziilotteken végzett ductusstentelés kimenetelét leird
adatokat azonban jelenleg csak viszonylag kevés, egy-egy in-
tézményben végzett esetsorozat-vizsgalat adatait bemutato ta-
nulményban olvashatjuk. Ennek kovetkeztében a beavatkozas
elényei és hatranyai még nem teljesen tisztdzottak.

A ductusstentelés eredményei kezdetben a technikai prob-
1émak és a restenosis korai jelentkezése miatt nem voltak ked-
vezbek 224225 Az elmuilt évtizedben javultak a velesziiletett
cyanoticus szivbetegségben szenvedd csecsemdkon valoga-
tott esetekben végzett ductusstentelés eredményei.??*3? Az
Ujabb beszdmoldkban leirt javulé kimenetel részben a koszo-
rierek stentelésére tervezett flexibilis, alacsony profild, 4-5 F
méret(i hiivelyeken keresztiil biztonsdgosan bejuttathato6 sten-
tek megjelenésének tudhatd be. A betegek kivalasztdsa is ja-
vult, miutan sikeriilt azonositani azokat az djsziilotteket, akik
szdmdra nagyobb valdszinliséggel lesz elényos a ductus sten-
telése. Az irodalmi adatok alapjan jelenleg ugy gondoljuk,
hogy azokban az tjsziildttekben a legkedvez&bb a ductus-
stentelés kockdzatainak és eldnyeinek ardnya, akiknek duc-
tusa viszonylag egyenes (legfeljebb egy-két kanyarulat van
rajta), és legfeljebb csak hdrom-hat hénapra igényelnek
megbizhaté palliativ beavatkozdst. Ezek a feltételek jellem-
z6en a kritikus pulmonalis stenosisban vagy ép kamrai sep-
tummal tarsulé pulmonalis atresidban szenvedd csecsem&k
esetében teljesiilnek, akiknél a pulmonalis billenty(i tagitdsa
céljabdl elvégzett beavatkozdst kovetéen egy tovabbi meg-
bizhato forrdsra is sziikség van a megfelel pulmonalis dram-
14s biztositdsa céljabol. A kanyargdsabb (tobb mint két ka-
nyarulat) ductusszal rendelkez6 jsziilotteken a ductussten-
telés technikai szempontbdl kihivast jelent, és ezért — bar
ilyen ductusok esetén is beszdmoltak mar sikeres stentbeiil-
tetésr6l — a sikertelenség és a restenosis ardnya ebben az
esetben varhatéan magasabb lesz.

A korai restenosis gyakori a ductus stentelése esetén, en-
nek kovetkeztében a beavatkozdssal biztositott pallidcié ke-
vésbé megbizhatd és gyakran rovidebb ideig marad fenn,
mint a sebészi aortopulmonalis sontok esetében varhatd len-
ne. Alwi és munkatdrsai??’ példdul 51, velesziiletett cyanoti-
cus szivbetegségben szenvedd csecsemdn végzett ductussten-
telés eredményeirdl szamoltak be. Hat hénappal a beavatko-
zast kovetden a betegek 66%-an nem kellett megismételni a
beavatkozdst, ez az érték a tizenkettedik honapra 55%-ra
csokkent. A restenosis leggyakrabban a stentbe betiiremkedd
szovetnovekedések miatt alakul ki, de 1étrejohet a ductus aor-
ticus vagy pulmonalis végén is, amennyiben akar 1-2 mm-es
szakasz stentelés nélkiil marad. A legtobb beszdmol6 hangsu-
lyozza, hogy a korai restenosis elkeriilése érdekében alapve-
téen fontos a ductust teljes hosszdban, a pulmonalis artériatol
az aorticus végéig stentelni.

A ductusstentelés anterogrdd és retrograd megkozelitéssel
is elvégezhetd. Azokban az ujsziilottekben, akiken pulmona-
lisbillentyti-tagitds tortént pulmonalis stenosis vagy pulmona-
lis atresia miatt, és altaldban viszonylag rovid €s egyenes duc-
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tusszal rendelkeznek, a transvenosus anterograd megkozeli-
tés vdlasztando; ebbdl a megkozelitésbdl artérids katétert le-
het haszndlni az angiografia sordn a stent poziciondldsanak
elésegitésére. Retrograd megkozelitést kell haszndlni azok-
ban az Ujsziilottekben, akikben nincs megtartott jobb kamrai
kidramldsi pdlya; ilyen beavatkozdst a beszdmoldk alapjan
végeztek mdr az arteria femoralison, az arteria umbilicalison
vagy az arteria axillarison végrehajtott behatoldsbdl is. Fon-
tos, hogy a ductus valamilyen fokban restriktiv legyen, mert
igy lehet megfeleld pozicidt taldlni a stent rogzitésére. Emiatt
bizonyos betegekben a prosztaglandin El-infizidt a beavat-
kozas el6tt néhany o6raval le kell dllitani.

A ductus stentelésére a koszorderek stentelésére tervezett
flexibilis, elére felhelyezett stenteket haszndlunk. Ezeket
4-5 F méreti hiivelyeken at, 0,014” dréton be lehet juttatni.
A sziikséges stent hossza a ductus anatémidjatdl fiiggben val-
tozik, de a korai restenosis elkeriilése érdekében fontos, hogy
a stent a pulmonalis artéridtdl az aorticus végéig a teljes duc-
tust atérje. Ha egy stent nem elegend6 a ductus teljes hossza-
nak athidaldséra, két, egymadst atfedd stentet is be lehet he-
lyezni. Erett djsziilottekben a 3,5-4,5 mm &tmérji stentek
altaldban elegendd pulmonalis véraramlast biztositanak anél-
kiil, hogy tulzott pulmonalis dramldst hozndnak 1étre. Kicsi
Ujsziilottekben a 3,0 mm atmér6jl stentek is elegenddek.
A stentrestenosis kockazatdnak csokkentésére altaldban hosz-
szu tavd thrombocytaaggregicid-gatld kezelés javasolt a be-
avatkozds utdn.

A ductus stentelése megfeleld rovid tavi palliativ kezelést
jelenthet azokban a cyanoticus djsziilottekben, akikben a pul-
monalis dramlds mds forrasbdl is taplalkozik, mint példdul a
kritikus pulmonalis stenosisban vagy ép kamrai septummal
tarsulé pulmonalis atresia miatt végzett jobb kamrai kidram-
lasi palya tagitdsat kovetden. Ezekben a betegekben gyakran
csak rovid tdvon van sziikség a pulmonalis véraramlas emelé-
sére a stentelt ductuson keresztiil, és az ilyen betegek ductusa
altaldban viszonylag egyenes, ami alkalmassd teszi ket a
stentbeliiltetésre. A kanyargdsabb ductusu (tobb mint két ka-
nyarulat) betegek szdmdra is elényos lehet a ductus stentelé-
se, de az irodalmi adatok alapjan az ilyen ductusok esetében a
stent behelyezése technikailag nagyobb kihivast jelent, és a
beavatkozds kockdzat-elény ardnya jelenleg nem annyira
kedvez6. Mivel a restenosis viszonylag gyakori, a ductus
stentelése nem feltétleniil megfeleld mdédszer azokban a bete-
gekben, akiknek a tiid6keringése teljesen a ductus dtjarhato-
sagatol fiigg, és ezért biztonsagos és megbizhaté palliativ be-
avatkozast igényelnek. Amennyiben egy ilyen ujsziilttben
tdl magasnak tartjuk a sebészi sont kialakitdsdnak kockdzatét,
a ductus stentelése indokolt lehet. Mindemellett, ilyenkor ko-
telez6 a betegek igen gondos utdnkdvetése, mivel a stentelt
ductus korai és elére nem ldthatd restenosisa miatt az ilyen
betegekben a pallidcié kevésbé megbizhatd €s esetleg veszé-
lyes is lehet.

Kockdzatok/szovodmények

A beavatkozds szovédményei kozé tartoznak az tjsziilottek
szivkatéterezésével tarsuld altaldnos szovédmények, amelyek
koziil a legjelentdsebb a femoralis ér sériilése vagy elzarédasa.
A teljesen ,,ductusdependens” betegek esetében az intervenci-
6s munkacsoportnak fel kell késziilnie az extracorporealis
membran oxigenizacids vagy bypasskezelésre, ami abban az
esetben vélhat sziikségessé, ha a ductus varatlanul bezarédik
vagy megsériil a beavatkozds ideje alatt. Maga a stentelés is
kdrosithatja a ductus arteriosust a drét/katéter felvezetése so-
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rdn, vagy a ductus perforacidjdhoz vagy elzarédasahoz vezet-
het a stentelést megel6zden. A stent keriilhet rossz helyzetbe,
illetve embolisatiot okozhat, ennek eltdvolitdsa bonyolult bea-
vatkozast tehet sziikségessé. Mint kordbban madr leirtuk, gyak-
ran alakul ki a ductus korai restenosisa abban az esetben, ha a
ductus barmilyen rovid szakasza stentelés nélkiil marad, ami
jelentds artérids hypoxiat okozhat a cyanoticus csecsemdben.
A stentelt ductuson keresztiil nagy mennyiségli vér dramolhat
at, aminek kovetkeztében kialakulhatnak a fokozott pulmona-
lis d&ramlds szovédményei. A nyitott ductus arteriosus stentelé-
se bonyolultabbd teszi a sebészi beavatkozdst a pallidcié ma-
sodik 1épésekor (példdul a pulmonalis dramlds mennyiségének
szabdlyozdsa, pulmonalis angioplastica sziikségessége). A se-
bészi és intervencidés munkacsoport szoros egyiittmiikodése
sziikséges a beavatkozds alkalmazdsa esetén.

Ajanlasok a nyitott ductus arteriosusnak

a pulmonalis véraramlas fokozasa céljabol végzett
stentelésére vonatkozéan

Az aldbbi ajanldsok azt a felismerést tiikrozik, hogy a sebé-
szeti szovodmények elkeriilése ellenére a ductus stentelésével
elért pallidcié kevésbé megbizhatd és rovidebb ideig tart,
mint a sebészi aortopulmonalis sontok esetén varhaté lenne.
A nyitott ductus arteriosusnak a szisztémads keringés javitasa
céljabdl végzett kezelésével kapcsolatos részletek a 9. sza-
kaszban olvashatok.

Ila osztdly

1. Esszerii stentbeiiltetést végezni az anatémiailag al-
kalmas ductus arteriosusba azokon a velesziiletett
cyanoticus szivfejlodési rendellenességben szenvedd
betegeken, ahol a pulmonalis aramlas tobb mint egy
forrasbdl taplalkozik (példaul anterograd pulmona-
lis aramlas vagy kollateralis pulmonalis aramlas), de
viszonylag rovid id6re (harom-hat hénap) tovabbi
pulmonalis aramlas Kkialakitasat igénylik a stentelt
ductuson keresztiil. (Az evidencia szintje: B)

IIb osztdly
1. Esszerdi lehet stentbeiiltetést végezni az anatomiailag
alkalmas nyitott ductus arteriosusba azokon a vele-
sziiletett cyanoticus szivfejlodési rendellenességben
szenved6 csecsemdkon, akikben a pulmonalis dram-
las kizarolagos forrasa a ductus. (Az evidencia szint-

je: C)

I osztdly
1. A ductus stentelését nem szabad elvégezni azokon a
velesziiletett cyanoticus szivfejlodési rendellenesség-
ben szenved6 betegeken, akikben nyilvanvalé proxi-
malis pulmonalis artéria stenosis all fenn a ductus
beszajadzasa kozelében. (Az evidencia szintje: C)

6.6. A conduiten végzett beavatkozasok

A sebészi tton beiiltetett conduiteket széles korben alkalmaz-
z4k a jobb kamra és a pulmonalis artéria kozotti 6sszekottetés
kialakitasara vagy a Fontan-tipusud korrekcids miitétek extra-
kardidlis kiegészitésére. A conduitek szamos okbdl elzardd-
hatnak. A kisebb betegekbe beiiltetett conduitek a beteg nove-
kedésével besziikiilhetnek. Emellett a conduit megtoretése
vagy kiils6 0sszenyomatdsa, a conduitbe beiiltetett biologiai
miibillenty( sziikiilete és a conduiten beliil kialakul6 intima-
proliferacié vagy -meszesedés mind jelentds sziikiiletet hoz-
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hat Iétre. A conduit sztikiiletének definitiv kezelését a conduit
sebészi tton végzett cseréje jelenti.

A conduit tagitdsa vagy a conduitbe iiltetett stent segitsé-
gével azonban elvégezhetd a jelentds sziikiiletek palliativ ke-
zelése, és ez a modszer alternativ kezelési modot jelent azok-
ban a betegekben, akikben a conduit sztkiilete all fenn, és a
jobb kamrai nyomdsok meghaladjdk a szisztémds nyomads
kétharmadat. A palliativ kezelés pulmonalis regurgitatiot hoz-
hat 1étre vagy silyosbithatja a mar fennall6é pulmonalis regur-
gitatiot; a dontés meghozatalakor ezt is figyelembe kell ven-
ni. Mindemellett az elzdrddds dtmér6jének sikeres emelése
hénapokkal vagy akdr évekkel eloddzhatja az invazivabb és
definitiv megoldast jelentd sebészi csere sziikségességének
id6pontjdt. Rovid tdvon a kizdrélagos ballonos tagitds is sike-
res lehet, ez azonban ritkdn bizonyul tartésan eredményesnek,
igy a conduitsziikiilet esetében végzett intervencids kezelés
sordn napjainkban stentbeiiltetés is torténik a tdgitaskor elért
atmérd fenntartdsdra. A transzkatéteres pulmonalisbillenty(-
betiltetéssel tarsuld intravascularis stentbeiiltetésr6l a 7. sza-
kaszban olvashatnak részleteket.

Kockadzatok/szovodmények

A conduiteken végzett ballonos tagitas/stentbetiltetés szovad-
ményeként a pulmonalis regurgitatio kialakuldsa mellett
fennall a conduit sériilésének vagy akdr rupturdjanak kocka-
zata is. A kockdzat csokkentése céljabdl a tagitas/stent mérete
nem haladhatja meg a conduit eredeti 4&tmérgjét. A jobb kam-
ra-arteria pulmonalis conduit stentelése sordn kompresszid
ala keriilhetnek a koszoruderek, ez leginkdbb a koszorterek és
a conduit kozelségének pontos vizsgdlatdval €s a conduit pro-
batdgitdsaval egy id6ben végzett coronaria-angioplastica al-
kalmazdsdval keriilhet el.

Ajanlasok a conduitsziikiilet ballonos

tagitasara vonatkozéan

IIb osztaly

1. A jelentGs conduitsziikiilet ballonos dilataciojanak

elvégzése palliativ beavatkozasként indokolt lehet a
sziikiilet csokkentésére vagy a sziikiilet tagulékony-
saganak vizsgalatara a stentbeiiltetést megel6zden.
(Az evidencia szintje: C)

Ajanlasok a conduitsziikiilet miatt végzett

stentbeiiltetésre vonatkozéan

I. osztdly

1. Primer intravascularis stentbeiiltetés javasolt a jobb

kamra-arteria pulmonalis féag/arteria pulmonalis
conduit jelent6s sziikiiletének kezelésére, amennyi-
ben a conduit dominal¢ és jelents sziikiilete all fenn,
és a feltételezések szerint (a) a stent jelent6sen javit-
ja a conduit élettartamat, miel6tt tovabbi beavatko-
zas valna sziikségessé; (b) a létrejové pulmonalis re-
gurgitatio jobban toleralhatd, mint maga a szftikiilet;
(c) a stent biztosan nem fog rafekiidni az arteria pul-
monalis bifurcatiéjara vagy az altala kifejtett kiils6
kompresszio miatt nem fogja rontani a koszoruaér-
keringést. (Az evidencia szintje: B)

7. Erosszekottetések katéteres elzardsa

7.1. Nyitott ductus arteriosus

A nyitott ductus arteriosus Ivalon-dugé haszndlataval végzett
zérdsét elészor 1971-ben kozolték > Ezt Rashkind és munka-

tarsai kovették, akik 1979-ben kampdéval elldtott, egy darab ko-
rongbdl allé eszkozt, 1987-ben pedig két korongbdl 4ll6 esz-
kozt haszndltak 2*42*5 Ezeknek az eszkozoknek a bejuttatdsdhoz
viszonylag nagy bejuttatérendszerekre volt sziikség.>*> 1992-
ben Cambier és munkatarsai®*® egy kis 1étszdmii, Gianturco-
mikrospirdlok haszndlatdval végzett esetsorozat-vizsgélatot
kozoltek a kisméretli nyitott ductus arteriosusok zdrdsarol.
A technika legjelent&sebb elénye a kismérett (5 F) bejuttatd-
eszkozok haszndlata volt. Az6ta a nyitott ductus arteriosusok
katéteres zarasa kapcsan szamos eszkoz és innovativ technika
alkalmazdasardl sziiletett beszdmol6. > A beavatkozds biz-
tonsdgossdgat és hatékonysagat szimos esetsorozat-vizsgalat-
ban igazoltdk, és ez a terdpids modszer elséként vilasztandd
kezelési moédda valt a legtobb kdzpontban, az igen kis sziileté-
si sulyd vagy nem megfelelé anatémidval rendelkezd, példaul
B tipusu nyitott ductus arteriosusban (mas néven aortopulmo-
nalis ablak) szenvedd betegek kivételével ¢ Az 1990-es évek
kozepén a 46 intézmény adatait bemutaté6 PDA Coil Regiszter
95%-os sikerességi aranyrdl szamolt be az 535, atlagosan leg-
alabb 2,0 mm-es atmérdjii nyitott ductus arteriosusban szenve-
dé betegen végzett esetsorozat-vizsgdlat sordn, amelyben 24
6rén beliil 75%-os teljes elzarédési ardnyt irtak le.** Az Eur6-
pai Gyermekkardioldgiai Regiszter (European Pediatric Car-
diology Registry) egy nagy esetszdmu esetsorozat-vizsgalat
eredményeit mutatta be, amelyben 1258 betegen 1291 esetben
kisérelték meg nyitott ductus arteriosus zarasat mikrospirdlok
haszndlatdval, és az azonnali elzards ardnya 59% volt, ami az
egyéves utdnkovetés sordn 95%-ra emelkedett.*! Egy nagyobb
betegszdmu esetsorozatban a teljes zards ardnya megkozelitet-
te a 100%-ot. Ezt kdvetben a kozepes méretli vagy nagyméreti
nyitott ductus arteriosusokat is sikeresen zartak tobbfajta mik-
rospirdl vagy egyéb eszkoz és kiilonboz6 technikak alkalmaza-
Séva1'237,244,253,261,262,264,270,280,283,284.286,288—290,295 Egy tanulmény
104 kozepes vagy nagyméretdi nyitott ductus arteriosusban
szenvedd, mikrospirdllal végzett zardson dtesett beteg adatait
mutatta be, a sikeresség ardnya két hénapos utdnkovetés utan
100%, 16 hoénappal késGbb pedig 98% volt.*” Az Amerikai
Egyesiilt Allamok Elelmiszer- és Gyégyszeriigyi hatésdga a
kozelmiltban, 2003-ban engedélyezte az AMPLATZER ducta-
lis occluderek haszndlatat, ezzel az akdr 16 mm-es nyitott duc-
tus arteriosusok is konnyedén és hosszd tavi residualis sont
fennmaraddsa nélkiil zarhatdak. Bér a gyartok eredeti ajanldsai
szerint a ductus zardsat 6 kg alatti teststlyud betegeken nem le-
het katéteres tton elvégezni, beszdmoltak mar beavatkozdsok-
rol igen kicsi, akdr 2,5 kg teststlyd gyermekeken is, ugyanak-
kor naluk ez a beavatkozas technikailag sokkal bonyolultabb.

A jelenleg leggyakrabban alkalmazott eszk6zok a kiilon-
boz6 mikrospirdlok és az AMPLATZER ductalis occluder.
Sok prograd és anterograd technikat fejlesztettek ki a mikros-
pirdlok bejuttatdsdra az elzarédas esélyének maximalizdldsa
és a mikrospirdl miatt kialakul6 embolisatio kockdzatdnak
minimalizéldsa céljabgl.>7"242297-302 Az AMPLATZER ducta-
lis occluder eszkozt dltaldban anterograd megkozelitésbol iil-
tetjiik be. A szakirodalomban részletesen elolvashatok a szo-
kasos eszkozbeviteli médszerek.

A nyitott ductus arteriosus elzdrdsanak indikdci6jat a pul-
monalis keringés eldrasztottsdga €s a kovetkezményes pul-
monalis érbetegség kialakuldsa, valamint az endocarditis/en-
darteritis megel6zése jelenti. Az tigynevezett tiinetmentes
(silent) ductus elzardsdval kapcsolatban ellentmonddak a vé-
lemények. Tiinetmentes nyitott ductus arteriosus esetén kiala-
kul6 endocarditisr6l csak kiilondllé eseteket bemutatd beszd-
molékban olvashatunk 3 Altaldnossigban elmondhatd, hogy
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csak kevés olyan adat all rendelkezésiinkre a tiinetmentes duc-
tus bezdrdsdnak elényeir6l, mivel ennek a mérete kicsi és fel-
tételezhetGen nem okoz jelentds turbulencidt vagy endothel-
kdrosodast.

A nagyméret( nyitott ductus arteriosus és pulmonalis vas-
cularis betegség kovetkeztében kialakult bidirekciondlis
aramlds esetén a ductus zdrdsa csak abban az esetben el6nyos,
ha a pulmonalis érdgy valamilyen szinten reagdl a pulmonalis
vasodilatator kezelésre 4% Ezeken a betegeken hemodina-
mikai kivizsgaldst és a pulmonalis vazoreaktivitds vizsgalatat
kell elvégezni, miel6tt felmeriilhetne a ductus zardsdnak lehe-
tosége. Mindemellett az ilyen betegekrdl csak kevés adat all
rendelkezésiinkre, és a hosszu tavd utankdvetésre vonatkozd
adatok még nem ismertek. Amennyiben a pulmonalis érbe-
tegség progredidl, a ductus mar nem lesz jelen és nem tudja
megakadalyozni, hogy a jobb kamrai nyomdsok a szisztémds
nyomds folé emelkedjenek.

Végiil, az idésebb, a nem restriktiv ductus kdvetkeztében
kialakult Eisenmenger-szindromaban szenvedd betegekben a
ductus zdrdsa ellenjavallt. A nagyon kicsi (2,4 kg alatti testsu-
lyt) csecsem6kon pedig, akik szdmara elényos lenne a ductus
megsziintetése, a kockazatok miatt ez a megkozelités kevésbé
kedvezd, mint a sebészi lekotés és atvagas.

Kockdzatok/szovodmények

A nyitott ductus arteriosus zdrdsa viszonylag egyszerl bea-
vatkozds. Beszdmoltak ritka szovédményekrdl, mint példaul
az eszkoz miatt kialakulé véletlen embolisatio a pulmonalis
és a szisztémads keringésben, az eszk6z miatt kialakul6 szlkii-
let miatt az aorta (ami iatrogén coarctatiot hoz 1étre) vagy pul-
monalis dramlds akaddlyozdsa, kiilonosen fiatal csecsemdk-
ben, atmeneti bal kamrai szisztolés miikddészavar, hemolizis
és a ductus rekanalizdcigja,>¥7-241:252278.279.285.289.306-312. A kockd-
zatok minimalizdldsa érdekében kiemelked6en fontos a duc-
tus és az ampulla méreteinek pontos mérése az eszkoz kiva-
lasztdsa sordn és a beiiltetést kovetden, de még az eszkoz el-
engedése elott. A mikrospirdllal végzett elzdrdst kovetSen
fennmaradé sont tovabbi mikrospirdlok behelyezését teheti
sziikségessé. Bar az AMPLATZER PDA occluderek hasznd-
lata esetén kezdetben gyakran megfigyelhetd residualis sont,
egy multicentrikus vizsgalat 99,7%-os teljes elzarodasi aranyt
igazolt az egyéves utdnkovetés végén.>> A B tipusd nyitott
ductus arteriosus és az id6sek meszes ductusa bonyolithatja a
beavatkozds elvégzését, mig a kis csecsemdk és a pulmonalis
érbetegségben szenveddk nyitott ductus arteriosusdnak zardsa
mds tipust problémadkat vethet fel.

Ajanlasok a nyitott ductus arteriosus

katéteres zarasara vonatkozéan

1. osztdly

1. A nyitott ductus arteriosus katéteres zarasa javasolt

a bal-jobb sonttel jaré, kozepes vagy nagyméretii
nyitott ductus arteriosus kezelésére, amennyiben an-
nak kovetkeztében az alabbiak valamelyike jelentke-
zik: pangasos szivelégtelenség, gyarapodasi elégte-
lenség, fokozott pulmonalis keringés (pulmonalis
hypertoniaval vagy a nélkiil), vagy balpitvar- vagy
balkamra-megnagyobbodas, feltéve, hogy a ductus
anatémiaja és a beteg mérete lehet6vé teszi a beavat-
kozas elvégzését. (Az evidencia szintje: B)
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Ila osztdly
1. A nyitott ductus arteriosus katéteres zarasa indokolt
Kkis bal-jobb sont és normalis méretii sziviiregek ese-
tén, ha a nyitott ductus arteriosus a szokasos hallga-
tézasi technika mellett hallhaté zorejt okoz. (Az evi-
dencia szintje: C)

IIb osztdly

1. Ritka esetekben megfontolhaté lehet a nyitott ductus
arteriosus katéteres zarasa pulmonalis hypertonia
kovetkeztében kialakult bidirekcionalis sont és obst-
ruktiv pulmonalis érbetegség esetén, ha pulmonalis
vasodilatator kezelés hatasara a sont bal-jobb ira-
nyuva valik. (Az evidencia szintje: C)

2. A nyitott ductus arteriosus katéteres zarasa megfon-
tolhato a Kkis bal-jobb sonttel, normalis szivmérettel
és nem hallhaté zorejjel jaro nyitott ductus arterio-
sus esetén. (Az evidencia szintje: C)

I11. osztaly
1. A nyitott ductus arteriosus katéteres zarasa nem Ki-
sérelhet6 meg azokon a nyitott ductus arteriosusban
szenvedd betegeken, akikben bidirekcionalis vagy
jobb-bal sonttel jaré silyos pulmonalis hypertonia
all fenn, ami nem reagal a pulmonalis vasodilatator
kezelésre. (Az evidencia szintje: C)

7.2. Aortopulmonalis kollateralisok

Aortopulmonalis kollaterdlisok szdmos velesziiletett szivfej-
16dési rendellenességgel tarsulhatnak, az egyszerd rendelle-
nességektdl, mint a nyitott ductus arteriosus, a nagyon 0ssze-
tett velesziiletett szivfejl6dési rendellenességekig, ami kiilon-
boz6 fokd bal-jobb sontot hoz létre. Harom jelent6sebb
kategoridba sorolhaték azok a betegek, akikben a kimutatott
kollaterdlisok zdrdsa széba johet.

Aortopulmonalis kollaterdlisok gyakran mutathaték ki
egykamrds keringéssel €16, Glenn-miitéten vagy Fontan-mi-
téten dtesett betegekben. A kovetkezményes bal-jobb sont az
egyetlen kamrat terhel6 emelkedett volumenterhelés és tolt6-
nyomdsok miatt kdros lehet az egykamras keringéssel €16k
hemodinamikdjdra, és kompetitiv dramldst hozhat 1étre a pul-
monalis keringésben, illetve emelheti a nyomdst a Glenn-
vagy Fontan-keringésben.’'> A korai posztoperativ id6-
szakban az emelkedett bal-jobb sont kdvetkeztében a betegek
hosszabban igényelnek gépi 1élegeztetést és intenziv oszta-
lyos kezelést. A kollaterdlisok hozzdjdrulhatnak a pleuralis
folyadékgyiilemek és a proteinvesztd enteropathia kialakula-
sahoz, de ennek oka és mértéke nem tisztazott, mivel ezek ki-
alakuldsaban egyéb hemodinamikai, anatomiai és neurohu-
mordlis tényezdk is szerepet jatszanak. A szakirodalomban
szamos beszamold olvashaté az egykamrds keringéssel é16
betegek klinikai javuldsarol a kollaterdlis elzdrasat kovetden,
azonban nem hatdroztak meg kell6en, hogy milyen el6nyok-
kel jar az aortopulmonalis kollaterdlisok rutinszerd zdrdsa a
Glenn- vagy Fontan-m(itét el6tt végzett szivkatéterezés soran
az egyébként tiinetmentes betegekben.?*’330 A kollaterdlisok
zardsa a sebészeti munkacsoport szdmadra jelent bizonyos el6-
nyoket, mint példdul a cardiopulmonalis bypass sordn a pul-
monalis vénas visszaaramlas csokkenése, ezzel a 1atasi viszo-
nyok javuldsa a mitéti teriileten €s hatdsos szoveti perfizio a
cardiopulmonalis bypass sordn.
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A Fallot-tetral6giaban vagy kamrai septumdefektussal tarsuld
pulmonalis atresidban szenvedd betegekben gyakran mutatha-
t6k ki térsuld aortopulmonalis kollateralisok 3153163193133 Fir_
dekes modon cyanosis €s csokkent pulmonalis dramlds esetén
az aortopulmonalis kollaterdlisokon kialakulé bal-jobb sont ja-
vithatja a pulmonalis dramlést. Ez kiilonosen igaz abban az
esetben, ha az aortopulmonalis kollaterdlisok hypoplasids nativ
pulmonalis artéridkkal tarsulnak. Az aortopulmonalis kollaterd-
lisok anatémidja ebben a betegcsoportban igen véltozatos. Ezek
lehetnek a pulmonalis vérellatas legfontosabb forrdsai, és sebé-
szi unifokalizdcids beavatkozdsokat tehetnek sziikségessé an-
nak érdekében, hogy bevonhassuk 6ket a pulmonalis artérids
keringésbe, de eld6fordulhat az is, hogy csak néhany szegmen-
tum keringéséhez jarulnak hozza. Ezeknek a szegmentumok-
nak lehet kettés vérellatdsa az aortopulmonalis kollaterdlisok-
bdl és a nativ pulmonalis artérids hal6zatbdl. Az aortopulmona-
lis kollaterdlisok az aorta €s jelentGsebb mellékdgai, koztiik a
koszorterek barmelyik szakaszabol eredhetnek. Az aortopul-
monalis kollaterdlisok elzarasara vonatkozé dontés szamos té-
nyez6tdl fiigg: a bal-jobb sont mértéke, a cyanosis foka és a ha-
tékony pulmonalis dramlds nagysaga, az aortopulmonalis kolla-
teralisokbol €s a nativ pulmonalis artériakbdl szarmazo kettds
vérellatds ardnya a szegmentdlis 4gakban és a pulmonalis vas-
cularis dgakban. A sebészekkel torténd egyiittm{ikodés és a
gondos tervezés alapvetd fontossagu, és végsd célja a valodi
pulmonalis dramlds maximalizdldsa és egyenletes elosztdsa, va-
lamint a pulmonalis nyomas minimalizélasa.

Aortopulmonalis kollaterdlisok szdmos egyéb tipusu vele-
sziiletett szivfejlodési rendellenességgel tdrsulva kimutatha-
tok és kifejezett bal-jobb sontot hoznak 1étre 316331335338 Fzg
az egyéb, domindl6 szivhibdk gyakran elfedhetik, és a kolla-
terdlisok fenndlldsa csak a f6 elvdltozds sebészi korrekcidja-
kor dertil ki. Jellemz6 helyzet, hogy a betegben a miitét utan
véltozatlanul fennmarad a pangdsos szivelégtelenség és az is-
meretlen eredetli fokozott tiidokeringés. Az echokardiografi-
as vizsgdlat nem feltétleniil mutatja ki az aortopulmonalis
kollateralisok jelenlétét. Tovabbi kivizsgalds és ennek kereté-
ben szivkatéterezés sziikséges az aortopulmonalis kollaterdli-
sok felfedezésekor és zardsakor. Hasznos lehet MRI vagy CT-
vizsgélat elvégzése, majd ezt kovetden szivkatéterezés és az-
zal egy id6ben az aortopulmonalis kollaterdlisok zardsa.

Az érképletek katéteres zdrdsarol 1970 ota sziiletnek be-
szamolok, a beavatkozasok soran kiilonboz6 eszkozoket €s
anyagokat haszndltak, amelyek négy kiilonb6z6 kategoéridba
sorolhaték: makrorészecskékbdl dllé anyagok, folyadékok,
levélaszthaté ballonok és dugoék, valamint mikrospira-
lok 315:316.319.321332.333.339-336 Jelenleg az aortopulmonalis kolla-
terdlisok katéteres zdrdsat leggyakrabban mikrospirdlokkal
és AMPLATZER vascularis dugés occluderekkel végzik. Az
elzards technikdja a szakirodalomban megtaldlhat6. Fontos
felismerni, hogy az aortopulmonalis kollaterdlisok tobb
helyrdl is kaphatnak artérids vérellatast, és az elzdrasukra
haszndlt eszkozoket a lehetd legszelektivebben és lehetd
legmélyebben kell bejuttatni a kollaterdlisba, hogy az artéri-
as vérellatas Osszes lehetséges forrdsdt lezarjuk a pulmona-
lis oldali végzodésiikig.

Kockadzatok/szovédmények

Az aortopulmonalis kollaterdlisok elzdrasanak kockdzatai az
eszkoz miatt véletleniil kialakul6 szisztémads artérids emboli-
satidval hozhatdk kapcsolatba. Mivel a kollaterdlisok nagy ré-
sze az aortaiv f6bb dgaibdl, példaul az arteria carotisbol és az

arteria subclaviabol erednek, fontos, hogy olyan eszkozt va-
lasszunk, amely beiiltethet6 a kollaterdlis erekbe anélkiil, hogy
a beiiltetés soran véletleniil kimozdulna onnan. A kis kollate-
ralisokban végzett katéteres beavatkozasok sordn ritkan be-
szamoltak a kontrasztanyag extravasatigjarol.

Ajanlasok az aortopulmonalis kollateralisok

zarasara vonatkozo6an

I. osztaly

1. Az aortopulmonalis kollateralisok katéteres zarasa

javasolt az aortopulmonalis Kkollateralisok ellatasa-
ra, amennyiben kétkamras vagy egykamras keringés
mellett igazoltan jelentGs bal-jobb sont all fent, ami
pangasos szivelégtelenséget, fokozott pulmonalis ke-
ringést, légzészavart, illetve pleuralis folyadékgyii-
lem vagy fehérjeveszt6 enteropathia kialakulasat
okozza. (Az evidencia szintje: B)

IIb osztdly

1. Az aortopulmonalis kollateralisok katéteres zarasa
megfontolhaté abban az esetben, ha kozepes méretii
kollateralisok mutathaték ki az egykamras keringés-
sel €16 tiinetmentes betegben, akinél a Glenn- vagy
Fontan-miitét el6tti rutin szivkatéteres vizsgalatokra
keriil sor. (Az evidencia szintje: B)

2. Az aortopulmonalis kollateralisok katéteres zarasa a
sebészi konziliummal egyetértésben megfontolhaté
azokon a pulmonalis atresiaban és aortopulmonalis
kollateralisokban szenvedd betegeken, akikben a
pulmonalis keringés a nativ pulmonalis artériakon
keresztiil elegendd kettds vérellatast kap. (Az eviden-
cia szintje: B)

1. osztaly

1. A katéteres zaras nem javasolt, amennyiben barmi-
lyen méretii aortopulmonalis kollateralisok allnak
fenn a kétkamras vagy egykamras keringéssel é16 be-
tegben, akiben a csokkent pulmonalis vérellatas miatt
jelentds cyanosis észlelhetd. (Az evidencia szintje: C)

2. A katéteres zaras nem javasolt a pulmonalis atresia-
ban és aortopulmonalis atresiaban szenvedd bete-
gekben, amennyiben a kollateralisok unifokalizalha-
tok és bevezethetok a nativ pulmonalis artériakba.
(Az evidencia szintje: C)

7.3. Sebészi uton kialakitott szisztemopulmonalis sontok
A definitiv sebészi korrekci6 térhdditdsdval a sebészi titon ki-
alakitott aortopulmonalis sontoket, példdaul a Blalock—Taus-
sig-sontot (BTS) egyre ritkdbban alkalmazzuk a velesziiletett
cyanoticus szivbetegségek palliativ kezelésére. Az tigyneve-
zett Potts- €s Waterston-sontoket mar egyaltaldn nem alkal-
mazzuk a pulmonalis artéria megcsavaroddsa és a pulmonalis
hypertonia magas kockdzata miatt, de palliativ miitéten 4t-
esett, velesziiletett szivfejlodési rendellenességben szenvedd
felnott betegeknél idonként még lathatd. Ahogy a betegek egy-
re fejlettebb sebészi korrekcion esnek at, az alternativ dramlds
fenntartdsa sziikségtelenné valhat, és tartésan nyitott sontok
kérositjak az anatomiai és élettani szempontbdl (sebészileg)
korrigdlt vérdaramlast. A sontok zardsdra végzett tovabbi sebé-
szeti beavatkozdsok szovodmények, példdul nervus phrenicus
vagy nervus laryngealis recurrens, illetve ductus thoracicus sé-
riilés kockdzatdval jar: a sontok sebészi zardsa mitéti metszést
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tesz sziikségessé, altaldban hosszabb korhdzi tartézkoddssal
jar és szovodményekkel tarsulhat az elhiz6d6 mellkasmegnyi-
tas és a hosszi miitét miatt. A médszerek és elérhetd eszkozok
fejlodésével a szakirodalomban szdmos tanulmany €s besza-
mol6 igazolta, hogy a perkutdn katéteres beavatkozds haté-
kony, reprodukdlhat6 és biztonsdgos mddja a sont zardsa-
nak 37338 A perkutdn behatolds kiilondsen elényos akkor, ha ez
az egyetlen 1épés hidnyzik csak ahhoz, hogy megsziintessiik a
pulmonalis dramlds egyéb forrdsait, amelyek egyébként a be-
teget hosszu tdvon a pulmonalis hypertonia, kamrai volumen-
terhelés és infektiv endocarditis kockdzatdnak tennék ki.

A szakirodalomban kis esetszdmu esetsorozatokat és eset-
bemutatdsokat olvashatunk. Sivakumar és munkatérsai*>® ko-
701ték a legnagyobb esetszdmu esetsorozatot, ebben 22 bete-
gen végezték el a Blalock—Taussig-sont zardsat a Fallot-tetra-
l6gia sebészi korrekcigjat megel6zéen. Korabban Moore és
munkatarsai®’ irtdk le a Blalock—Taussig-sont perkutdn zara-
sat 18 betegen, 1993 és 1998 kozott, mikrospirdlok és vascu-
laris okkliziés eszk6zok alkalmazasaval. A 19 eszk6zos zards
mindegyike sikeres és szovédménymentes volt, nem alakult
ki embdlia, és nem volt sziikség tovabbi korrekcids sebészeti
beavatkozasra. Ezek a vizsgdlatok is aldtdmasztjak, hogy a
sebészi uton létrehozott sontok katéteres zardsa dltalanossag-
ban jol megvalésithatd, és magas sikerességi arannyal jar.

A sont zardsa szivkatéterezés sordn altatdsban vagy nyug-
tatd adasa mellett torténik. Antibiotikumokat adunk, a bete-
gek teljes heparinizdldsban részesiilnek, majd a thrombuskép-
z6dés megel6zése érdekében a nagyméreti hiivelyeket folya-
matos heparinos infiiziéval mossuk 4t. A nagyobb hiivelyek
megtorhetnek a sebészileg 1étrehozott sontok beszdjadzasanal
taldlhat6 éles szogek miatt.!”

A sontok elzardsdra szamos kiilonboz6 eszkozt haszndlnak.
A Blalock—Taussig-sont zdrdsara leggyakrabban mikrospiralo-
kat vélasztanak,'357-%¢2 mjvel kisebb katéterek és hiivelyek
sziikségesek a sont artérids végének rogzitéséhez. Az alkalma-
zott mikrospirdlok a szokdsos Gianturco-mikrospirdlok (0,97
mm vagy vastagabb, 1,32 mm), vastagabb, 1,32 mm-es tolhat6
mikrospirdlok (bioptomot haszndld szabdlyos elengedést biz-
tosité mechanizmusok), MReye Flipper- vagy Jackson-mik-
rospirdlok (Cook Medical), vagy a ,,DuctOcclud-mikrospiral”
(PFM Medical, Koln, Németorszag). A szabdlyozott elengedé-
sti mikrospirdlok védlasztandéak abban az esetben, ha a sonton
beliil nem 4ll fenn sztikiilet, hogy ezzel biztosithassuk a bizton-
sagos rogzitést az elengedést megeldzden. Idsebb betegekben
vagy ha a sont a vénds oldalrdl érhetd el, nagyobb hiivelyt kell
haszndlni az AMPLATZER vascularis dug6 vagy az AMPLA-
TER ductalis occluder bejuttatdsahoz 333337:338363-365 A mijltban
egyéb eszkozoket is haszndltak a Blalock—Taussig-sont elzara-
sara, mint példaul a Gianturco—Grifka vascularis okkluizids
eszkoz (Cook)*®® vagy a Rashkind-féle kettGs erny&bol allo
okklizids eszk6z*%7 és a levalaszthatd ballonok %

A Blalock—Taussig-sontbe helyezett eszk6z miatt kialakuld
embolisatio kockazata (kiilondsen, ha a sontben nincsen sz-
kiilet) minimalizdlhat6 azzal, ha stentet helyeziink pulmonalis
artéridba a sontanasztomozis helyén,'"57 egy ballonkatéterrel
atmenetileg lezdrjuk a sont distalis végét vagy a pulmonalis
artéria teljes keresztmetszetét a sont magassagdban !70358-360
A Blalock-Taussig-sont elzarasanak technikdja néha egysze-
rlibb, ha az artérids vég irdnyabdl a sontbe vezetett hosszu cse-
rélédrotot rahurkoljuk és a femoralis véndn keresztiil kihtz-
zuk, egy arteriovenosus hurkot hozva 1étre.'"03%

A Pott-sontot valdsziniileg fedett aortds endoluminalis stent-
tel lehet legjobban zarni > Beszdmoltak AMPLATZER MVSD
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(multiplex kamrai septumdefektus) occluder (AGA)*7 és mds
eszk6zok haszndlatardl is.!”°

A kozvetlen felszdllé aorta-arteria pulmonalis 0sszekotte-
tések (Waterston-anasztomdzis) esetén dupla ernyét tartalma-
z6 eszkozt (Rashkind PDA, Lock Clamshell és CardioSEAL
ASD eszkozok [NMT Medical]) és AMPLATZER ASD esz-
kozoket egyarant alkalmaztak.'”37! Amennyiben a sont szoge
kedvezbtlen, a hosszi bevezetShiively megtoretése arteriove-
nosus cserélédrét segitségével megel6zhetd.! ™

Kockazatok/szovodmények

Az artérids rendszerbdl ((példaul Blalock—Taussig-sont) vagy
kozvetleniil az aortabol (Potts- és Waterston-sontok) a pulmo-
nalis rendszerbe irdnyulé dramlds nagysdga fokozza a tiid6-
embdlia kockdzatdt.’”> A sontbe irdnyul6 vagy a sontét elha-
gy6 distalis dramlds szabdlyozdsa céljabol kidolgozott techni-
kai mdédositasok, példdul a katéteres, ballonos vagy stentes
modszerek segitségével az ilyen szovédmények kockéazata
minimalizdlhat6 35736

Moore és munkatdrsai*’ 2000-ben tizenkilenc sontzards
elvégzésérodl szamoltak be, amelyekre két intézményben ke-
riilt sor. A beavatkozds egyetlen esetben sem jart szovédmé-
nyekkel, nem alakult ki embolisatio az eszk6z vagy a mikro-
spirdl miatt, illetve nem alakult ki betiiremkedés a pulmonalis
vagy szisztémads artéridkba. Egy frissebb esetsorozat-vizsgé-
lat*® eredményei alapjan a kiilonboz6 (bioptommal elenge-
dett) mikrospirdlokkal vagy levalaszthaté eszkozokkel vég-
zett katéterzards 22 betegb6l 21-ben sikeresnek bizonyult,
egy esetben alakult ki embolisatio a mikrospirdl miatt, és egy
betegben a beavatkozds sikertelen volt a sont szogének akut
csokkenése kovetkeztében. Az utdbbi esetsorozat-vizsgdlat-
ban a beavatkozds ideje, az atvilagitds ideje és az alkalmazott
sugarzas dozisa elfogadhatd volt (értékiik altagosan az el6bbi
sorrendben 42 perc, 8,5 perc és 14,2 Gycm?).

A hiivelyekben kialakul6 thrombusok és az arteria femo-
ralis elzarédds megel6zésére 100 E/kg dézisban heparinke-
zelést alkalmazunk. Mindazonaltal, ennek nincs mérhetd
hatdsa az elzar6dasok kialakuldsara a mikrospirdlok haszna-
lata esetén.’”

A Blalock—Taussig-sont katéteres eszk6zos zardsakor hosz-
szu tadvon fontos figyelembe venni, hogy a beavatkozast kbve-
toen egy valtozatlan hosszisagi Gore-Tex csé marad a korabbi
sont helyén, ami a gyermek névekedésével a pulmonalis artéri-
at felfelé boltosithatja. Emiatt hosszi tavi kovetés sziikséges,
hogy kimutathassuk az utébbi szovédmény esetleges kialaku-
lasat. A pulmonalis artéridk felfelé boltosuldsar6l nem szamol-
tak be a Blalock—Taussig-sont katéteres zardsardl késziilt két
nagyobb betegszdmmal végzett esetsorozat-vizsgdlatban és
azokban az intézményekben, ahol a Blalock—Taussig-sontot
nem végjak dt, csak klippekkel lezarjdk vagy lekotik 3573

Ajanlasok a sebészileg létrehozott sontok katéteres

eszk6zos zarasara vonatkozoan

I. osztaly

1. A Blalock-Taussig-sont katéteres zarasa javasolt

azokon a betegeken, akik ép kamrai septummal tar-
sulé pulmonalis atresiaban vagy kritikus pulmona-
lis stenosisban szenvednek, és korabban dekomp-
resszios sebészi vagy intervenciés beavatkozason
(példaul pulmonalis valvulopastica) estek at, de
megfelel6 oxigenizaciojuk bizonyitottan fenntartha-
to6 a szisztemopulmonalis sontok nélkiil is. (Az evi-
dencia szintje: C)
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2. A Blalock—Taussig-sont (illetve Potts- vagy Waters-
ton-sont) katéteres mikrospiralos vagy eszkozos za-
rasa javasolt a velesziiletett szivbetegség sebészi kor-
rekcidjat kovetoen, amennyiben a korabbi sebészi
tton létrehozott palliativ sont tovabbra is atjarhato
marad, és rajta jelentos residualis bal-jobb sont mu-
tathato ki. (Az evidencia szintje: C)

Ila osztaly

1. A palliativ célbdl létrehozott Blalock—Taussig-sont
(illetve Potts- vagy Waterston-sont) katéteres mik-
rospiralos vagy eszkozos zarasa ésszerii lehet kozvet-
leniil a korrekciés miitétet megel6zéen, ha a sebész
ugy latja, hogy a sont sebészi zarasa bonyolult vagy
magas kockazatu lehet, és a betegnél nem alakul ki
jelentds szaturacidesés a sont atmeneti zarasa soran.
(Az evidencia szintje: C)

I11. osztaly
1. A Blalock-Taussig-sont (illetve Potts- vagy Waters-
ton-sont) katéteres mikrospiralos vagy eszkozos za-
rasa nem javasolt a szivhiba korrekcidjat megel6z6-
en, ha a betegben elfogadhatatlan hypoxia alakul ki
a sont ballonos zarasakor. (Az evidencia szintje: C)

7.4. Egyéb vascularis eltérések katéteres zarasa
Koszoruér-fisztula

A koszortér-fisztuldk a jobb vagy a bal oldali koszortderekbdl
is eredhetnek, és dltaldban a jobb pitvar, a jobb kamra vagy a
pulmonalis artéria irdnydba vezetik a vért. A Doppler-echokar-
diografia bevezetésével egyre gyakrabban mutatjuk ki ezt a
korédbban ritkdnak tartott kéros dsszekottetést. A legtobb beteg
A felnéttpopuldcidban emelkedik a tiinetek gyakorisaga. A fisz-
tulan beliil kialakulé trombozis ritka, de akut myocardialis
infarctust, paroxysmalis pitvarfibrilldciét és kamrai ritmusza-
varokat okozhat. Az embolisatio mikrospirdlokkal vagy mds
okkliziés eszkozokkel is elvégezhetd 3577 A beavatkozds szo-
védményei kozé tartozik az elégtelen zards és a residualis sont
fennmaraddsa, myocardialis infarctus, ha a distalisabb koszort-
eret véletleniil elzarjuk, valamint a mikrospirdl miatt kialakul6
distalis embolisatio a jobb szivfélben vagy a pulmonalis artéri-
dban, ami sebészi eltdvolitast tesz sziikségessé. A koszoriér-
fisztulak mikrospirallal végzett embolisatija kapcsan nem sza-

s e

moltak be késoi rekanalizaciordl vagy endarteritisrol.

Pulmonalis arteriovenosus malformdciok

A pulmonalis arteriovenosus malformaciok (PAVM) a pulmo-
nalis artéridk és véndk kozott fenndllé kéros Osszekottetések
(amelyek miatt a vér elkeriili a kapilldrisokat). Ezek az elval-
tozdsok ritkdk, de akdr életveszélyesek is lehetnek. A pulmo-
nalis arteriovenosus malforméciok lehetnek velesziiletettek
és izoldltak, vagy tdrsulhatnak majbetegségekkel, velesziile-
tett szivbetegségek palliativ elldtdsaval (ebben az esetben a
m4jbol szarmazd dramlds nem jut el a tiidébe), rdkkal vagy
sériilésekkel. Szoros kapcsolat all fenn a pulmonalis arterio-
venosus malformdcidk és az Osler—Weber—Rendu-szindréma
(orokletes vérzéses hajszalértagulat) kozott a pulmonalis arte-
riovenosus malforméciok 50-80%-a ezzel a tiinetegyiittessel
tarsul, mig az Osler—Weber—Rendu-szindromédban szenveddk
5-15%-éaban jelen vannak pulmonalis arteriovenosus malfor-
méciok. A pulmonalis arteriovenosus malformacidk tiinetei
kozé€ tartozik a cyanosis (ez a leggyakoribb), a paradox em-

bolisatio, agyi tdlyog és a ruptura. Az elvaltozasokat altaldban
a méretiik (kicsi vagy nagy) vagy az alapjan osztdlyozzuk,
hogy fenndll-e aneurizma vagy kéros vérelvezetés.’”8 Katéte-
res zaras javasolt minden tiineteket mutat6 betegen és azokon
a tlinetmentes betegeken, akikben jol elkiilonithetd elvaltoza-
sok mutathaték ki, amelyeket tobb mint 3 mm 4atmér6ji arté-
ridk taplalnak, a neuroldgiai szovodmények és a progressziv
cyanosis megel6zésére.*” Fontos megérteni, hogy a generali-
zalt diffuz mikroszképos pulmonalis arteriovenosus malfor-
macidk jellemz6en nem zarhatdk katéteres tton. A katéteres
moddszerek biztonsdgosnak és hatékonynak bizonyultak, és
hosszd tavi eredményeik kivaléak voltak > Az dj vascularis
okklizios eszkozok kifejlesztésével megnétt a zards lehetdsé-
geinek szdma, és még a nagyméretii pulmonalis arterioveno-
sus malformacidk esetén is sikeresen elvégezhet6vé valt a ka-
téteres zdrds. 8138

Kockdzatok/szovédmények

Szovodmények ugyan ritkdn fordulnak eld, de idetartozik a
nem teljes zdrds, thrombus kialakuldsa a vénds csatorndban
vagy a vénds ,.gyljtérendszerben”, valamint a zdrdsra hasz-
nélt eszk6zok helytelen helyzete, illetve az eszk6zok miatt ki-
alakulé embolisatio. Kiilonos figyelmet kell forditani arra,
hogy ne zérjuk el a kozeli, nem fisztulds éragakat.

Ajanlasok a koszoriér és pulmonalis arteriovenosus
fisztulak zarasara vonatkozéan
IL. osztdly
1. Katéteres zaras javasolt a jol elkiilonithet6 pulmona-
lis arteriovenosus malformaciok zarasa céljabél azo-
kon a betegeken, akikben jelentGs cyanosisra utalé
jelek mutathatok ki, vagy fokozott a szisztémas em-
bolias szovodmények kockazata, illetve kortorténe-
tében szisztémas embolias szovodmények szerepel-
nek. (Az evidencia szintje: B)
2. Katéteres zaras javasolt a tiineteket okozé koszoru-
ér-fisztulaban szenvedé betegeken. (Az evidencia
szintje: B)

Ila osztdly
1. A katéteres zaras elvégzése ésszerd azoknak a bete-
geknek a kezelése soran, akikben kozepes vagy nagy-
méretli koszoraér-fisztulak mutathaték ki klinikai
tiinetek jelentkezése nélkiil. (Az evidencia szintje: C)

1. osztaly
1. Katéteres eszkozos zaras nem javasolt azokon a be-
tegeken, akikben klinikailag nem jelent6s koszoruér
arteriovenosus fisztuldk allnak fenn (példaul norma-
lis méretii sziviiregek mutathatok ki). (Az evidencia
szintje: C)

7.5. Paravalvularis hasadék

A sebészileg beiiltetett mitralis és aorta-mibillenty(ik mellett
kialakulé paravalvularis hasadék zardsa javasolt, ha a hasa-
dék kovetkeztében szivelégtelenség (New York Heart Asso-
ciation III. osztdly vagy e felett) vagy ismételt vorosvértest-
transzfiziét igénylé hemolizis alakul ki.** A paravalvularis
hasadékok sebészi ellatdsa kapcsan fenndll a szovédmények
és a haldlozés kockdzata.®¢ Azokban a betegekben, akiket a
tarsuld betegségeik miatt nem tartunk alkalmasnak a sebésze-
ti beavatkozdsra, a katéteres zardst megfelel6 megolddsnak
tekintjiik. A kézelmultban a perkutdn katéteres technikdk fej-
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16désével csokkent a tovabbi sebészeti beavatkozdsok irdnti
igény, hiszen a katéteres zaras megfeleld, amde technikailag
kihivast jelentd nem sebészi megoldast biztosit az ilyen hasa-
dékok ellatdsdra.86-387

A paravalvularis hasadékok perkutdn katéteres zardsara je-
lenleg elérhetd eszkozoket nem kifejezetten erre a célra fej-
lesztették ki. A beavatkozds emellett idSigényes, és masodik
beavatkozis elvégzése is sziikségessé valhat. Osszességében
ezzel a modszerrel megfeleld technikai és klinikai sikerek ér-
het8k e] 388389

Kiilonboz6 eszkozoket, példaul Gianturco-mikrospirdlo-
kat, AMPLATZER ductalis occluder eszkozt, pitvari vagy
muscularis septum occluder eszkdzoket €s Gianturco—Grifka
vascularis occluder eszkozt hasznéltak a paravalvularis hasa-
dékok ellatdsara.’®3% Az AMPLATZER vascularis dugék dl-
taldban nem alkalmazhatdk, mivel nincsenek rajtuk korongok
az eszkoz helyben tartdsara.’® A periaorticus elvéltozasok
esetében retrograd femoralis megkozelitést alkalmazunk ko-
szortér-diagnosztikus katéterekkel, hogy (transoesophagealis
vagy transthoracicus) echokardiogréfids irdnyitds mellett 4t-
jussunk a hasadékon. A perimitralis paravalvularis hasadékok
technikai szempontbdl nagyobb kihivast jelentenek. A be-
avatkozdshoz dltaldban altatds és transoesophagealis echokar-
diografids irdnyitds sziikséges. A transseptalis punkcié pontos
helyzetének biztositdsa fontos a paravalvularis hasadék opti-
mdlis megkozelitéséhez. A paravalvularis hasadékon a bal
pitvarbdl vagy a bal kamrabdl jutunk at retrograd megkozeli-
tés segitségével. Miutan atjutottunk a paravalvularis hasadé-
kon, gyakran egy exteriorizalt arteriovenosus korldtot hozunk
Iétre a drét végének rahurkoldsaval, és keresztiilhiizzuk a fe-
moralis vénan (ha a hurkolds a bal pitvarban tortént) vagy a
femoralis artéridn (ha a hurkolds az aortaban tortént), attdl
fliggben, hogy retrograd vagy prograd megkozelitést alkal-
maztunk. A hosszu dréton keresztiil dtvezetheté a méréballon
és a nagy hiively a paravalvularis hasadékon, és lehetévé va-
lik az eszkoz elengedése.

Kimenetel

A paravalvularis hasadékok sebészi és katéteres zdrdsa egya-
rant csak korlatozottan végezhetd el instabil és silyos allapo-
ti betegeken .38 A kozelmdltban k6zolt legnagyobb esetso-
rozat-tanulmanyban®’ 27 betegen kisérelték meg a mitralis
paravalvularis hasadék perkutdn zdrdsdt AMPLATZER duc-
talis occluder eszkozzel. Az eszkozt a betegek 63%-aban iil-
tették be sikeresen, a regurgitatio mértéke pedig 50%-ukban
csokkent. A tarsuld betegségek ardnya jelentds (>60%) volt
ebben a betegcsoportban. A paravalvularis hasadékok katéte-
res zardsaval foglalkozé madsik, kisebb esetszdmu esetsoro-
zat-vizsgdlat sordn a beavatkozds nagyobb ardnyban bizo-
nyult sikeresnek, 21 kisérletb6l 17 betegben enyhe residualis
regurgitatio volt csak észlelhetd, vagy egyaltaldn nem volt ki-
mutathatd regurgitatio > A 2006-ban kozolt 10 beteg koziil
Otben tartos tiineti javuldsrdl szamoltak be, viszont négy be-
tegben mésodik prébélkozds is sziikségessé valt.*®

Kockdzatok/szovodmények

Jelenleg nem 4ll rendelkezésiinkre kifejezetten a paravalvula-
ris hasadékok katéteres zdrdsara kifejlesztett eszkoz. A jelen-
tGs regurgitatios aramlds és a paravalvularis hasadékok valto-
z6 atmérdje miatt fenndll az eszkdz elmozduldsanak kockdza-
ta. 7% A nagy defektusok esetében magasabb az embolisatio
kockdzata, kiilondsen abban az esetben, ha a zardst mikrospi-
rdlokkal prébaljuk elvégezni. A zards utdn az eszkoz rafekiid-
het a mibillentyti vitorldira, vagy residualis hasadék marad-
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hat fenn. A beavatkozasok altaldban bonyolultak, hosszu ideig
sziikséges a sugdrzas haszndlata, valamint maga a beavatko-
z4s is hosszu id6t vesz igénybe. Ezek a kockdzatok csokkent-
het6k, ha a hasadék pontos igazoldsara s az eszkoz vagy esz-
kozok megfelel6 és gondos beiiltetésének ellendrzésére mo-
dern képalkot6 technikdkat haszndlunk.*** A megfelel$ zards
a megfeleld eszkoz kivalasztasatol is fiigg. A residualis sont
nem ritka, és bizonyos esetekben masodik beavatkozdst tesz
sziikségessé. A haldlozds altalaban a beteg tarsul6 betegsé-
geivel hozhat6 kapcsolatba.

Ajanlasok a paravalvularis hasadékok

katéteres eszkozos zarasara vonatkozéan

L. osztadly

1. A paravalvularis hasadékok katéteres eszkozos zara-

sa javasolt azokban a betegekben, akikben a para-
valvularis hasadék hemolizissel, ismételt vorosvér-
sejt-transzfiziokkal vagy hemodinamikailag jelen-
tés szivelégtelenséggel tarsul, és a betegben a
sebészkollégakkal végzett megbeszélést kovetoen
magasnak tartjak a sebészi beavatkozas kockazatat.
(Az evidencia szintje: C)

I11. osztaly

1. A paravalvularis hasadékok katéteres eszkozos zara-
sa nem javasolt a kicsi (hemodinamikailag nem je-
lent6s) paravalvularis hasadékok esetén, vagy ha
nem all fenn hemolizis. (Az evidencia szintje: C)

2. A paravalvularis hasadékok katéteres eszk6zos zara-
sa ellenjavallt abban az esetben, ha a megitélés sze-
rint nincs elég hely az eszkoz beiiltetésére a billentyii
miikodésének akadalyozasa nélkiil. (Az evidencia
szintje: C)

7.6. Venovenosus csatornak
Venovenosus csatorndk leggyakrabban a bidirekciondlis
Glenn-mfitét vagy médositott Fontan-beavatkozds utan, egy-
kamrds keringéssel €16 gyermekekben mutathatok ki. Az
ilyen palliativ beavatkozdsokat kovetden kialakul6 kovetkez-
ményes emelkedett szisztémds vénds nyomds lehetévé teszi
az dramldst a pulmonalis érhédl6zaton keresztiil. A ,,magas
nyomdsu” szisztémds vénds rendszer €s az ,,alacsony nyomd-
su” vénds rendszer jobb-bal sontot hoz 1étre, ami (jelentds)
cyanosishoz vezethet. Ennek oka nem tisztdzott, de hatteré-
ben de novo angiogenezis vagy a kordbban is fennall6 csator-
ndk ismételt megnyildsa is dllhat. Venovenosus kollateralisok
a Glenn- vagy Fontan-miitét utan all6 betegek koriilbeliil har-
maddban jelentkeznek, és tovabbi egyharmadukban beavat-
kozast igényelnek. A kollaterdlis kialakuldsit csak a maga-
sabb transpulmonalis gradiens és a magasabb szisztémads vé-
nds nyomads jelzi. 3404

A pulmonalis vénds pitvarba (példaul kozvetleniil a szivbe,
a pulmonalis vénakba vagy a sinus coronariusba) vezet kol-
laterdliscsatorndkat a diagndzis feldllitdsdnak id6pontjdban
embolizdlni kell. Azokat a kollaterdlisokat, amelyek a felsd
testfél szisztémads vénds visszadramlasa fel6l a rekesz alatti te-
riiletekre vezetnek, a miitét el6tt (a Glenn-beavatkozast meg-
el6z6en) kell embolizdlni. Nem sziikséges embolizalni azokat
a kollateraliscsatorndkat, amelyek a rekesz ald vezetnek a tii-
netmentes vagy enyhén cyanoticus, Fontan-miitét el6tt 4llo
betegekben, ha tervezik a Fontan-mtitét teljessé tételét. A Fon-
tan-mtét-sorozat befejezését kovetden a sziv ald vezetd vé-
nds kollateraliscsatorndknak nincs élettani jelentésége.
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Kockdzatok/szovodmények

Mint mds embolisatids beavatkozdsok esetén, a leggyakoribb
szovédményeket ebben az esetben is a nem teljes zards és az
eszkoz elmozduldsa/eszkoz miatt kialakulé embolisatio jelen-
tik, amelyek eltdvolitdst tesznek sziikségessé. K€soi rekanali-
z4cio jelentkezhet, ha a mikrospirdlt az érben tdl proximalisan
helyezik el, igy mas kollateralisok djra beszdjadzhatnak az el-
zart érbe az elzdrastol distalisan.

Ajanlasok a koros venovenosus csatornak
katéteres eszk(zos zarasara vonatkozoan
I. osztdly

1. Javasolt a kozvetleniil vagy a pulmonalis vénakon
vagy sinus coronariuson keresztiil a pulmonalis vé-
nas pitvarba vezet6 venovenosus Kollateralis erek
katéteres embolisatija, amennyiben ezek a kollate-
ralis erek klinikailag jelentdsek (példaul jelentds
cyanosis all fenn, fennall a szisztémas embdlias szo-
vodmények kockazata, vagy korabban mar doku-
mentaltan jelentkezett szisztémas embdlias szovod-
mény). (Az evidencia szintje: C)

2. Katéteres embolisatio javasolt a modositott Glenn-
beavatkozas utan jelentkez6, a rekesz ala vezet6 és
klinikailag jelent6s cyanosist 0koz6 venovenosus kol-
lateralisok kezeléseként, amennyiben a kozeljovoben
nem tervezik a Fontan-beavatkozas teljessé tételét.
(Az evidencia szintje: C)

Ila osztdly
1. Esszerii megfontolni a jelentos cyanosissal nem taru-
16 venovenosus kollateralisok katéteres embolisatié-
jat, ha ezek az erek a Fontan-mtitét el6tti katéterezés
soran igazolédnak. (Az evidencia szintje: C)

1Ib osztdly
1. Elvégezhet6 a Glenn-miitét el6tt allo betegeken a re-
kesz ala vezet6 venovenosus kollateralisok embolisa-
tidja. (Az evidencia szintje: B)

I11. osztaly
1. A Fontan-miitét tervezett utolsé lépcséfoka elott allé
betegeken nem sziikséges elvégezni a rekesz ala veze-
t6 venovenosus kollateralisok embolisatiojat. (Az evi-
dencia szintje: C)

8. Katéteres pulmonalisbillenty{i-csere

A pulmonalis regurgitatio progressziv jobbkamra-tagulatot és
-elégtelenséget, szivritmuszavart és haldlt okozhat. A pulmo-
nalis billentyli megfeleld életkorban végzett kezelése rendez-
heti a jobb kamra miikodését és javithatja a tiineteket. A sebé-
szi billentyfibeiiltetés cardiopulmonalis bypasst igényel, ami
tovabb ronthatja a mar egyébként is kdrosodott jobbkamra-
funkci6t. 4% A sebészek jelenleg a kiilonb6z6 billentytivel
ellatott conduitek valamelyikét haszndljak a pulmonalis bil-
lenty(i cseréje sordn: a kadaverekbdl szarmazé homografto-
kat, a billentytivel ellatott conduiteket és a Contegra szarvas-
marhdbdl szarmazé jugularisvéna-graftot vagy a bioldgiai
miibillentytiket kozvetleniil a jobb kamrai kidramldsi paly4ja-
ba iiltetik be. A sebészi sikertelenség leggyakoribb oka mind-
harom esetben a sziikiilet, azonban regurgitatio is kialakulhat,
és a sikertelenség oka gyakran a sziikiilet €s a regurgitatio
kombinécidja. Tweddell és munkatarsai*”’ beszamoltak azok-

ol a tényezokrdl, amelyek befolydsolhatjdk a homograft élet-
tartamat, és azt taldltdk, hogy koriilbeliil négy-6t évvel a ho-
mograft beiiltetése utdn a betegek koriilbeliil 25%-a igényel
ismételt beavatkozast ezeken a conduiteken.

Bonhoeffer és munkatarsai‘® szamoltak be elGszor a pul-
monalis billentylin végzett perkutdn beavatkozasrdl. Az elsd
beszamold 6ta tobb szdz beteg kapott ilyen billentyiit, és a be-
avatkozds eredményei jok voltak.*® A Bonhoeffer-billenty(
(Melody-katéteres pulmonalis billentyli) szarvasmarhdk ju-
gularis véndjabol késziil, amelyet egy Cheatham—Platinum-
stent (NUMED Inc) belsejébe varrnak be. A billentyit kézzel
kell rogziteni egy BIB (ballon a ballonban — balloon-in-
balloon) katéterbe, és bevitel kozben egy visszahtzhaté bori-
tassal védjiik, ami egy 22 F-es beviteli rendszert tesz sziiksé-
gessé. Garay és munkatdrsai*'® egy masik perkutan billenty,
az Edwards—Cribier-katéteres szivbillentyl (Edwards Lifes-
ciences) haszndlatardl szdmoltak be egy betegben, akiben a
homograft miikédése nem volt megfeleld. Ez a billenty(i szar-
vasmarha-eredeti perikardidlis vitorldkbol késziil, amelyet
egy rozsdamentes acél stentbe varrnak be. A billenty(i két mé-
retben, 23 és 26 mm-es dtmérdvel kaphatd, és 22-24 F-es be-
viteli hiively hasznélatat teszi sziikségessé. A billenty(it egy
specidlis eszkoz segitségével rogzitjiik. A beviteli hiively 35
cm hosszu, igy az eszkozt a hiively védelme nélkiil vezetjiik
be. A billentyi és a beviteli rendszer jelenleg médositas alatt
all, hogy kisebb beviteli rendszer (18 F) is alkalmazhat6 le-
gyen, valamint a jovében 20 mm-es és 29 mm-es dtmérdjl
billentytiket is bevonnak majd a vizsgélatba.

A Melody katéteres pulmonalis billenty(i (Medtronic) hasz-
nalatat az Amerikai Egyesiilt Allamok Elelmiszer- és Gyogy-
szerligyi Hatésdga 2010 janudrjaban engedélyezte, az érintett
betegek alacsony szdma miatti mentességgel a klinikai vizsgé-
latok alél.*! Az Edwards SAPIEN katéteres szivbillenty(i az
Amerikai Egyesiilt Allamokban jelenleg is klinikai kiprébalds
alatt all, a betegek akkor kaphatnak ilyen billentyfit, ha megfe-
lelnek bizonyos bevélasztasi és kizarasi kritériumoknak. A je-
lenleg elérhet6 katéteresbillentyl-rendszereket pillanatnyilag
csak a conduitek és a bioldgiai miibillentyiik elégtelen miiko-
dése esetén lehet haszndlni. Nem alkalmazhatdak olyan bete-
gekben, akikben jobb kamrai kidramldsipdlya-rekonstrukcié
tortént transanularis folttechnikdval. Az ajanldsokat ir6 bizott-
sdg néhany tagja ugy gondolta, hogy a katéteres pulmonalis
billentytivel kapcsolatban a kozelmiltban megjelent kdzlemé-
nyek €s tapasztalatok I. osztdlyd ajanldsok kiaddsat teszik
sziikségessé annak haszndlatdval kapcsolatban. 21 A bizott-
sag végiil ugy dontott, hogy Ila osztalyu ajanlasokat adnak ki,
mivel az eszkoz az Amerikai Egyesiilt Allamokban viszonylag
nem olyan régen keriilt haszndlatba, és jelenleg is kevés koz-
pontban végzik ezt a beavatkozast.

Kockazatok/szovodmények

Mind a femoralis behatolds, mind az altatds szovodmények-

kel jarhat. A kifejezetten a pulmonalis m{ibillenty( hasznala-

taval kapcsolatos kockdzatok a kovetkezok:

1. Az eszkoz instabilitdsa és/vagy elmozduldsa. Emiatt sziik-
ségessé vdlhat az eszkoz perkutdn tton végzett eltdvolitasa
és visszaiiltetése, vagy esetleg siirgds sebészi beavatkozast
kell végezni az eszkoz eltdvolitdsa céljabdl. Emiatt az
ilyen beavatkozdsokat olyan kozpontokban kell végezni,
ahol sebészi hattér is elérhetd.

2. Koszordér-kompresszié a stent behelyezése miatt. A ko-
szorderek kompresszidja elkeriilhet azzal, ha a beavatko-
zast megel6zéen CT-/MRA-vizsgdlattal gondosan meg-
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mérjiik a conduit (a stentbillenty( beiiltetésének helye) és
a koszortiér kozotti tdvolsdgot. Emellett a jobb kamrai ki-
dramldsi pdlya tdgitdsat az aortagyok angiografidja vagy
szelektiv coronaria-angiografia mellett kell végezni.

3. A pulmonalisartéria-elzarédds: a jobb vagy a bal pulmonalis
artéridk elzar6ddsa a beavatkozast megel6zden végzett ala-
pos CT/MRI kivizsgalds, valamint a stent és a billenty( gon-
dos, képerdsito és angiografia mellett végzett behelyezése
segitségével keriilhet6 el. A megfeleld hosszisagu stentet a
pulmonalis artéria dgainak eredésétdl tavol kell elhelyezni.

4. A homograft rupturdja: a rupturdhoz vezetd tényezdk a
conduit kdrosoddsanak foka (példdul sulyos meszesedés)
vagy a ballonos tagitds agressziv tilméretezése. Nem lehet
eléggé hangsilyozni a tobb mddszerrel (CT/MRI, echo-
kardiografia, méréballonos angiografia) végzett mérések
fontossagat. Tovabbad a fedett stentek elérhetdsége is alap-
vetden fontos az ilyen helyzetekben.

5. A stent torése: ez a sz6vodmény a jobb kamrai kidramldsi-
pélya-gradiens és a jobb kamrai nyomds emelkedéséhez
vezet #9420 A Melody-billenty(i hasznélata soran az ilyen
sz6védmények gyakorisdga akdr a 21%-ot is elérheti.*®
Abban az esetsorozatban a pulmonalisbillentyii-beiiltetés
utani ismételt beavatkozdsok oka dontden a stent torése
volt. Nordmeyer és munkatérsai*? kidolgoztak egy kocka-
zatbesoroldsi, szisztémas osztalyozasi és varakozo kezelé-
si stratégidt a perkutdn pulmonalisbillenty(i-beiiltetések
utdn kialakul¢ stenttorések kezelésére.

6. Az eszkozok bejuttatdsdhoz sziikséges nagyméreti bejut-
tatérendszerek miatt helyi vascularis szovédmények ala-
kulhatnak ki. Néhany kézpont jelenleg a véndk dtvagasa és
késdbbi korrekcidja mellett érvel, igy a beavatkozast kove-
téen az ér jobban elldthatd. Mds kdzpontok femoralis érzé-
6 eszkozoket haszndlnak a billenty( bevitele utdni vérzés-
csillapitasra.

Ajanlasok a perkutan pulmonalis billenty

cseréjére vonatkozoan

Ila osztdly

1. Indokolt megfontolni a perkutan pulmonalis billen-

tyii cseréjének elvégzését azokon a jobb kamra-arte-
ria pulmonalis conduittel é16 betegeken, akikben ko-
zepesen silyos vagy sulyos pulmonalis regurgitatio
vagy stenosis all fenn, feltéve, hogy a beteg teljesiti az
elérhetd billentytikre vonatkoz6 bevalasztasi/kizara-
si kritériumokat. (Az evidencia szintje: B)

9. Hibrid beavatkozasok

9.1. Hypoplasias bal szivfél szindréma és komplex
egykamras keringés
A velesziiletett szivfejlédési rendellenességek kezelésének
,»hibrid” megkdzelitése sordn a hagyomdnyos sebészi és az in-
tervencios katéteres beavatkozasokat egy kozos stratégidban
egyesitjiik. A hibrid beavatkozasok sikeres végrehajtasa sziik-
ségessé teszi az intervencids szakemberek és a sebészek ko-
zotti szoros és dinamikus egyiittmiikodést, ami mar a hibrid
beavatkozasok el6tt megkezdddik, majd a hibrid beavatkoza-
sok ideje alatt és azokat kovetden is folytatddik. Taldn nincs
még egy olyan szivfejlodési rendellenesség, amelynek kezelé-
sében nagyobb lelkesedéssel kezdték volna alkalmazni a hib-
rid megkozelitést, mint a hypoplasids bal szivfél szindréma.
A hypoplasias bal szivfél szindroma haldlos betegség, az
érintett betegek koriilbeliil 90%-a az els6 honapban meghal,
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ha nem torténik valamilyen beavatkozds.*?'4*> A hypoplasids
bal szivfél szindroma vagy barmilyen mads tipusi egykamras
keringés palliativ elldtdsanak els6 1épcsdjében célunk a szii-
kiiletmentes kidramldsi palya, nem restriktiv interatrialis 6sz-
szekottetés, szabdlyozott pulmonalis dramlds és megbizhato
koszortér-dramlds biztositdsa. Az 1981-ben leirt Norwood-
miitét és annak 2001-ben kozolt Sano-féle mddositasa*?*
egyardant megfelel ezeknek a céloknak. Bar az egyes kdzpon-
tok vildgszerte sikereket értek el egy vagy akar tobb sebészi
stratégia alkalmazdsdval, és a tanuldsi id6szakban az eredmé-
nyek meredeken javultak, az elmilt néhdny évben a tilélés a
pallidcié mindhdrom 1épcs6jénél stabilizalodni ldtszik #2342

1992-ben Gibbs és munkatdrsai*** azt javasoltdk, hogy
egy hypoplasids bal szivfél szindromdban szenved$ tjszii-
Iottbe perkutdn PDA-stentet iiltessenek be, és mindkét pul-
monalis artériadgyon bandmiitétet végezzenek szivpumpa
alkalmazasa nélkiil. A rakovetkezd évben Ruiz és munkatdr-
sai*?’ ugyanezt a palliativ mddszert hasznéltdk egy hypopla-
sids bal szivfél szindrémdban szenvedd ujsziilott dllapotanak
stabilizdldsdra a szivtranszplanticiét megel6z6en. A sziv-
pumpa nélkiil végzett katéteres sebészi pallidcié kezdeti
eredményei azonban a Norwood-miitéthez hasonléan igen
rosszak voltak. A kozelmultban, 2002-ben Akintuerk és mun-
katdrsai egy ujabb kisérletet tettek egy hasonlé megkdzelités
(szelektiv pulmonalis artéria stent cardiopulmonalis bypass
nélkiil, majd perkutdn PDA-stent-beiiltetés és a pitvari sep-
tum ballonos tdgitdsa) alkalmazdsdra. Ennek a németorszagi
GieBenben miikodé munkacsoportnak az eredményei szerint
a katéteres miitét utdni teljes tilélési ardny 83% volt a kor-
rekcid elsé stadiumaként, a stadiumok kozott és a masodik
stadiumként elvégzett korrekcié Osszesitett haldlozdsa pedig
2 1 % .428—431

Galantowicz és Cheatham szdmos beszdmolét kozolt a
hypoplasids bal szivfél szindroma kezelésében alkalmazott
hibrid megkozelités fejlodésérsl.#*+7 Az & hibrid megkozeli-
tésiik soran eldszor kis medidn sternotomian keresztiil, car-
diopulmonalis bypass nélkiil, sebészi titon végzett bandmditét
torténik a pulmonalis artéridn, majd egy PDA-stentet juttat-
nak be a kozvetleniil a pulmonalis f6torzsbe helyezett do-
hanyzacskooltéseken keresztiil a pulmonalis billentyl folé.
A ballonos pitvari septostomidt késébb, a beteg hazaaddsa
elott perkutdn beavatkozdsként végzik, ami lehet6vé teszi a
bal pitvar méretének novekedését és egy nagyobb ballon
haszndlatét, ez tartésabb eredményeket biztosit. Ezek a szer-
z6k ugy érvelnek, hogy ez a hibrid technika minimalizdlja a
hypoplasids bal szivfél szindroma palliativ elldtdsanak els6
Iépcsdfokdnak elvégzését nehezitd tarsuld problémdkat, mint
a beteg kis mérete, a kamrai miikodészavar vagy a tricuspida-
lis regurgitatio stlyossdga, a felszallo aorta nagysaga €s a
tobbszervi elégtelenség. Emiatt a legtobb kozpontban az elsé
Iépcsdfok elvégzésére alkalmazott hibrid mddszert alternativ
kényszermegoldasnak tekintik a bal szivfél szindréméaban
szenvedd vagy egykamrds keringéssel €16 magas kockdzati
betegekben és a hypoplasids bal szivfél szindrémdban szen-
vedd csecsemok dllapotdnak stabilizdldsara a szivtranszplan-
taciéig. 84 A pallidcié hibrid mddszerrel végzett elsG 1€pé-
sének ellenjavallatat a teljesen nyitott ductus arteriosusszal
tarsulé retrogard aortaiv-sziikiilet jelenti, ugyanis ebben az
esetben akutan csokkenhet a koszoriér-aramlas, mivel a stent
sejtecskéi elzarhatjak az apré retrograd szdjadékot. A retrograd
sziikiilette] kapcsolatos hemodinamikai zavarok elkeriilésére
egy kozpont azt javasolta, hogy a hibrid pallidcié id6pontjdban
forditott” Blalock—Taussig-sontot hozzanak létre a koszoru-
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erek vérellatdsanak védelme érdekében, de ezt a megoldast
nem alkalmazzdk éltaldnosan a hibrid pallidcié sordn #0441

A betegek, sziil6k és egészségiigyi szakemberek figyelmé-
nek kozpontjdban egyarant a hypoplasids bal szivfél szindro-
madban szenveddk hosszu tavi fejlédésneuroldgiai kimenete-
le és életmindsége all. Szamos tanulmany szerzoi kifejezték
aggodalmukat a Norwood-beavatkozds utdni intellektudlis és
fejlédésneuroldgiai  zavarokkal kapcsolatban 224:427:428:442-445
Jelenleg még nem ismert a hibrid megkozelités hatdsa ezekre
a problémaékra.

Kockazatok/szovédmények

A hibrid pallidci6 azonnali szovédményei kozé tartozik a
stent miatt kialakul6 embolisatio, a retrogdrd coarctatio kiala-
kuldsa és a nem fedett ductus proximalis sz{ikiiletének jelent-
kezése. A pulmonalis artéridkon végzett bandmiitét a pulmo-
nalis artéria torzuldsat okozhatja, ami a masodik palliativ m-
tét sordn angioplasticdt tehet sziikségessé. A ballonos pitvari
septostomia ezekben a betegekben elégtelen dekompressziot
okozhat, emiatt esetleg ismételt ballonos pitvari septostomiét
kell végezni. Mint kordbban mar jeleztiik, az ismételt beavat-
kozasok gyakoriak a hibrid mddszerrel végzett pallidciés be-
avatkozdson atesett hypoplasids bal szivfél szindromads bete-
gekben. Megfigyelhet6 a jobb kamrai nyomasok romldsa és
fokoz6dé tricuspidalis regurgitatio vagy mindkettd altal jel-
zett, a nyitott ductus arteriosus stenten beliil kialakulé sztkii-
let vagy a retrogrdd coarctatio kialakuldsa. Hasonl6képpen
szoros betegkovetés sziikséges a pitvari septum esetleges re-
stenosisdnak kimutatdsahoz is.

Ajanlasok a hypoplasias bal szivfél szindroma

és az Osszetett egykamras keringés hibrid

megkozelitésére vonatkozéan

Ila osztdly

1. Indokolt hibrid modszerrel végezni a palliacio elsé

1épcsofokat, vagyis jobb és bal oldali arteria pulmo-
nalis bandmiitétet és nyitott ductus arteriosus stent-
beiiltetést végezni és nem restriktiv pitvari kommu-
nikaciot kialakitani a katéteres és sebészi médszerek
kombinalasaval, cardiopulmonalis bypass alkalma-
zasa nélkiil, a hagyomanyos sebészi beavatkozasok
alternativajaként azokon a hypoplasias bal szivfél
szindromaban szenvedd vagy komplex egykamras
keringéssel é16 ujsziilotteken, akikben a sebészeti be-
avatkozas magas kockazattal jar, valamint a beteg
allapotanak stabilizalasara a szivtranszplantacioig.
(Az evidencia szintje: B)

IIb osztaly
1. Nem feltétleniil indokolt hibrid médszerrel végezni a
palliacio els6 lépcsofokat azokon a betegeken, akik-
ben a diagnézis felallitasakor jelent6s retrograd aor-
taiv-sziikiilet all fenn, amit a nyitott ductus arterio-
susba helyezett stent tovabb ronthat. Ezt a dontést az
intervencios kardiologusok és a velesziiletett szivbe-
tegségekkel foglalkozé gyermekszivsebészek megbe-
szélése alapjan kell meghozni. (Az evidencia szintje: C)

9.2. A muscularis kamrai septumdefektusok
perventricularis eszkozos zarasa

A muscularis kamrai septumdefektus (MVSD — muscular
ventricular septal defect) bizonyos tipusainak sebészi és per-

kutdn eszkozos zdrdsa tovabbra is jelentds kihivést jelent. Az
Amerikai Egyesiilt Allamokban a perkutdn zirasra AMPLAT-
ZER MVSD occluder eszkozt alkalmazé megvaldsithatdsagi
vizsgélat sordn azt talaltdk, hogy az 5 kg alatti testsuly szigni-
fikdns mértékben tarsult a beavatkozdssal és az eszkozzel tar-
sulé szovédmények kockdzatdnak emelkedésével (az 5 kg
alatti testsulytd gyermekeknél 53,8%-ban, mig az 5 kg feletti
testsulyd gyermekeknél 38,1%-ban alakult ki valamilyen sz6-
v6dmény).>® Az ilyen szovédmények gyakorisdgdnak emel-
kedése a perkutan bevitelhez sziikséges arteriovenosus hurok
haszndlatdnak, a viszonylag merev vezetddrét sziikségessé-
gének, a merev beviteli kdbelnek és a muscularis septumde-
fektus anatomiai helyére bejutatott eszkoz kevésbé idedlis
szogének, valamint annak tudhaté be, hogy az eszkozt a tri-
cuspidalis billenty(in keresztiil kell bejuttatni, ami regurgitati-
ot okoz. Ezek a nehézségek kis csecsembkben fokozott mér-
tékben jelentkeznek, és az eszkoz bevitele sordn hemodina-
mikai instabilitast okoznak.

Amin és munkatdrsai**® 1999-ben leirtdk a muscularis és
perimembranosus kamrai septumdefektusok eszk6zos zarasa-
nak alternativ médszerét. A torpemalacokon végzett beavat-
kozas soran bal oldali thoracotomids metszést alkalmaztak, és
,perventricularis” zdrdst végeztek cardiopulmonalis bypass
nélkiil, ezdltal felmeriilt a muscularis kamrai septumdefektu-
sok hibrid megkozelitéssel végzett zarasanak lehetosége. Ko-
rabban is sziilettek mar beszdmoldk a muscularis kamrai sep-
tumdefektusok intraoperativ eszk6zos zardsarél cardiopulmo-
nalis bypass mellett, de a medidn sternotomidn keresztiil
végzett perventricularis megkozelités segitségével esetleg el-
kertilhet6vé védlhat a cardiopulmonalis bypass haszndlata, és
ilyen hibrid megkdzelités alkalmazhat6 lehet djsziildttekben
és kis csecsemdkben is.**7 2003-ban Bacha és munkatdrsai*®
hat egymadst kovetd, cardiopulmonalis bypass alkalmazdsa
nélkil elvégzett perventricularis muscularis kamrai septum-
defektus zardsa kapcsdn leirtdk a médszer technikdjat és ered-
ményeit csecsembkben. Kis medidn sternotomidt vagy a
kardnyilvany alatt ejtett minimdlisan invaziv metszést alkal-
maztak. Transoesophagealis echokardiografia irdnyitdsa mel-
lett a bal kamran punkciét végeztek a dohdnyzacskdvarraton
keresztiil, miutdn a sebész a jobb kamra szabad falat az ujja-
val a transoesophagealis echokardiogrifia ald tolva megke-
reste a punkcié megfelel6 helyét; ezzel lehetévé valt a mus-
cularis kamrai septumdefektus felkeresése merdleges irdany-
bdl €s a papillaris izmok megkimélése. A lagy, hegyes végi
vezetddrétot folyamatos transoesophagealis echokardiografia
irdnyitasa mellett atvezették egy tlin és a muscularis kamrai
septumdefektuson egészen a bal kamrdig, majd az aorta vagy
a bal pitvar felé irdnyitottak. Ezt kovetSen a kis pervenrikula-
ris dohanyzacskdvarraton keresztiil egy megfelel6 méretti ro-
vid hiivelyt és dilatdtort vezettek be a vezetédréton, és he-
lyeztek be a bal kamrdba. A muscularis kamrai septumdefek-
tus transoesophagealis echokardiografia sordn atmérgjénél
1-2 mm-rel nagyobb AMPLATZER MVSD occludert valasz-
tottak és rogzitettek a beviteli kdbelen, amelyet a tolt6hiively-
ol a rovid beviteli hiivelybe tettek at. A bal kamrai korongot
a transoesophagealis echokardiogrdfia irdnyitdsa mellett a
mitralis billenty@ inhtirjainak kapcsolddasi pontjait kimélve a
helyére tették és rafeszitették a septum bal kamrai oldalara,
ennek hatdsdra a kozépsd, keskenyebb 6sszekotd szakasz ki-
tagulhatott és kitolthette a defektust, végiil beillesztették a
jobb kamrai korongot is. Miutdn az eszkoz rogzitését stabil-
nak taldltdk, haszndlatba vették a felengedd mechanizmust, és
elengedték az eszkozt. Ezt kovetden kihtztdk a hiivelyt a per-
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ventricularis behatolds helyérdl. Lehetséges, hogy ezzel a
modszerrel a tobbszorés muscularis kamrai septumdefektuso-
kat is zarni lehet. A mddszer alkalmazdsa soran nem jelentke-
zik hemodinamikai zavar, mivel az atrioventricularis és sze-
milundris billentyikon nem kell athatolni; nincs fesziilés a
beviteli kdabelben, mivel az eszkozt a defektusra mer6legesen
juttatjuk be, és gyakorlatilag vérvesztéssel sem kell szdmolni.
A beavatkozds befejezésekor megfeszitik a dohdnyzacskdvar-
ratot, és ezzel zdrjak a behatolds helyét a jobb kamra szabad
faldn, majd zarjak a kis medidn sternotomiat vagy a kardnyul-
vany alatti metszést. A beavatkozason dtesett elsé hat beteg-
ben nem észleltek semmilyen sz6voédményt, és a hazaaddskor
végzett transthoracicus echokardiografia soran nem mutattak
ki jelentds sontot. Mindezek mellett a hat betegb6l négyen
cardiopulmonalis bypasst igényeltek a tarsulé Osszetett sziv-
fejlodési rendellenességiik miatt végzett korrekcids miitét so-
rdn, de a hibrid stratégia alkalmazasaval csokkenthetd volt a
cardiopulmonalis bypasson toltott id6, €s a végsd klinikai ki-
menetel kivald volt ezekben az Gsszetett szivfejlodési rendel-
lenességben szenvedd kis csecsemdkben.

2005-ig tobb kdzpont tapasztalatair6l szamoltak be a mus-
cularis kamrai septumdefektusok perventricularis eszkdzos
zdraséara vonatkozéan. Osszesen 12 csecsemd esetét mutattdk
be, koziiliik 10 betegben a defektus teljes zardsa megtortént,
két esetben pedig csak kis sontok maradtak fenn, ami igazol-
ta azt, hogy a mdédszer a hibrid beavatkozdsokkal foglalkozé
tobbi munkacsoportnak is konnyen dtadhaté.*° 2007-ben be-
szamolot kozoltek, amelyben az egy €v alatti csecsem6k mus-
cularis kamrai septumdefektusa miatt AMPLATZER MVSD
occluder eszkozzel végzett zardssal kapcsolatos tapasztalato-
kat irtak le.>®

Ugyanebben az évben beszdmol¢ sziiletett a muscularis
kamrai septumdefektus sikeres perventricularis zardsarol
CardioSEAL occluder hasznalatdval 8 kg-ndl alacsonyabb
testsulyu csecsemdkben, a teljes zdrds aranya 80% volt.*° Az
osszes itt szerepld beszdmol6 az Amerikai Egyesiilt Alla-
mokban taldlhaté kozpontokbdl szarmazik, é€s 2008-ra a vi-
ldg szdmos orszagdban kivdlé eredményekkel végezték a
muscularis kamrai septumdefektusok perventricularis eszko-
z0s zarasat; a beavatkozasokat kdvetden a betegek tobbsé-
gében a defektus teljes zdrasat érték el vagy csak minimadlis
residualis dramlds maradt vissza.*3'452 A muscularis kamrai
septumdefektusok perventricularis zardsat végzé munkacso-
portoknak tovabbi kihivdsokkal kell szembenézniiik. A pos-
terior, anterior vagy apicalis septumon elhelyezkedd defektu-
sokat a jobb kamra szabad faldnak irdnyabdl nehezen lehet
megkozeliteni, és még Osszetettebb hibrid megkozelités al-
kalmazdsét tehetik sziikségessé.** A kombindlt perkutdn
megkozelités alkalmazdsaval ezeken a defektusokon a bal
kamra irdnyabdl lehet dtjutni, és a vezetddrétot be lehet ve-
zetni a pulmonalis artéridba vagy a jobb pitvarba, a pervent-
ricularis hiivelyt pedig be lehet vezetni a jobb kamran ke-
resztiil, rd lehet hurkolni a vezet6droétra, amit a jobb kamrai
hiivelyen keresztiil ezutdn el lehet tavolitani. Az AMPLAT-
ZER MVSD occludert perventricularis megkozelitésbol jut-
tathatjuk be, ezzel a bevitel szoge a lehetd legoptimélisabba
tehetd a sikeres beiiltetés érdekében.

A hibrid modszerrel végzett zarasra azok a muscularis
kamrai septumdefektusok alkalmasak, amelyek hemodinami-
kailag jelentds sonttel jarnak, spontdn varhatéan nem zaréd-
nak, anatomiailag olyan helyzetben vannak, ami ezzel a mod-
szerrel megkozelithetd és lehetdvé teszi a defektus eszkdzos
zardsat anélkiil, hogy zavarnd a sziv mas képleteinek, példaul
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az atrioventricularis billentylinek a miikodését, és a defektus
mérete és helyzete arra utal, hogy az eszkoz a beavatkozast
kovetden stabil helyzetben marad (példaul a defektust elfo-
gadhat6 perem veszi koriil).

Kockazatok/szovodmények

A muscularis kamrai septumdefektusok kezelésére alkalma-
zott eszkdzok perventricularis bejuttatdsa az eszk6z miatt ki-
alakulé embolisatio €s az eszkoz nem megfelel6 rogzitésének
(ami sikertelen zarasi kisérletet, residualis interventricularis
sontot és atrioventricularis billenty(isériilést okozhat) kocka-
zatdval jarhat, hasonl6képpen minden mds transvascularis
eszkozbetiltetéshez. Bar a beavatkozds sordn jelentkezd szo-
védmények gyakorisdga a hemodinamikai zavarok kialakula-
sat megel6z6 hibrid perventricularis megkozelités segitségé-
vel minimaélisra csokkenthetd, beszamoltak ritmuszavarokrol,
az eszkoz helytelen helyzetérdl, vorosvérsejt-transzfiziokrol,
valamint szokatlan kés6i szov6dményekrdl is.** A sikeres
perventricularis zdrds utdn kozel 10 hénappal egy esetben bal
kamrai pszeudoaneurizmat mutattak ki a tovabbi defektusok
zardsdra végzett szivkatéterezés sordn. A pszeudoaneurizma
kialakuldsat a merev vezet6drot, hiively vagy dilatdtor miatt a
bal kamra szabad faldn a beiiltetés sordn kialakult sériilés ko-
vetkezményének tartottdk. A pszeudoaneurizmat katéteres
embolisatidval sikeresen kezelték, és ez a szovédmény a ve-
zetddrot, a hiively, a dilatdtor és az eszk6z dvatos mozgatdsa-
val és gyakorlott szakember dltal végzett transoesophagealis
echokardiografids irdnyitassal elkertilhetd.

Ajanlasok a muscularis kamrai septumdefektusok

hibrid perventricularis eszk6zos zarasara vonatkozoéan

Ia osztdly

1. Esszerii a muscularis kamrai septumdefektusok hib-

rid perventricularis eszkozos zarasat elvégezni kis
csecsemoOkon, ezzel elkeriilhet6vé téve a sebészi za-
rashoz sziikséges cardiopulmonalis bypass hasznala-
tat és minimalizalva a perkutan eszkozbevitellel kap-
csolatos nem kivant szovodmények kockazatat. (Az
evidencia szintje: B)

11D osztaly

1. Megfontolhato lehet a muscularis kamrai septumde-
fektusok hibrid perventricularis eszk6zos zarasanak
elvégzése azokon a muscularis kamrai septumdefek-
tusban szereplé betegeken, akiken egyidejtileg to-
vabbi kockazatokat hordozé sebészi beavatkozaso-
kat végeznek, vagy a defektus a helyzete miatt ezzel a
technikaval jobban megkozelithet6 az intervencios
kardiologus és a szivsebész kozos véleménye alapjan.
(Az evidencia szintje: C)

9.3. Stentbeiiltetés

Az endovascularis stentek értékes eszkozokké valtak a kiilon-
boz6 érképletek sziikiiletének kezelésére a velesziiletett sziv-
fejlédési rendellenességben szenvedS betegekben, 66168455457
A stentbetiltetést sikeresen alkalmaztik mar a szisztémads és pul-
monalis artérids és vénds keringésben, valamint a kiilonb6z6
prosztetikus csovekben, példaul a sistemopulmonalis sontokben
€és jobb kamra-arteria pulmonalis conduitekben kialakul6 szi-
kiiletek kezelésére 4% Bar a stentkezelés hatékonysédga széles
korben elfogadott, a beiiltetés technikai kovetelményei idénként
korlatozzdk az ilyen eszk6zok alkalmazhatdsagat, kiilonosen ki-
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csi, kritikus allapoti gyermekekben. Bar a beviteli rendszerek
és a ballon-, stent- és hiivelytechnoldgia fejlodésével a perkutan
stentbeiiltetés konnyebben végrehajthatéva valt, o' szamos
olyan klinikai helyzet létezik, amikor az intraoperativ vagy hib-
rid stentbeiiltetés jelenti a kedvez&bb megoldast.

A pulmonalis artéridkon végzett intraoperativ stentbetilte-
tést elészor 1992-ben irtdk le.*® A beiiltetés technikdja azéta
fejlédott és kozpontonként vialtozik, de a beavatkozas soran
altaldban a kozvetlen szemellen6rzés, videoszk6pos irdnyitas
és cardiopulmonalis bypass vagy angiografids képalkotdssal
végzett irdnyitds mellett mikod6 sziven cardiopulmonalis
bypass nélkiil végzett beiiltetés torténik 213217467472 Ha koz-
vetlen szemellendrzés vagy videoszképos irdnyitds alatt vé-
gezziik a beiiltetést, elére meghatdrozott méretdi, ballonnal t4-
githat6 stenteket juttatunk el a célteriiletre bevezet6 hiivelyek
haszndlata nélkiil és kitdgitjuk az elére meghatarozott atmé-
rére. A stent méreteit s a beiiltetésre haszndlt ballon méretét
a beavatkozas el6tt végzett képalkotd vizsgalatok sordn hatd-
rozzuk meg (angiografia, MR- vagy CT-vizsgdlat). A sebészi
hiivelybehelyezéssel (példdul a bevezetShiivelyt sebészileg
helyezik be a jobb kamrai kidramldsi palyaba, hogy ezéltal
egy kis csecsemdbe felndttméretii stentet lehessen beiiltetni)
végzett hibrid stentbeiiltetés sordn sorozatos angiografias fel-
vételeket készitiink a hiively oldalcsatorndjan keresztiil a
stent €s a betiltetéshez hasznalt ballon méretének meghataro-
z4sdhoz. Ezzel a mddszerrel lehetségessé viélik a beiiltetést
kovetd képalkotd vizsgélatok és a beavatkozast megel6zd és
kovetd hemodinamikai mérések elvégzése. Bar a hibrid stent-
beiiltetésrdl a pulmonalis artériadgak sziikiiletének kezelése
kapcsan szereztiik a legtobb tapasztalatot, ezt a modszert al-
kalmaztak mar kidjulé aortaiv-sztkiilet, sistemopulmonalis
sont sziikiilete és centralis vénas sziikiiletek kezelésére, vala-
mint a ductus atjarhatésdganak fenntartdsara. Az ilyen méd-
szerek legfontosabb el6nye, hogy a hiivelyek miatt fellép6 ne-
hézségekkel nem kell szdmolni, ezzel lehetségessé vilik a fel-
néttméretli, novekedésre képes stentek beiiltetése fiatal
csecsemdkbe €s gyermekekbe is. A hibrid modszerrel végzett
stentbeiiltetés tovabbi elényét jelenti a katéter dtjanak egy-
szerlisodése, ennek kovetkeztében gyorsabbd és egyszerlibbé
vélik a beiiltetés, csokken a hasznalt ionizal6 sugarzds meny-
nyisége, javulnak a hemodinamikai paraméterek a beiiltetés
alatt, és két beavatkozas (sebészi és katéteres intervencid) is
elvégezhetdvé vilik egy altatds alatt, ezzel csokkenthetd a ku-
mulativ morbiditds. A fenti elényok alapjdn az intraoperativ
képalkotds hasznos lehet a sebészi beavatkozds elvégzésekor.

Kockadzatok/szovodmények

Az endovascularis stentek hibrid médszerrel végzett behelyezé-
sének kockdzatai megegyeznek azokkal, amelyeket az egyes ka-
téteres stentbehelyezések kapcsan leirtunk ebben a szovegben.

Ajanlasok a hibrid médszerrel

végzett stentbeiiltetésre vonatkozoan

Ila osztdly

1. Esszerii hibrid médszerrel stentbeiiltetést végezni

azokon a betegeken, akik nyitott szivmiitéten esnek
at, és a miitétet megel6z6en vagy a miitét kézben va-
lamilyen olyan sziikiilet fennallasa igazol6dik, ami a
miitéttel egy idében stentbeiiltetéssel kezelhet6. (Az
evidencia szintje: C)

10. Kiilonleges megfontolasok
a katéteres/intervencios kezelésekkel
kapcsolatban

10.1. Miitét utan allé, koztiik extracorporealis
membranoxigenizacios kezelésben részesiilé betegek
Azokban a betegekben, akiknek dllapota nehezen javul a ve-
lesziiletett szivfejlodési rendellenesség miatt végzett miité-
tet kovetden, gyakran mutathatok ki residualis szerkezeti el-
térések, amelyek tovabbi kezelést (sebészeti beavatkozist,
katéteres intervencidt vagy hibrid mddszert) tehetnek sziik-
ségessé. 475 Ez kiilonosen igaz azokban a betegekben,
akik nem vehet6k le a cardiopulmonalis bypassrdl vagy me-
chanikus keringés- és 1égzéstimogatdst igényelnek a korai
posztoperativ id6szakban. Nem meglep6 mddon ezeknek a
betegeknek szignifikdnsan magasabb a kérhdzi mortalitdsa,
mint azoknak, akikben szovédménymentes volt a posztope-
rativ idGszak 47682 A velesziiletett szivfejlédési rendellenes-
ség miatt végzett szivmitétet kovetben mechanikus kerin-
gés- és 1égzéstamogatdst igényl6 betegek kérhazi tulélése
a beszamoldk szerint 33% és 55% kozott van. A nem invaziv
diagnosztikus képalkoté moddszerek (példdul transthora-
cicus echokardiografia, transoesophagealis echokardiogra-
fia, CT-vizsgdlat vagy MRI) hasznosak lehetnek annak
eldontésére, hogy fenndllnak-e hemodinamikailag jelent6s
residualis anatomiai eltérések, de ezek a mddszerek ilyen
koriilmények kozott csak korldtozottan alkalmazhatok.
Diagnosztikus szivkatéterezés a korai posztoperativ id6-
szakban is biztonsdggal végezhetd, és segitségével a korab-
ban nem diagnosztizalt olyan anatomiai eltérések is igazol-
hatok, amelyek tovabbi sebészeti vagy katéteres beavatko-
zdst igényelnek 483483

Bar az intervencids katéterezés szamos posztoperativ elté-
résben, példaul pulmonalisartériadg-sziikiiletben, residualis
sontokben és kitjuld coarctatio aortaéban a legfontosabb ke-
zelési médda vilt, ezeket a beavatkozasokat a korai poszt-
operativ idészakban kordbban keriilték. Ennek okai kozé tar-
tozik a kritikus allapotd betegek szallitdsdnak nehézsége, a
klinikai dllapot esetleges rosszabboddsa a beavatkozas hata-
sara, hemodinamikai instabilitds a katéteres beavatkozas ide-
je alatt és félelem a friss varratok kiszakaddsatol. Altaldnos
vélekedés szerint hat hétnek kell eltelni szivm{itét utan ah-
hoz, hogy kell6 erésségli hegszovet alakuljon ki az dj anasz-
tomozis helyén, miel6tt valamilyen katéteres beavatkozast
vagy stentbeiiltetést biztonsdggal elvégezhetnénk. Frissebb
adatok mindemellett azt mutatjdk, hogy az angioplastica,
sentbeiiltetés, intrakardidlis és vascularis sontok eszkozos
zardsa biztonsdgosan €s elfogadhaté eredményekkel elvé-
gezhetd a korai posztoperativ idszakban (a miitét utdni hat
héten beliil) is.!37474486 A korai posztoperativ idGszakban vég-
zett sikeres katéteres beavatkozdsok tovabba javithatjdk a
mechanikus keringés- és 1égzéstdmogatdst igényl6 betegek
kérhazi talélését is.**® Az ilyen beavatkozdsok biztonsdgos
elvégzésének feltételei a kovetkezdk: 1. egy kijelolt inter-
vencids kardiol6gusbdl, velesziiletett szivfejl6dési rendelle-
nességekkel foglalkozé szivsebészbdl, kardioldgiai intenziv
terapeutabodl és sziikség esetén perfiiziés munkacsoportbol
all6 multidiszciplindris munkacsoport bevondsa a kezelésbe,
és 2. olyan katéteres laboratérium, amely jelentds tapaszta-
lattal rendelkezik a kritikus dllapotd betegek és Osszetett
szivfejlodési rendellenességek ellatasdban.
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Ajanlasok miitét utan allo betegek szivkatéterezésére

és katéteres beavatkozasaira vonatkozéan

I. osztdly

1. A szivkatéterezés és esetleges beavatkozas elvégzése

javasolt a korai posztoperativ idészakban azokon a
kritikus allapoti betegeken, akikben nagy valoszinii-
séggel residualis strukturalis eltérések allnak fenn,
de a nem invaziv diagnosztikai médszerekkel nem si-
keriilt azonositani a hemodinamikai zavar vagy a
kritikus allapot okat. (Az evidencia szintje: B) A sziv-
katéterezés és esetleges beavatkozas elvégzése java-
solt a korai posztoperativ idoszakban azokon a bete-
geken, akik nyilvanval6 ok nélkiil mechanikus kerin-
gés- és légzéstamogatast igényelnek. (Az evidencia
szintje: B)

Ila osztdly

1. Esszerii szivkatéterezést és esetleges beavatkozast
végezni a korai posztoperativ idoszakban azokon a
betegeken, akikben a betegség lefolyasa a posztope-
rativ idészakban nem a megszokott mintat koveti
(példaul hosszan tarté mechanikus lélegeztetés,
szisztémas deszaturacid), és nem invaziv diagnoszti-
kus vizsgalatokkal nem sikeriil azonositani ennek
okat. (Az evidencia szintje: C)

10.2. A Fontan-keringés dekompressziéja

Bar a szakirodalomban csak kevés esetben szamoltak be rdla,
Fontan-keringéssel €16 betegekben pitvari septostomidt is vé-
geztek mind a mfitétet kovetéen a perctérfogat javitdsara,
mind a kiilonb6z6 szovodmények, példaul a romlé Fontan-
hemodinamika és fehérjeveszt6 enteropathia kezelésére 487492
A Fontan-m(itét el6tt all6 betegek miitét el6tti katéteres vizs-
gélata segitségével dltaldban azonosithatdak azok a betegek,
akikben az emelkedett pulmonalis rezisztencia miatt nagyobb
valészintiséggel alakulnak ki problémadk a korai posztoperativ
idészakban. Ezekben a betegekben gyakran fenesztralt Fon-
tan-beavatkozdast végeznek. A pulmonalis rezisztencia azon-
ban szamos elére nem lathatdé okbdl is emelkedhet, ami ve-
szélyezteti a Fontan-hemodinamikat. Hasonl6képpen, a ma-
gas kockdzati betegekben a fenesztricid mérete elégtelen
lehet, vagy az nem sokkal a m{itét utdn bezarédhat. A feneszt-
raciok megnagyobbitdsa vagy létrehozdsa Fontan-keringés-
ben (vagy extrakardidlis Fontan-beavatkozds esetén a fe-
nesztracié stentelése) a Fontan-hemodinamika javuldsdhoz
vezethet a szisztémds vénds hypertonia csokkentése €s az
egyetlen kamra el6terhelésének novelése révén. A modszer
alapja ugyanaz, mint a krénikusan elégtelen Fontan-keringés
esetén. A beavatkozds el6nyeit azonban mindkét esetben el-
lensulyozhatjdk a fokozdddé hypoxia és az elégtelen kamréat
éré elégtelen terhelés miatti negativ hatdsok. Az extrakardid-
lis Fontan-conduit hasznélata csokkenti a médszer alkalmaz-
hat6sagét. Meg kell még jegyezniink azt is, hogy a radiéfrek-
vencids perfordci6 nem alkalmas az intrakardidlis terel6foltok
Iétrehozdsara hasznalt mesterséges anyagok jelentds részének
perfordldsara.

Ajanlasok a Fontan-keringés
dekompresszigjara vonatkoz6an
Ila osztaly
1. A perctérfogat novelése céljabdl pitvari septostomia
elvégzése javasolt a nem fenesztralt Fontan-miitéten
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atesett (illetve kicsi vagy elzardédott fenesztraciéval
rendelkez6) betegeken, akikben az alacsony perctér-
fogat a kezelésre nem vagy csak alig reagalé emelke-
dett pulmonalis vascularis rezisztencia kovetkezmé-
nye. (Az evidencia szintje: C)

2. Esszerii megfontolni pitvari septostomia elvégzését a
perctérfogat emelése céljabol a kronikusan elégtelen
Fontan-keringéssel él6 betegekben. (Az evidencia
szintje: C)

10.3. Endocarditisprofilaxis

a szivkatéteres vizsgalatok és beavatkozasok soran

A legtobb nem vagy nem teljesen korrigdlt velesziiletett sziv-
fejlédési rendellenességben szenvedd gyermekben fokozott
az infektiv endocarditis kialakuldsdnak kockdzata. Ez a koc-
kazat a rendellenesség sikeres korrekcidja utdn megsziinik,
azonban mds gyermekekben egy életen 4t fennmarad. Korab-
ban azt javasoltuk, hogy az infektiv endocarditis fokozott
kockazataval €16 betegek bizonyos fogdszati beavatkozasok,
valamint a gyomor- és bélrendszeri, higyuti és genitdlis m{-
tétek elott részestiljenek profilaktikus antibiotikus kezelés-
ben. 2007-ben az AHA jelentsen megvaltoztatta az endocar-
ditisprofilaxisra vonatkozd ajanldasokat.*”* Arra a kovetkezte-
tésre jutottak, hogy csak igen kevés infektiv endocarditis
elézhetd meg még abban az esetben is, ha a profilaktikus ke-
zelés 100%-ban hatékony. A profilaxis rutinszer{i alkalmaz4-
sat csak azokban a betegekben tartottdk indokoltnak, akikben
a kardioldgiai betegség az infektiv endocarditis szovodmé-
nyeinek fokozott kockdzatdval tdrsul.

Tablazat. Az infektiv endocarditis kezelésére vonatkoz javaslatok
a fogészati beavatkozésok el6tt

Gyermekgydgyaszati dézis*

50 mg/kg

Helyzet Hatéanyag

Ordlis Amoxicillin

A beteg szajon at nem tudja Ampicillin
bevenni a gy6gyszereket VAGY
cefazolin vagy ceftriaxon

50 mg/kg im. vagy iv.

50 mg/kg im. vagy iv.

A beteg allergias Cephalexin' 50 mg/kg
a penicillinkészitményekre VAGY
vagy az ampicillinre — clindamycin 20 mg/kg
orélis gyogyszerelés VAGY
azithromycin 15 mg/kg
vagy clarithromycin

A beteg allergias a penicillin- - Cefazolin vagy ceftriaxon*
készitményekre vagy VAGY

az ampicillinre, és sz&jon &t clindamycin

nem tudja bevenni

a gyogyszereket

50 mg/kg im. vagy iv.

20 mg/kg im. vagy iv.

Roviditések: im.: intramuscularis, iv.: intravénas

* A gydgyszereket a beavatkozas el6tt 30—60 perccel egyszeri dézisban kell
beadni. A teljes gyermekgydgyaszati dézis nem haladhatja meg a felnGttekben
alkalmazott dozist (a felnGtteknél alkalmazott dézisok a 493. hivatkozasban
olvashatok).

"Vagy més els6 vagy mésodik generaciés orélis cefalosporin ennek megfe-
lel6 gyermekgydgyaszati dézisban.

£ A cefalosporinok nem alkalmazhatdk azokban a betegekben, akikben ko-
rabban anafilaxia, angioddéma vagy csalankiiités jelentkezett a penicillinké-
szitmények vagy ampicillin hasznélata kapcsan.

Atvéve Wilson et al.-t6].#>> Copyright © 2007, American Heart Associa-
tion, Inc.
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Az infektiv endocarditis szovédményeinek fokozott koc-

kazatdval tarsul6 és emiatt bizonyos fogdszati beavatkozasok
el6tt profilaxis addsat sziikségessé té€vo szivbetegségek a ko-
vetkezdk:

Mibillentylk vagy prosztetikus anyagok haszndlata a

szivbillentyiin végzett korrekcids miitétek sordn.

Korébbi infektiv endocarditis.

Velesziiletett szivfejlédési rendellenesség, tobbek kozott a

kovetkezok:

—Nem korrigdlt velesziiletett cyanoticus szivfejlédési
rendellenesség, ideértve a palliativ sontoket és conduite-
ket is.

— Prosztetikus anyagokkal vagy eszkozokkel, sebészi vagy
intervencids tton teljes mértékben korrigdlt velesziiletett
szivfejlédési rendellenesség, a beavatkozast kovetd elsé
hat hénapban (a prosztetikus anyagok endothelisatidja a
beavatkozast kovetéen hat honappal fejezddik be).

— Korrigdlt velesziiletett szivfejlodési rendellenességek resi-
dualis defektusokkal a prosztetikus folttal vagy proszteti-
kus eszkozzel (amely megakaddlyozza az endothelisatiot).

Szivtranszplanticion dtesett betegek, akikben valvulopat-

hia alakult ki. Az ilyen kardioldgiai alapbetegségekben

szenvedd gyermekek szdmdra profilaxis addsa indokolt
minden, az inyeket vagy a fogak periapicalis teriileteit érin-
t0, illetve a szdjnyalkahartya sériilésével jar6 fogdszati bea-

A cikk szerzGinek érdekeltsége

vatkozas el6tt. Az antibiotikumok addsanak pontos rendje a
tablazatban lathatd. A kizardlag az endocarditis megel$zé-
sére adott antibiotikus profilaxis a tovdbbiakban nem java-
solt az Gsszes betegben, akin gyomor- és bélrendszeri, hu-
gyuti vagy genitdlis miitétet végeznek.

Infektiv endocarditis a szivkatéterezés kovetkeztében igen
ritkan alakul ki, igy rutinszer(i antibiotikus profilaxis nem
ajanlott.*34%* A diagnosztikus szivkatéterez€s sordn ritkdan
mutathat6 ki bacteriaemia, és infektiv endocarditis ritkan
alakul ki gyermekkorban szivkatéterezés szovodménye-
ként.#*4% A billenty(iket fed6 endothel, illetve az endocar-
dium katéterezés kozben kialakuld sériilése vérlemezkék
és fibrin lerak6dasahoz vezet, ami nem bakterialis trombo-
tikus endocardialis kdrosoddst okoz, ez pedig az adott te-
riiletet hajlamositja az endocarditis kialakuldsara. Emellett
a szivben és nagyerekben velesziiletetten jelen 1€vo elval-
tozdsok szintén predilekcios helyei lehetnek a fert6zés ki-
alakuldsanak. Tarsulé bacteriaemia nélkiil endocarditis
azonban nem alakul ki. Ennek alapjan nem lehet eléggé
hangsiilyozni a steril behatolds fontossdgét.

Az intracardialis €s intravascularis prosztetikus eszk6zok,
példaul stentek, mikrospiralok és elzaréeszkozok beiilteté-
sekor a legtobb intervencids kardiologus tovabbra is anti-
biotikus védelmet biztosit (dltaldban cefalosporinokkal) a
beavatkozds kdzben és utan.

Egyéb kutatasi El6adé/ Tulajdonjog/
A cikk szerz6i Munkahely Kutatéi 6sztondij tdmogatds honorarium érdekeltség Tanécsado testiilet Egyéb
Timothy F. Feltes Nationwide Children’s Hospital/Ohio State Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs
University
Emile Bacha Children’s Hospital Boston Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs
Robert H. Beekman IlI Cincinnati Children’s Nincs Nincs Nincs Nincs Az AGA Medical Nincs
Hospital Medical Center orvosi feliigyeldje*
John P. Cheatham Nationwide Children’s Hospital/Ohio State Nincs Nincs Nincs Nincs AGA Medical*; Nincs
University Medtronic*; NuMED,
Inc’; Toshiba Medical*;
W.L. Gore'
Jeffrey A. Feinstein Stanford University AGA Medical* Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs
(2006 és 2008.
oktobere kozott)
Antoinette S. Gomes UCLA Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs
Ziyad M. Hijazi Rush University Medical Center Nincs Nincs Nincs Nincs NuMED, Inc* Nincs
Frank F. Ing Texas Children’s Hospital Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs Az AGA Medical
felligyelGje
Michael de Moor Floating Hospital for Children, Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs
Tufts Medical Center, Boston
W. Robert Morrow Arkansas Children’s Hospital Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs
Charles E. Mullins Nyugdijas Nincs Nincs Nincs Nincs NuMED, Inc Nincs
Kathryn A.Taubert! American Heart Association Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs Nincs
Evan M. Zahn Miami Children's Hospital Nincs Nincs Nincs Nincs Medtronic*; Nincs
W.L. Gore*

Ebben a téblézatban bemutatjuk az irdnyelv megirésat végzd munkacsoport tagjainak fennéllé vagy megalapozottan feltételezhetd érdekiitkdzéseit az érdekiit-
kozéseket felmérg kérddivben leirtak alapjan, amelyet az irdnyelv megirdsaban részt vett dsszes személynek ki kellett toltenie és be kellett adnia. A kapcsolatot ak-
kor tekintjiik ,jelentdsnek”, ha 1. az adott személy legalabb 10 000 dollart kap vagy bruttd jovedelmének legalabb 5%-4t ebbdl a tevékenységhdl keresi meg bar-
mely 12 hénapos id6szakban; vagy 2. az adott személy birtokdban van az adott vallalkozas szavazésra jogosité részvényeinek legaldbb 5%-a vagy az adott vallal-
kozés piaci értékébdl legalabb 10 000 dollar. A kapcsolatot akkor tekintjiik ,kozepes jelentdségiinek”, ha az el6z6 definicié alapjan nem éri el a ,jelentds” szintet.

* Kozepes jelentdségii.
f Jelentds.
 Dr.Taubert jelenleg a genfi székhely(i World Heart Federationnél dolgozik.
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