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A gyermekszivatiiltetes aktualis kérdesei
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Praetranszplant idoszak

Betegkivalasztas, kivizgsgalds, varolista

Operatiy szakasz

Donorszelekcio, riado, elokészites, postoperatiy terdpia

Utogondozas

Immunterdpia, rejekciok es utobetegségek kezelese




Bevalasztasi kriteriumok 1.

1. Betoltott 37. gesztacios het, sziiletesi suly
3000 g felett
2. Szivtranszplantaciot igenylo szivbetegség (Betegcsoportok)
a. Komplex ujsziilottkori vitium, amelyben
szivsebészeti megoldas (Norwood) nem jon szoba

¢. Végstadiumu postoperativ keringesi elegtelenség
d. Kezelhetetlen ritmuszavar

3. Elfogadhatoan stabil metabolikus és
hemodinamikai allapot, mely lehetove teszi a
megfelelo donor kivalasztasat, illetve az ehhez
sziikseges ido kivarasat)




Bevalasztasi kriteriumok 2.

4. Meegtelelo pszichoszocialis hatter

a. Megfelelo sziiloi hattér, mely lehetove teszi a transzplantaciot kovetoen,
hosszu tavon is, a transzplantalt gyermek sziikséges otthoni apolasat,
beleértve a gyogyszeres kezelést is

b. Sziiloi alkohol és/vagy egyéb drogfiiggoség hianya
¢. Anamnézisben nem szerepel a gyermek fizikai vagy lelki bantalmazasa,
illetve elhanyagolasa

d. Sziiloi részrol nincsen olyan kognitiv vagy pszichés karosodas vagy
allapot, mely nem teszi lehetove a megtelelo gyogyszeres terapia
otthoni kivitelezhetoségét




Bevalasztasi kriteriumok 3.

5. Aktiv infekcio hianya - relativ

0. Megfelelo neurologiai allapot, mely jelentésebb agyi fejlodesi
rendellenesseg vagy perzisztalo agyi karosodas hianyat jelenti

7. Megfelelo vesefunkciok - relativ

8. A szivtranszplantaciot sikeret csokkento vagy onmagaban a
tulelest limitalo: kromoszoma fejlodési rendellenesség vagy
egyeb syndroma hianya




Kizarasi kriteriumok 1.

. Korasziilottseg, illetve 3000 g alatti suly

. Komplex vitium, mely egyeb miutéti megoldassal is

kezelheto (Norwood-mutétek) — relativ kontraindikacio

. Hianyzo vagy Kkifejezetten hypoplasias centralis pulmonalis

artériak vagy venak (sziv-tiido elmeletileg)

. Perzisztalo acidozis, pH<7.1




Kizarasi kriteriumok 2.

6. Aktiv fertozés
Szepszis (atmeneti halasztas vagy vegleges kizaras)
Szimptomas velesziiletett virusfertozes
Hepatitis B feliileti antigen pozitivitas
HIV pozitivitas
Hepatitis C pozitivitas (relativ)

7. Koros neurologiai elvaltozas, melynek a hosszutavi prognozisa
1088z, ezaltal rontja a beteg képesseget, hogy a tartos €s
meglehetosen komplex transzplantaciot koveto gyogyszeres
terapiat betartsa




Kizarasi kriteriumok 3.

8. Irreverzibilisen magas PVR (>5 Wood unit/m2, TPG>15
mmHg) bridge terapia ellenere 1s (sziv-tudo tx)
9. Kezelhetetlen vagy aktiv malignitas
10. Koros vesefunkcio:
a. szignifikans hugyuti fejlodest anomalia
b. perzisztalo veseelegtelenseg vagy a vesetunkcio tartos €s
jelentos romlasa, mely varhatoan nem javul a

transzplantaciot koveton normalizalo percterfogat mellett
sem (sziv-vese tx)

11. Szignifikans genetikai fejlodesi rendellenesség vagy
syndroma, mely a tulelest rontja vagy csokkenti a

transzplantaciotol varhato javulast




Gyermekkori kardiomyopathiak elofordulasa 2008

GOKI adatbazis
DCM 21 (9 eset EF<35%), Komplex 3 eset
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Gyermekkori donaciok eletkor alapjan 2003-2006
OVSZ Szervkoordinacios Iroda adatai
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Gyenmekkori donaciok testsuly alapjan 2003-2006
OVSZ Szervkoordinacios Iroda adatai

-
(=]
|

I

9-
8-
7-
6-
5
4-
3
2
1

0

I

I

<10 kg

10-20 kg

20-30 kg

30-40

>40 kg



Kivizsgalas menete

Kardialis funkciok megitélése

- Non-invasiv: klinikai statusz, EKG, mellkas rtg, Echo,
Spiroergometria (8-10 év felett), (pro-)BNP

- Invasiv: hamodinamikai (NO vagy Iloprost)

Etiologia- diagnosztikai lehetoségek

- virusvizsgalatok (adeno, coxackie, influenza, parvo)

- biopszia

Kiséro betegsegek kizarasa

- maj-vese fx, pajzsmirigy fx, lipidek, vizelet (alt.+teny.)

- verkep, CRP, We, alvadasi paraméterek

- F-O-G vizsgalat, hasi UH

Kronikus infekciok kizarasa, infekcios szurovizsgalatok
- Toxoplasma, hepatitis (A-B-C), HIV, EBV, CMV, Lues, Varicella
- Oltasi ambulancia

HILLA-tipizalas s PRA

Szocialis hattér tisztazasa, pszichologiai vizsgalat




Terapia optimalizalds kamrai
diszfunkcio eseten

B Neurohormonalis blokad
- ACE gatlok (AT-receptor blokkolok)
- 4 ¢y felett Enalapril 0.2-0.5 mg/kg/die,
Ramipril 0.1 mg/kg/die
- 4 ¢y alatt Captopril 0.1-0.5 mg/kg/dosi
- beta-cs alfa blokkolok
- Carvedilol 0.25-0.5 mg/kg/die
- spironolacton
- 6.25-25 mg/dosi 2x (10-20-40 kg)
Digoxin?
Sinusritmus fenntartasa?
AV és interventrikularis szinkronizacio? (CRT)
Malignus ritmuszavarok elleni vedelem??? (ICD)




Varolista halalozas eés ritmuszavarok

B Varolista halalozas 17,6% (2360 tx)
B Aritmia okozta 1.3% (halalozas 7.6%-a)
B [schemias CM — magasabb riziko

B Preventiv ICD implantacio nem javasolt?

et al
J Heart Lung Transplant. 2007 May;26(5):447-52




Alacsony donorszam —
magas varolista halalozas

B Allokacio 1ranyelvel

- Vércsoportbeli - nincs tudomanyos alapja a csecsemokorti

ABO-kompatibilis transzplantacionak (Hospital for Sick Children,
Toronto)

- meretbell - max. 150% testsuly €s 50% testhossz elteres -
recipiens < donor

B Varolista halalozas bridge nelkiil




Mechanikus keringestamogatas indikacion
gyermekkorban - betegcsoportok

Akut fulminans myocarditis

- az akut szak lezajlasa idejere, amennyiben gyogyulas varhato
(bridge-to-recovery),

- 1lletve, ha transzplantacio meriil fel (bridge-to-transplant)
Cardiomyopathia vegstadiuma esetén a transzplantacioig
(bridge-to-transplant)

Postoperativ keringesi elcgtelenseg a sziv
pumpafunkecioja visszateresenck remenycben (bridge-to-
recovery - centrifugalis pumpa lehetosege 1s felmertiil)

Végstadiumu keringési elégtelenség velesziiletett szivhiba
postoperativ stadiumaban transzplantacio lehetosege eseten

Poszttranszplantacios szerv-elegtelenseg
(retranszplantacioig)




Mechanikus keringes tamogatas lehetOsegei
gyermekkorban

[ntraaorticus ballonpumpa
FECMO (extracorporalis membran oxygenizacio)
Centrifugalis pumpa (Biomedicus)

Pulzatilis kamrai tamogatoeszkozok (pulzatilis VAD —
, PVAD)

[iolyamatos aramlast biztosito kamrai
tamogatoeszkozok ( axial-flow VAD — DeBakey VAD
Child, Pediatric Jarvik 2000)




Orszagos varolista — mikor???

B Varolistara Keriilés klinikum, VO2 (10 ev felett) és
hemodinamika alapjan

- 1smetelt akut dekompenzacio + CKE
- EF<30%, LinEF:<20% CKE ne¢lkiil — preventiv tx??
- VO2max<14 ml/kg/min

- TPG<I12-14 Hgmm, PCW>15 Hgmm, CI<2.2 |/min/m2,
SV02<55%, Na<135 mmol/l - HU kriterium (EURO TX)
— gyermekeknel??

- proBNP>600, BNP>3007?
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Operativ szakasz

Donorszelekcio, riado, elokeszites,
postoperatiy terapia

Utogondozas

Ix-ambulancia, immunterdpia,
rejekciok kezelese




Donor alkalmassdg —
oyermekkardiologiai sajatossagok

Méretbeli kritériumok

a. csecsemo- ¢s kisdedkorban a donor testsulya
max. 3x lehet nagyobb a recipiensncl

b. a donor testsulya max. 20%-al lehet kisebb a
recipiensnal




Immunszuppressziv terapia

Praetx. immunterapia

Calcineurin inhibitor + antimetabolit

Intraoperativ
Corticosteroid( MP)

Indukeio
ATG / Simulect + MP

Bazis Immunszuppresszio
Tacrolimus + Mycophenolat/everolimus + Corticosteroid

Bazis immunszZuppresszio

Cyclosporin + Mycophenolat/everolimus + Corticosteroid




Rejekeio

Hyperakut

Intraop. — PRA, cross-match, praetx immunth.

Akut

Klinikai jelek, echo, biopszia, kezeles

Kronikus

TV P, kamra fx. fokozatos romldsa




Akut rejekcio monitorizalasa

[ntframyocardialis electrokardiogram (IMEG)

Tissue doppler echocardiographia
(TDE)

Endomyocardialis biopszia

Gyogyszer celszintek (C2!11)
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Praetranszplant idoszak

Betegkivalasztas, kivizsgalas, varolista

Operatiy szakasz

Donorszelekcio, riado, elokeészites, postoperativ terdpia

Utogondozas

Ix-ambulancia, immunterdpia, rejekciok kezelese




Utobetegsegek, felismeres

B Veseelegtelenseg
(Immunszuppresszio
— everolimus)

B Hypertonia
(normotonia elerese)

B Borbetegsegek (evente
szakvizsgalat)

B Diabetes (tacrolimus,
steroid - inzulin
terapia)

B PTLD ( évente hasi ¢s
mellkasi CT)

B Catarata (steroid) —
szemeszet

B Osteoporosis -
denzitometria




Nehezsegek a gyermekkori
szivtranszplantacioban

B Alacsony donorszam — allokacio

B Bridge-terapiak sziikseges - magas
szovodmenyrataja

B Rejekciok 1dobeli felismerése (TDIHIMEG)

B Gyogyszeradagolas

B Serdulokor

B Retranszplantacio sziksegessege (vese-
SZ1V/)
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Magyarorszagi eseteink (2)
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B Exmissio 2008.04.08.










