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XVIII. Ifjusagi Kardiologus Napok

Felnott lIvemark szindromas
nObeteg sziv MR vizsgalata

2011, Lillaftired



G.B. 30 éves nObeteg

* l[vemark syndroma
 Bal oldali Blalock-Taussig shunt
* Kawashima mutet cyanosis miatt

* Tehermentesitd shunt a bal fulcse és a
VCS kozott

 ECHO: emelkedett pulmonalis nyomas
— Pulmonalis erek nem voltak lathatok

* Kerdés: anatomiai viszonyok"?




lvemark

* Jobb pitvari izomerizmus
— Heterotaxiak koze tartozik (situs ambiguus)

— Erintett szervek: sziv, tidé, vesék, 1ép...
* Asplenia, kozépvonali maj, Gl malrotacio

* Jobb morfoldgiaju tudé es legutak mindkét oldalon
— Bal isomerismus: polysplenia, bal tudo
* Svéd patologus irta le a jobb izomerizmust
— Bjorn lvemark (1925 — 2005)




Beavatkozasok

* Blalock-Taussig shunt

— Arteria subclavia és pulmonalis artéria kozott
* Klasszikus: maga a subclavia, vegleges palliacio
* Modositott: mieret hasznal, ideiglenes megoldas

* Kawashima eljaras — univentricularis sziv

— Bidirectionalis Glenn shunt helyett
* TCPC (total cavo-pulmonary connection) el6tt

— Vena cava interruptio — azygos continuitas
* Vena hepaticak valtozatlanul a pitvarba nyilnak




Egykamras sziv: Fontan
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TRA mozgokep




LA és SA mozgokép

o) s LV: EF 65, ESVi 30, EDVi 85, SVi 55, Mi 59
Rzt RV: EF 46, ESVi 34, EDVi 62, SVi 29, Mi 29



AO: 196cm/s 15HgmMm Rf1%, PA: 1ml




J: 793 -,B:974 -, J-B 59-41%




J: 1105 -, B: 96 3 -, J-B 62-38%
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J: 44%, B: 25% micro AVM




Shunt flow: 2ml, azygos: gyors Fontan
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MR eredmeny

* Situs ambiguus: bal isomerismus
— Visceralis situs inversus
— DORYV jelleggel ered6é malponalt nagyerek
— A pulmonalis csonkon nincs erdemi leak
— A fulcse — SVC shunt alig vezet

— Bal oldalon 25%-0s, jobb oldalon 44%-0s
pulmonalis microAVM shunt

* Ann.Thorac.Surg. 80(5): 1597-1603 (2005)

— Ascendenst substernalisan keresztezd RCA
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