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Ablonczy Laszl6, Szatmari Andras, Hartyanszky Istvan, Bodor Gabor, Sapi Erzsébet,
Hétharsi Balazs
Gottsegen Gyérgy Orszagos Kardioldgiai Intézet

Gyermekkori szivtranszplantacio - Gj terapias lehetéség Magyarorszagon 2007-t6l
Pediatric heart transplantation - a new therapeutic option in Hungary since 2007
Szivelégtelenség, echocardiographia (2)

pediatric heart transplantation, dilated cardiomyopathy, immunosuppression, acute rejection
El6adas (10 perc + 5 perc vita)

A gyermekkorban végzett szivtranszplantacio manapsag vilagszerte elfogadott kezelési lehetGség
végstadiuma keringési elégtelenség esetén. Az els6 hazai gyermekszivtranszplantaciét 2007.
oktéber 18-an végeztik. A 8 éves kisfiut, akinél 6 éves korban aorta mubillenty( beliltetés tortént,
dilatativ kardiomyopathia miatt kezeltik. A m(itét sordn komplikacid nem lépett fel. Az
immunszuppressziv terapia az interleukin-2 receptor blokkol6 basiliximab-al tértént indukcié utan
harmas kombinacién (tacrolimus+mycophenolate mofetil+corticosteroid) alapult. Az akut rejekcid
monitorizaldsa rendszeresen végzett tissue Doppler echocardiographidval tortént. A
transzplantaciét kovet6 6 hetes biopszia rejekcidt nem mutatott. Bar a gyermekkori
szivtranszplantacié ezzel elérheté terdpids lehet6séggé valt hazankban, szamos problémaval,
els6sorban a gyermekkori donorok alacsony szamaval, illetve a hosszitavl immunszuppressziv
kezelés nem kivanatos hatdsaival, kell szamolnunk.

Nowadays heart transplantation in pediatric age is wordwide accepted as a final treatment of choice
for end-stage heart failure. The first pediatric heart transplantation in Hungary was performed on
18th October 2007. An 8-year-old boy, who underwent aortic valve replacement at six years of
age, suffered from idiopathic dilated cardiomyopathy. During the operation were no complications
occured. The immunosuppression was based on triple-drug therapy (tacrolimus+ mycophenolate
mofetil+corticosteroid) with use of induction therapy with interleukin-2 receptor blocker
(basiliximab). For screening of acute rejection tissue Doppler echocardiography (TDI-derived
velocities measurement) was performed regularly. No biopsy-proven rejection was detected 6
weeks after transplantation. Although pediatric heart transplantation has become an available
treatment in Hungary, several problems remain unsolved, especially the shortage of pediatric
donor hearts and a long-term impact of immunosuppression.
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Edes Eszter, Kadar Krisztina, Klujber Valéria, Pikaly Néra, Losonczy Laszl6, Merkely Béla
Semmelweis Egyetem Kardioldgiai Tanszék, Gottsegen Gyérgy Orszagos Kardiolégiai Intézet,
Orszagos Gyermekegészségligyi Intézet, Semmelweis Egyetem, Semmelweis Egyetem II. sz.
Gyermekklinika
Gyermekkori szivbetegségek familiaritasa
Congenital familiar heart diseases
Gyermekkardioldgia (10)
pediatric cardiology, genetics, congenital heart diseases
ifj. El6adas (10 perc + 5 perc vita)
Hattér: A gyermekkori szivfejlddési rendellenességek etioldgidja 90%-ban ismeretlen. Kevés adat
van az 6rokl6dé szivbetegségek gyakorisagardl és tipusainak megoszlasarol. Feltételezhets, hogy
ha kornyezeti hatads hidnyaban a csalddon bellli szivbetegség halmozdédik, annak genetikai oka
van. Cél: A gyermekkori szivbetegségek esetleges 6rokl6dé jellegének vizsgalata. Mddszer: Az
1999-2003 ko6z6tt kardioldgiai okbdl kivizsgalasra kerllt gyermekek (5958 eset) adatait dolgoztuk
fel. A gyermekkori szivfejlédési rendellenességek formainak eloszlasa mellett elemeztik a
gyermekkori szivbetegségek csaladi halmozddasat; és vizsgaltuk a szivbeteg szlil6 gyermekének
szivhibara valo esélyét az atlag populacidhoz viszonyitva, valamint az 6roklédésmenet kiilonbségét
az anya és az apa betegsége fliggvényében. Eredmény: 132 olyan veleszlletett szivbeteg
gyermeket talaltunk, akinél volt a csaladban szivbetegség. Ezen belll a szivhibdk megoszlasa a
kovetkez6: secundum pitvari szeptum defektus (ASDII, n=30), kamrai septum defektus (VSD,
n=28), conotruncalis anomalidk (n=26), coarctatio aortae (CoA) és aorta stenosis (AS) (n= 26),
valvularis pulmonalis stenosis (PS, n=18), ductus Botalli persistens (PDA, n=11), hypertrophias
cardiomyopathia (HCM, n=7), atrio-ventricularis septumdefektus (AVSD, n=4). Kimutathatd volt,
hogy szivbeteg szll6 gyermekének szivfejlédési rendellenesség kialakuldsara valé esélye
szignifikdnsan magasabb, mint egészséges szll6 esetében (p<0,001). Ismert szul6i ASD II és VSD
esetén az anya betegsége a gyermek szivhibdjanak kialakuldsaban szignifikadnsan erételjesebb,
mint az ap&é (OR: 5 és 9, p<0,05). Osszefoglalds: A gyermekkori szivbetegségek bizonyos formai
egyértelm( csalddi halmozddast mutatnak, ennek vizsgalatara tovabbi részletes csaladfaanalizis és
genotipizalds szikséges. A nagyobb anyai rizikd ismerete hozzdjarulhat a genetikai vizsgalatok
soran egy precizebb recurrencia becslés nyuljtasahoz.

Background and objectives: The etiology of structural and congenital heart diseases (CHD) is
mostly unknown, there are only few data about the frequency pattern and the distribution of
different types. It may be hypothesized that in absence of teratogenic agents, the recurrency of
familiar heart diseases is due to genetic origin. The aim of this study was to examine the familiar
origin of the CHD. Methods: The medical data of the patients admitted between 1999-2004
(n=5989) have been analyzed to ascertain the occurence of FHD in the relation of siblings, parents
and relatives. We examined the risk of the offsprings of parents with CHD to be born with CHD to
correlate with the population database; and the difference between maternal and paternal
inheritance. Results: 132 children having CHD were discovered with heart disease occuring in the
family. The most frequent CHDs and their distribution: atrial septum defect: 30, ventricular septal
defect: 28, conotruncal anomalies: 26, aortic coarctation and aortic stenosis: 26, ductus Botalli
persistens: 11, hyperthrophic cardiomyopathy: 7, valvular pulmonary stenosis: 18, atrioventricular
seprum defect: 4. The occurance of FHD in the descendants was significantly higher with a parent
having a heart disease to correlate with healthy parents (p<0,001). Our study demonstrated also
that int he case of artial or ventricular septal defect the children has a significantly higher risk to be
born with CHD when the mother having CHD... correlates with the father having CHD (p<0,05).
Summary: Discovering these cases an exact genealogical tree examination should be executed.
The knowledge of the higher maternal risk can assist to calculate a preciser recurrency risk.



Sorszam
Szerz6k neve

Cim (magyar)

Cim (angol)
Téma

Kulcsszavak

Tipus

Absztrakt (magyar)

Absztrakt (angol)

95.

Katona Marta, Orvos Hajnalka, Horvath Emese, Pal Attila
SZOTE Gyermekklinika, SZTE Sziilészeti és N6gydgydszati Klinika, SZTE Orvosi Genetikai Intézet

A magzati szivbetegségek noninvaziv hemodinamikai vizsgalata foetalis Doppler-
echocardiographiaval

Hemodynamic examination of fetal cardiopathies assessed by fetal Doppler-echocardiography
Gyermekkardioldgia (10)

antenatal diagnosis, fetal echocardiography, congenital heart defect, hemodynamic examination,
fetal arrhythmia, fetal therapy

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

A magzati sziv anatomiai vizsgalata foetalis echocardiographiaval (FE) nem minden esetben
mutatja ki magzati szivbetegség fennallasat. Strukturalisan ép szivben is el6fordulhat koros
heamodynamikai allapot, pl. hypoxia, infekcid, vagy anyai gyogyszeres kezelés hatasara. Cardialis
decompensatio, csokkent perctérfogat, ill. kdoros aramlas a nagyerekben Doppler FE-vel jol
vizsgalhato. A vizsgalat célja: A magzati szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata anatdémiailag ép,
ill. congenitalis vitiumban (CV) szenved6 magzatokban. Betegek, modszerek: 2023 gravida
vizsgalata ACUSON XP-128 szinkddolt Doppler-echocardiograpphal, 5-7 Megaherzes transducer, a
terhesség 16-38. hetében, SZTE Gyermekklinikan 8 év alatt. A sziv segmentalis analysise,
tricuspidalis insufficientia (TI), mitralis insufficientia (MI), az aorta (Ao), az arteria pulmonalis, a
ductus arteriosus (DA), a ductus venosus (DV) aramlasa kerilt vizsgalatra, kéros folyadék, ill.
ritmuszavar esetén annak tisztazasa. Eredmények: 61 esetben lehetett magzati szivbetegséget
igazolni, 38 CV, 10 hydrops foetalis (HF), 3 endocardialis fibroelastosis (EF), 2 iker-iker transzfuzid,
1 ductus arteriosus zarddas, és 7 magzati tachycardia kertlt felismerésre. Sulyos TI, retrograd Ao
és kéros DV aramlds volt kimutathaté hypoplasids balszivfél syndromaban. Sulyos MI és/vagy TI
volt kimutathaté HF-ben és EF-ben. TI, ill. cardialis decompensatio volt 7 supraventricularis
tachycardidban (SVT) igazolhatdé. Antenatalis terapia 9 esetben tortént, az anya p.o. Digoxin, ill.
Digoxin és Verpamil kezelésben részesiilt 7 magzati SVT esetén, ill. 2 FH-os magzat intrauterin
transzfuzidt kapott. Haldlozas: 9 mdvi abortus, 1 intrauterin és 10 postnatalis exitus. Postnatalis
szivm(itét 11 esetben tértént. Konklizié: 1. A magzati sziv segmentalis analysise FE-vel nem zarja
ki sulyos foetalis szivbetegség fenndlldasat, ezért Doppler FE-t kell végezni. 2. A magzati
szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata alapjan antenatalis terapia/ intervencio, ill. postnatalis
m(tét indikdlhaté. 3. Sulyos MI és/vagy TI, ill. reverz DV daramlas fokozott morbiditast, ill.
mortalitast jelez.

Anatomy of the fetal heart examined by fetal echocardiography does not always reflect the severity
of a cardiopathy. Abnormal hemodynamic function could be detected even in normal fetal heart
affected with hypoxia, infection, maternal drug therapy, etc. Heart failure, decreased cardiac
output, abnormal flow in the great arteries and veins can be precisely measured by fetal Doppler-
echocardiography (FDE). Aim of the study: To evaluate the fetal cardiac function of fetuses with
congenital heart defect (CHD) and with structurally normal heart. Patients, methods: 2023
pregnants were examined in the Department of Pediatrics, University of Szeged with ACUSON XP-
128 Doppler-echocardiograph , 5-7 MgHz tranducers, between the 16-38. gestational weeks,
during 8 years. Tricuspid insufficiency (TI), mitral insufficiency (MI), aortic and pulmonary flow,
ductus arteriosus (DA) and ductus venosus (DV) flow, abnormal effusion or arrhythmia were
examined. Results: There were 61 cardiopathies detected, 38 CHD-s, 10 fetal hydrops (FH), 3
endocardial fibroelastosis (EF), 2 twin-to-twin transfusions, 7 supraventricular arrhythmias (SVT),
1 in utero death. Severe TI, retrograde aortic flow and reverse DV flow were detected in
hypoplastic left heart syndrome. Severe MI and/or TI were found in EF and FH fetuses, and 1 DA
constriction was seen. Antenatal therapy was started in 9 cases, maternal oral Digoxine and /or
Verpamil in 7 cases with SVT, and intrauterine transfusion in 2 fetuses with FH. There were 20
deaths (9 abortions, 1 intrauterine death, and 10 postnatal deaths). Eleven neonates underwent
postnatal cardiac surgery. Conclusions: 1. Segmental analysis of the fetal heart does not exclude
severe fetal cardiopathy. 2. Hemodynamic examinations of fetal heart provide clue for the
induction of antenatal therapy/intervention or postnatal cardiac surgery. 3. Severe MI and/or TI
and/or reversed DV flow in fetuses with CHD were predictive for increased morbidity and mortality.



Sorszam

Szerz6k neve

Cim (magyar)

Cim (angol)
Téma
Kulcsszavak
Tipus

Absztrakt (magyar)

Absztrakt (angol)

128.

Mogyordsy Gabor, Kovacs Tamas, Sziics Eva, Karacsonyi Tiinde
DEOEC Gyermekklinika, DEOEC Neonatoldgiai Tanszék, Debrecen, VESZ Gyermekkardioldgiai
Jarébeteg Intézet, Debrecen

Posztoperativ és intervencios katéterezés utani szovodmények az ambulans
gyermekkardioldgiai ellatasban

Postoperative and postcatheter complications detected during ambulatory follow up
Gyermekkardioldgia (10)

congenital heart defects, postoperative complications, cardiac surgical procedures, child
El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Hattér: A szivhibaval sziletett gyermekek terapiajanak legkritikusabb része a szivml(itét vagy az
intervenciés katéterezés. A kozvetlen posztoperativ szakot koévetéen is Iéphetnek fel
szovédmeények, melyek mar a korhazi elbocsatas utan jelentkeznek. Az ambulans gondozast végzé
orvosoknak kulcsfontossagl ezek felismerése. Betegek és maddszer: Retrospektiv. mddon
attekintettik az 1996. januar 1. és 2006. december 31. koz6tt ambulans betegként vizsgalt,
szivm(téten/intervencidés katéterezésen atesett betegeket. Kerestilk azokat az eseteket, ahol a
beavatkozast kovet6 egy éven belil ismételt hospitalizacidra volt szlikség, vagy halal kévetkezett
be. Eredmények: A vizsgdlt 11 év alatt 283 gyermeknél tortént szivmitét és 40 esetben
intervencids katéterezés. 17 esetben észleltlink jelent6s szovédményt: 15 esetben szivmlitétet,
mig 2 esetben intervencids katéterezést kovetden. 6 gyermeknél a postcardiotomias szindroma
indokolta az ismételt korhazi kezelést és egy esetben tamponad miatt pericardium fenestratiora is
szlikség volt. Pericardialis tampondd még tovabbi két esetben jelentkezett, melyek hatterében
gennyes pericarditis illetve chylopericardium allt. Az utdbbi eset fatalis kimenetelli volt. Négy
esetben (Fallot tetralogia illetve AV septum defectus mutétje utan) cardialis decompensatio miatt
volt szlikség korhazi felvételre, melyek kozll egy gyermek reoperacidt igényelt. Endocarditist két
esetben diagnosztizaltunk, az egyiknél reoperacidora is szikség volt. Egy gyermeknél sternum
osteomyelitis igazolédott. Secundum tipusu pitvari septum defectus katéteres zarasat koévetben
migrénes roham miatt kertlt sor kérhazi felvételre. Egy Ujszll6tt - aorta billenty(i ballonos tagitésat
kovetéen - otthondban hirtelen meghalt balkamra ruptura kévetkeztében. Konkluzid: Jelentds
szovédmény a jardbetegként vizsgalt, katéter intervencion vagy szivm(itéten atesett gyermekek
k6zott 5 % gyakorisdggal volt észlelhetd. Bar a szévédmények donté tobbsége 1 hoénapon belil
jelentkezett, kézel egy évvel a beavatkozds utan is észlehetd volt jelentés komplikacié. A
pericardidlis tamponad, a dekompenzacié és az infekcié tinetei nagyon gondos értékelést
igényelnek.

Background: Although the interventional heart catheterization or the surgical correction is the most
critical part of the therapy of congenital heart diseases, complications may occur after the
immediate postoperative period. Physicians doing the follow up care of children with heart diseases
must be aware of the clinical features of these complications. Patients and methods: The data of
patients having cardiac surgery or interventional catheterization between the 1st of January 1996
and the 31st of December 2006 and have been followed up as outpatients were evaluated. Detailed
analyses of cases that required rehospitalization or died within one year following the intervention
were performed. Results: During the examined 11 years 283 children went through open heart
surgery and 40 had catheter intervention. 17 complications were detected, 15 of them occurred
after open heart surgery and two following catheter intervention. In six children postcardiotomy
syndrome indicated the rehospitalization. One of them required pericardiac fenestration because of
tamponade. Two additional cases of pericardiac tamponade were diagnosed. One of them was the
result of purulent pericarditis while the other of chylopericardium. The latter case had a fatal
outcome. In four cases that were operated on because of Fallot tetralogy or AV septal defect heart
failure was the reason of rehospitalization. One of them required reoperation. Two cases of
endocarditis and one of sternum osteomyelitis occurred. One adolescent girl was rehospitalized
because of migraine following the transcatheter closure of ASD and a newborn died suddenly at
home after the balloon dilatation of valvar aortic stenosis. Conclusion: Five per cent of outpatients
having either heart surgery or interventional catheterization had significant complication within one
year after the procedure. Most of the complications occurred within one month but some at the end
of the one-year follow-up. Signs of pericardiac tamponade, heart failure or infection should be
carefully evaluated.
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Racz Katalin, Katona Marta, Kertész Erzsébet, Bartyik Katalin, Bogats Gabor, Ivanyi Béla,
Tari Sandor

SZTE Gyermekklinika, SZTE Szivsebészeti Osztaly, SZTE Patoldgiai Intézet

Szivtumor gyermekkorban

Cardiac Tumor in Children

Gyermekkardioldgia (10)

primary cardiac tumor, secondary cardiac tumor, children

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Bevezetés: A primer szivdaganatok el6forduldsa gyermekkorban nagyon ritka, incidencidja 0,27%
koéruli. Azonban a szivben el6forduld metastasisok (szekunder szivdaganatok) szama gyakoribb,
valészinlileg a gyermekkorban az utébbi években emelkedd tumorok miatt. Betegek és modszer:
Attekintettik az SZTE Gyermekklinikdn 1999. januar és 2007. december koz6tt szivtumor miatt
kezelt gyerekeket. Feldolgoztuk a betegek adatait, tiineteiket, vizsgalataikat, a szévédmeényeket és
a terapias eljarasokat. Eredmények: 6 beteg adatat elemeztiik (3 fid, 3 lany). Eletkoruk 7 hénap és
16 év kozott valtozott. Harom betegnek volt felvételekor kardioldgiai panasza: dyspnoe,
tachypnoe, mellkasi fajdalom, és ezeknél a betegeknél észleltliink pericardidlis, és pleuralis
folyadékgyllemet. Négy gyermek fizikalis vizsgalatakor volt hallhatd kozepes erGsségl szivzorej. A
diagndzis feldllitasaban a mindegyik betegnél elvégzett Doppler-echocardiografia, mellkas réntgen
vizsgalat mellett CT két, MRI egy esetben segitett. Harom primer szivdaganat volt: egy myolipoma
és két rhabdomyoma, a szekunder szivdaganatok mesothelioma, lymphoma és acut lymphoid
leukaemia metastasisai voltak. Ezek a betegek chemotherapids kezelésben részesliltek, de mind a
harmat elveszitettiik. Két esetben tortént szivsebészeti beavatkozas. Az egyik betegnél a balkamra
Uregében az aorta kidramlasi palyajaban elhelyezked6 tumor eltavolitasara kerilt sor (m(itét utan
6 hdénappal a gyermek altaldnos allapota j6). A masik betegnél a szivfelszinén, a pericardiumban
Iévé szbvetmasszabdl toértént mintavétel adta a pontos diagnozist. A sclerosis tuberosa,
nagysagaban valtozdst nem mutaté rhabdomyoma miatt ellenérzés alatt allé6 két fil neuroldgiai
panaszai mellett kielégitéen van. Kévetkeztetések: A betegeinknél észlelt primer szivdaganatok
progndzisa eseteinkben jé, spontdn regresszidval és recidivamentes postoperativ id6szakkal.
Azonban a malignus haematoldégiai betegségek szivbe adott metastasisokkal minden esetben
végzetesek voltak.

Background: Primary cardiac tumors are rare in the pediatric population, with an incidence of
0,27%. But the incidence of cardiac metastases (secondary cardiac tumor) is rising, probably
because the increasing incidence of cancer. Patients and methods: We studied retrospectively
patients with cardiac tumors between January 1999 and December 2007 in the Department of
Pediatrics, University of Szeged. We review the symptoms, examinations, complications and
therapy in children. Results: Sex patients were found, 3 boys and 3 girls. Their ages ranged from 7
months to 16 years. Three patients presented with cardiovascular symptoms such as dyspnea,
tachypnea and chest pain, and there were pericardial and pleural effusion as well. Physical
examination revealed a low-grade systolic murmur in four patients. The diagnosis were established
by Doppler-echocardiography and chest X-ray in sex cases, by computer tomography (CT) in two
cases and magnetic resonance imaging (MRI) in one case. Primary cardiac tumor were myolipoma
(n=1) and rhabdomyoma (n=2), secondary cardiac tumor were mesothelioma (n=1), lymphoma
(n=1) and relaps of acut lymphoid leukaemia (n=1). Three patients were treated with
chemotherapy, but all of them died. Two surgical operations were performed. In one case there
was a large tumor mass in the left ventricular outflow tract (6 months after operation her condition
is good). One surgical exploration revealed an intrapericardial mass, from wich there was biopsy
performed. The patients condition, who suffered tuberous sclerosis and rhabdomyoma with
neurological symptoms, are satisfactory. Conclusions: Primary cardiac tumors usually have a good
prognosis, spontaneous either regression or they respond well to surgical excision. When cardiac
metastasis occurs, the prognosis is grave.
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shreatknehtsopdttingarpetegverhILQFEhI8ntC Ve rBalP \h sd Iseezettpeariatip ridd es g séag eA afiquediaisia
860 relvid ris0fh aba ho meprre ruo it saae it i $iEAuUrtdSYbpeasssendildkorban, mig ioncsatorna-betegség
esetén valtozd életkorokban (3ho6-16év) jelentkezett. Az ICD indikacié a felnGttkori ajanlasok
alapjan egyértelmlinek tlint. Morbititds: 1-téves- shock, 2 sebprobléma, 2 igazitds, 2
generatorcsere. ICD-hez kotheté mortalitas:1. Effektivitds: 2 adekvat shock. Kovetkeztetés:
Gyerekkori SCD hatterében dontéen 6roklédé megbetegedések allnak. Gyerekkori SCD szekunder
prevencidjara ICD beliltetés javasolhatd. Gyerekkori SCD primer prevencidjaban a felnéttkori
rizikotényezOk gyerekkori alkalmazasa limitalt, az ICD beliltetés klinikai dontéshozatal eredménye
kell legyen.

Background: ICD therapy is proved to be effective in the prevention of SCD in adults. The
indication for ICD after sudden cardiac arrest (SCA) is evident, even in children (secondary
prevention, SP). However, in cases of primary prevention (PP) of SCD the problem is more
complex, especially in children, where risk-stratification is not that well established than in adults.
Aim and Method: The aim of this retrospective study was to review the cases of our pts with ICD.
The underlying diseases and indications are summarized, and special factors regarding risk-
stratification in children with PP of SCD are evaluated. Results: 23pts received ICD in our institute.
The underlying disorders were inherited in all, but 3 cases. 50% of the inherited conditions were
channelopathies (CH) and cardiomyopathies (CM), respectively. In the PP of SCD group there were
11pts, mostly with CM. 2 pts with CPVT and postoperative ventricular dysfunction, respectively,
had malignant VT; 2 children with CM were waiting for heart transplantation. In these cases these
were relative strong indications for ICD therapy. In the rest of the cases pts received ICD according
to their inherited conditions predisposing them to VT, which were the most difficult clinical
decisions due to the lack of evidence-based risk stratification strategies for children. For SP of SCD
12pts were treated with ICD: 4LQTS, 3CPVT, 3HCM and 2 acquired coronary disease. In this group
half of the pts were diagnosed only at the time of the incident. SCA in HCM appeared in teenagers,
while it varied in pts with CH. The indication for ICD was highly evident in all cases. Conclusion:
SCD in the young are mostly due to inherited disorders. ICD for SP of SCD seems to be evident,
even in children. Clinical judgment is more difficult in cases of ICD for PP of SCD. Further
investigations are needed to evaluate the clinical value of adult recommendations.
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51. ifj.
Edes Eszter, Kadar Krisztina, Klujber Valéria, Pikaly Néra, Losonczy Laszl6, Merkely Béla
Semmelweis Egyetem Kardioldgiai Tanszék, Gottsegen Gyérgy Orszagos Kardiolégiai Intézet,
Orszagos Gyermekegészségligyi Intézet, Semmelweis Egyetem, Semmelweis Egyetem II. sz.
Gyermekklinika
Gyermekkori szivbetegségek familiaritasa
Congenital familiar heart diseases
Gyermekkardioldgia (10)
pediatric cardiology, genetics, congenital heart diseases
ifj. El6adas (10 perc + 5 perc vita)
Hattér: A gyermekkori szivfejlddési rendellenességek etioldgidja 90%-ban ismeretlen. Kevés adat
van az 6rokl6dé szivbetegségek gyakorisagardl és tipusainak megoszlasarol. Feltételezhets, hogy
ha kornyezeti hatads hidnyaban a csalddon bellli szivbetegség halmozdédik, annak genetikai oka
van. Cél: A gyermekkori szivbetegségek esetleges 6rokl6dé jellegének vizsgalata. Mddszer: Az
1999-2003 ko6z6tt kardioldgiai okbdl kivizsgalasra kerllt gyermekek (5958 eset) adatait dolgoztuk
fel. A gyermekkori szivfejlédési rendellenességek formainak eloszlasa mellett elemeztik a
gyermekkori szivbetegségek csaladi halmozddasat; és vizsgaltuk a szivbeteg szlil6 gyermekének
szivhibara valo esélyét az atlag populacidhoz viszonyitva, valamint az 6roklédésmenet kiilonbségét
az anya és az apa betegsége fliggvényében. Eredmény: 132 olyan veleszlletett szivbeteg
gyermeket talaltunk, akinél volt a csaladban szivbetegség. Ezen belll a szivhibdk megoszlasa a
kovetkez6: secundum pitvari szeptum defektus (ASDII, n=30), kamrai septum defektus (VSD,
n=28), conotruncalis anomalidk (n=26), coarctatio aortae (CoA) és aorta stenosis (AS) (n= 26),
valvularis pulmonalis stenosis (PS, n=18), ductus Botalli persistens (PDA, n=11), hypertrophias
cardiomyopathia (HCM, n=7), atrio-ventricularis septumdefektus (AVSD, n=4). Kimutathatd volt,
hogy szivbeteg szll6 gyermekének szivfejlédési rendellenesség kialakuldsara valé esélye
szignifikdnsan magasabb, mint egészséges szll6 esetében (p<0,001). Ismert szul6i ASD II és VSD
esetén az anya betegsége a gyermek szivhibdjanak kialakuldsaban szignifikadnsan erételjesebb,
mint az ap&é (OR: 5 és 9, p<0,05). Osszefoglalds: A gyermekkori szivbetegségek bizonyos formai
egyértelm( csalddi halmozddast mutatnak, ennek vizsgalatara tovabbi részletes csaladfaanalizis és
genotipizalds szikséges. A nagyobb anyai rizikd ismerete hozzdjarulhat a genetikai vizsgalatok
soran egy precizebb recurrencia becslés nyuljtasahoz.

Background and objectives: The etiology of structural and congenital heart diseases (CHD) is
mostly unknown, there are only few data about the frequency pattern and the distribution of
different types. It may be hypothesized that in absence of teratogenic agents, the recurrency of
familiar heart diseases is due to genetic origin. The aim of this study was to examine the familiar
origin of the CHD. Methods: The medical data of the patients admitted between 1999-2004
(n=5989) have been analyzed to ascertain the occurence of FHD in the relation of siblings, parents
and relatives. We examined the risk of the offsprings of parents with CHD to be born with CHD to
correlate with the population database; and the difference between maternal and paternal
inheritance. Results: 132 children having CHD were discovered with heart disease occuring in the
family. The most frequent CHDs and their distribution: atrial septum defect: 30, ventricular septal
defect: 28, conotruncal anomalies: 26, aortic coarctation and aortic stenosis: 26, ductus Botalli
persistens: 11, hyperthrophic cardiomyopathy: 7, valvular pulmonary stenosis: 18, atrioventricular
seprum defect: 4. The occurance of FHD in the descendants was significantly higher with a parent
having a heart disease to correlate with healthy parents (p<0,001). Our study demonstrated also
that int he case of artial or ventricular septal defect the children has a significantly higher risk to be
born with CHD when the mother having CHD... correlates with the father having CHD (p<0,05).
Summary: Discovering these cases an exact genealogical tree examination should be executed.
The knowledge of the higher maternal risk can assist to calculate a preciser recurrency risk.
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95.

Katona Marta, Orvos Hajnalka, Horvath Emese, Pal Attila
SZOTE Gyermekklinika, SZTE Sziilészeti és N6gydgydszati Klinika, SZTE Orvosi Genetikai Intézet

A magzati szivbetegségek noninvaziv hemodinamikai vizsgalata foetalis Doppler-
echocardiographiaval

Hemodynamic examination of fetal cardiopathies assessed by fetal Doppler-echocardiography
Gyermekkardioldgia (10)

antenatal diagnosis, fetal echocardiography, congenital heart defect, hemodynamic examination,
fetal arrhythmia, fetal therapy

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

A magzati sziv anatomiai vizsgalata foetalis echocardiographiaval (FE) nem minden esetben
mutatja ki magzati szivbetegség fennallasat. Strukturalisan ép szivben is el6fordulhat koros
heamodynamikai allapot, pl. hypoxia, infekcid, vagy anyai gyogyszeres kezelés hatasara. Cardialis
decompensatio, csokkent perctérfogat, ill. kdoros aramlas a nagyerekben Doppler FE-vel jol
vizsgalhato. A vizsgalat célja: A magzati szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata anatdémiailag ép,
ill. congenitalis vitiumban (CV) szenved6 magzatokban. Betegek, modszerek: 2023 gravida
vizsgalata ACUSON XP-128 szinkddolt Doppler-echocardiograpphal, 5-7 Megaherzes transducer, a
terhesség 16-38. hetében, SZTE Gyermekklinikan 8 év alatt. A sziv segmentalis analysise,
tricuspidalis insufficientia (TI), mitralis insufficientia (MI), az aorta (Ao), az arteria pulmonalis, a
ductus arteriosus (DA), a ductus venosus (DV) aramlasa kerilt vizsgalatra, kéros folyadék, ill.
ritmuszavar esetén annak tisztazasa. Eredmények: 61 esetben lehetett magzati szivbetegséget
igazolni, 38 CV, 10 hydrops foetalis (HF), 3 endocardialis fibroelastosis (EF), 2 iker-iker transzfuzid,
1 ductus arteriosus zarddas, és 7 magzati tachycardia kertlt felismerésre. Sulyos TI, retrograd Ao
és kéros DV aramlds volt kimutathaté hypoplasids balszivfél syndromaban. Sulyos MI és/vagy TI
volt kimutathaté HF-ben és EF-ben. TI, ill. cardialis decompensatio volt 7 supraventricularis
tachycardidban (SVT) igazolhatdé. Antenatalis terapia 9 esetben tortént, az anya p.o. Digoxin, ill.
Digoxin és Verpamil kezelésben részesiilt 7 magzati SVT esetén, ill. 2 FH-os magzat intrauterin
transzfuzidt kapott. Haldlozas: 9 mdvi abortus, 1 intrauterin és 10 postnatalis exitus. Postnatalis
szivm(itét 11 esetben tértént. Konklizié: 1. A magzati sziv segmentalis analysise FE-vel nem zarja
ki sulyos foetalis szivbetegség fenndlldasat, ezért Doppler FE-t kell végezni. 2. A magzati
szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata alapjan antenatalis terapia/ intervencio, ill. postnatalis
m(tét indikdlhaté. 3. Sulyos MI és/vagy TI, ill. reverz DV daramlas fokozott morbiditast, ill.
mortalitast jelez.

Anatomy of the fetal heart examined by fetal echocardiography does not always reflect the severity
of a cardiopathy. Abnormal hemodynamic function could be detected even in normal fetal heart
affected with hypoxia, infection, maternal drug therapy, etc. Heart failure, decreased cardiac
output, abnormal flow in the great arteries and veins can be precisely measured by fetal Doppler-
echocardiography (FDE). Aim of the study: To evaluate the fetal cardiac function of fetuses with
congenital heart defect (CHD) and with structurally normal heart. Patients, methods: 2023
pregnants were examined in the Department of Pediatrics, University of Szeged with ACUSON XP-
128 Doppler-echocardiograph , 5-7 MgHz tranducers, between the 16-38. gestational weeks,
during 8 years. Tricuspid insufficiency (TI), mitral insufficiency (MI), aortic and pulmonary flow,
ductus arteriosus (DA) and ductus venosus (DV) flow, abnormal effusion or arrhythmia were
examined. Results: There were 61 cardiopathies detected, 38 CHD-s, 10 fetal hydrops (FH), 3
endocardial fibroelastosis (EF), 2 twin-to-twin transfusions, 7 supraventricular arrhythmias (SVT),
1 in utero death. Severe TI, retrograde aortic flow and reverse DV flow were detected in
hypoplastic left heart syndrome. Severe MI and/or TI were found in EF and FH fetuses, and 1 DA
constriction was seen. Antenatal therapy was started in 9 cases, maternal oral Digoxine and /or
Verpamil in 7 cases with SVT, and intrauterine transfusion in 2 fetuses with FH. There were 20
deaths (9 abortions, 1 intrauterine death, and 10 postnatal deaths). Eleven neonates underwent
postnatal cardiac surgery. Conclusions: 1. Segmental analysis of the fetal heart does not exclude
severe fetal cardiopathy. 2. Hemodynamic examinations of fetal heart provide clue for the
induction of antenatal therapy/intervention or postnatal cardiac surgery. 3. Severe MI and/or TI
and/or reversed DV flow in fetuses with CHD were predictive for increased morbidity and mortality.
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128.

Mogyordsy Gabor, Kovacs Tamas, Sziics Eva, Karacsonyi Tiinde
DEOEC Gyermekklinika, DEOEC Neonatoldgiai Tanszék, Debrecen, VESZ Gyermekkardioldgiai
Jarébeteg Intézet, Debrecen

Posztoperativ és intervencios katéterezés utani szovodmények az ambulans
gyermekkardioldgiai ellatasban

Postoperative and postcatheter complications detected during ambulatory follow up
Gyermekkardioldgia (10)

congenital heart defects, postoperative complications, cardiac surgical procedures, child
El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Hattér: A szivhibaval sziletett gyermekek terapiajanak legkritikusabb része a szivml(itét vagy az
intervenciés katéterezés. A kozvetlen posztoperativ szakot koévetéen is Iéphetnek fel
szovédmeények, melyek mar a korhazi elbocsatas utan jelentkeznek. Az ambulans gondozast végzé
orvosoknak kulcsfontossagl ezek felismerése. Betegek és maddszer: Retrospektiv. mddon
attekintettik az 1996. januar 1. és 2006. december 31. koz6tt ambulans betegként vizsgalt,
szivm(téten/intervencidés katéterezésen atesett betegeket. Kerestilk azokat az eseteket, ahol a
beavatkozast kovet6 egy éven belil ismételt hospitalizacidra volt szlikség, vagy halal kévetkezett
be. Eredmények: A vizsgdlt 11 év alatt 283 gyermeknél tortént szivmitét és 40 esetben
intervencids katéterezés. 17 esetben észleltlink jelent6s szovédményt: 15 esetben szivmlitétet,
mig 2 esetben intervencids katéterezést kovetden. 6 gyermeknél a postcardiotomias szindroma
indokolta az ismételt korhazi kezelést és egy esetben tamponad miatt pericardium fenestratiora is
szlikség volt. Pericardialis tampondd még tovabbi két esetben jelentkezett, melyek hatterében
gennyes pericarditis illetve chylopericardium allt. Az utdbbi eset fatalis kimenetelli volt. Négy
esetben (Fallot tetralogia illetve AV septum defectus mutétje utan) cardialis decompensatio miatt
volt szlikség korhazi felvételre, melyek kozll egy gyermek reoperacidt igényelt. Endocarditist két
esetben diagnosztizaltunk, az egyiknél reoperacidora is szikség volt. Egy gyermeknél sternum
osteomyelitis igazolédott. Secundum tipusu pitvari septum defectus katéteres zarasat koévetben
migrénes roham miatt kertlt sor kérhazi felvételre. Egy Ujszll6tt - aorta billenty(i ballonos tagitésat
kovetéen - otthondban hirtelen meghalt balkamra ruptura kévetkeztében. Konkluzid: Jelentds
szovédmény a jardbetegként vizsgalt, katéter intervencion vagy szivm(itéten atesett gyermekek
k6zott 5 % gyakorisdggal volt észlelhetd. Bar a szévédmények donté tobbsége 1 hoénapon belil
jelentkezett, kézel egy évvel a beavatkozds utan is észlehetd volt jelentés komplikacié. A
pericardidlis tamponad, a dekompenzacié és az infekcié tinetei nagyon gondos értékelést
igényelnek.

Background: Although the interventional heart catheterization or the surgical correction is the most
critical part of the therapy of congenital heart diseases, complications may occur after the
immediate postoperative period. Physicians doing the follow up care of children with heart diseases
must be aware of the clinical features of these complications. Patients and methods: The data of
patients having cardiac surgery or interventional catheterization between the 1st of January 1996
and the 31st of December 2006 and have been followed up as outpatients were evaluated. Detailed
analyses of cases that required rehospitalization or died within one year following the intervention
were performed. Results: During the examined 11 years 283 children went through open heart
surgery and 40 had catheter intervention. 17 complications were detected, 15 of them occurred
after open heart surgery and two following catheter intervention. In six children postcardiotomy
syndrome indicated the rehospitalization. One of them required pericardiac fenestration because of
tamponade. Two additional cases of pericardiac tamponade were diagnosed. One of them was the
result of purulent pericarditis while the other of chylopericardium. The latter case had a fatal
outcome. In four cases that were operated on because of Fallot tetralogy or AV septal defect heart
failure was the reason of rehospitalization. One of them required reoperation. Two cases of
endocarditis and one of sternum osteomyelitis occurred. One adolescent girl was rehospitalized
because of migraine following the transcatheter closure of ASD and a newborn died suddenly at
home after the balloon dilatation of valvar aortic stenosis. Conclusion: Five per cent of outpatients
having either heart surgery or interventional catheterization had significant complication within one
year after the procedure. Most of the complications occurred within one month but some at the end
of the one-year follow-up. Signs of pericardiac tamponade, heart failure or infection should be
carefully evaluated.
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Racz Katalin, Katona Marta, Kertész Erzsébet, Bartyik Katalin, Bogats Gabor, Ivanyi Béla,
Tari Sandor

SZTE Gyermekklinika, SZTE Szivsebészeti Osztaly, SZTE Patoldgiai Intézet

Szivtumor gyermekkorban

Cardiac Tumor in Children

Gyermekkardioldgia (10)

primary cardiac tumor, secondary cardiac tumor, children

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Bevezetés: A primer szivdaganatok el6forduldsa gyermekkorban nagyon ritka, incidencidja 0,27%
koéruli. Azonban a szivben el6forduld metastasisok (szekunder szivdaganatok) szama gyakoribb,
valészinlileg a gyermekkorban az utébbi években emelkedd tumorok miatt. Betegek és modszer:
Attekintettik az SZTE Gyermekklinikdn 1999. januar és 2007. december koz6tt szivtumor miatt
kezelt gyerekeket. Feldolgoztuk a betegek adatait, tiineteiket, vizsgalataikat, a szévédmeényeket és
a terapias eljarasokat. Eredmények: 6 beteg adatat elemeztiik (3 fid, 3 lany). Eletkoruk 7 hénap és
16 év kozott valtozott. Harom betegnek volt felvételekor kardioldgiai panasza: dyspnoe,
tachypnoe, mellkasi fajdalom, és ezeknél a betegeknél észleltliink pericardidlis, és pleuralis
folyadékgyllemet. Négy gyermek fizikalis vizsgalatakor volt hallhatd kozepes erGsségl szivzorej. A
diagndzis feldllitasaban a mindegyik betegnél elvégzett Doppler-echocardiografia, mellkas réntgen
vizsgalat mellett CT két, MRI egy esetben segitett. Harom primer szivdaganat volt: egy myolipoma
és két rhabdomyoma, a szekunder szivdaganatok mesothelioma, lymphoma és acut lymphoid
leukaemia metastasisai voltak. Ezek a betegek chemotherapids kezelésben részesliltek, de mind a
harmat elveszitettiik. Két esetben tortént szivsebészeti beavatkozas. Az egyik betegnél a balkamra
Uregében az aorta kidramlasi palyajaban elhelyezked6 tumor eltavolitasara kerilt sor (m(itét utan
6 hdénappal a gyermek altaldnos allapota j6). A masik betegnél a szivfelszinén, a pericardiumban
Iévé szbvetmasszabdl toértént mintavétel adta a pontos diagnozist. A sclerosis tuberosa,
nagysagaban valtozdst nem mutaté rhabdomyoma miatt ellenérzés alatt allé6 két fil neuroldgiai
panaszai mellett kielégitéen van. Kévetkeztetések: A betegeinknél észlelt primer szivdaganatok
progndzisa eseteinkben jé, spontdn regresszidval és recidivamentes postoperativ id6szakkal.
Azonban a malignus haematoldégiai betegségek szivbe adott metastasisokkal minden esetben
végzetesek voltak.

Background: Primary cardiac tumors are rare in the pediatric population, with an incidence of
0,27%. But the incidence of cardiac metastases (secondary cardiac tumor) is rising, probably
because the increasing incidence of cancer. Patients and methods: We studied retrospectively
patients with cardiac tumors between January 1999 and December 2007 in the Department of
Pediatrics, University of Szeged. We review the symptoms, examinations, complications and
therapy in children. Results: Sex patients were found, 3 boys and 3 girls. Their ages ranged from 7
months to 16 years. Three patients presented with cardiovascular symptoms such as dyspnea,
tachypnea and chest pain, and there were pericardial and pleural effusion as well. Physical
examination revealed a low-grade systolic murmur in four patients. The diagnosis were established
by Doppler-echocardiography and chest X-ray in sex cases, by computer tomography (CT) in two
cases and magnetic resonance imaging (MRI) in one case. Primary cardiac tumor were myolipoma
(n=1) and rhabdomyoma (n=2), secondary cardiac tumor were mesothelioma (n=1), lymphoma
(n=1) and relaps of acut lymphoid leukaemia (n=1). Three patients were treated with
chemotherapy, but all of them died. Two surgical operations were performed. In one case there
was a large tumor mass in the left ventricular outflow tract (6 months after operation her condition
is good). One surgical exploration revealed an intrapericardial mass, from wich there was biopsy
performed. The patients condition, who suffered tuberous sclerosis and rhabdomyoma with
neurological symptoms, are satisfactory. Conclusions: Primary cardiac tumors usually have a good
prognosis, spontaneous either regression or they respond well to surgical excision. When cardiac
metastasis occurs, the prognosis is grave.
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Ablonczy Laszl6, Szatmari Andras, Hartyanszky Istvan, Bodor Gabor, Sapi Erzsébet,
Hétharsi Balazs

Gottsegen Gydérgy Orszagos Kardioldgiai Intézf

Gyermekkori szivtranszplantacio - Gj terépigs%'hetc'iség Magyarorszagon 2007-t6l
PzgResv ALK ESHRE KAERYSI Laszley SrdliJanck amas ReatmariiAndsas 7
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Implantalhato cardjoverter-defibrillator (ICD) terapia szerepe a gyermekkori hirtelen
S TURIS. BrIImar B0 AL BIEV A SY VR BT €y EranERsEry RozHonE (aisSEitbiata
TS bl ReticterRerGefiBHator (1CD) therapy for primary and secondary prevention of
AugienekirddeavRqBLD s1iviransoplagtaOikvienafrerg ke ghregte i off ;aristtidazeldsCieitetGség
2astadiymil. keringéshelégtelenség esetén. Az els6é hazai gyermekszivtranszplantaciét 2007.
%@g%@ﬁ%@%@ﬁ .)A 8 éves kisfiut, akinél 6 éves korban aorta m(ibillenty( belltetés tortént,
gHIean cardiRfteebpdRniae ¥adRg, IREIDEGK ANkl SRARIaryoPSRYeRSIABILBRE NTRbe-GRElAVertEr Az
Hﬁﬁmﬂ@t@ﬁpresszw terapia az interleukin-2 receptor blokkold basiliximab-al tortént indukcié utan
Ha 6andids KA niedriérb (heceolibd)s+mycophenolate mofetil+corticosteroid) alapult. Az akut rejekcié
BASREESIasR; TERISESSSRN felVERSFhakiSRifektVRER!ChizoRGMCEIIAgFRRBIRVaLIVHAREN S CDf
FRRGRIBIFIEHLAL  MRAYRIUS O kAMRESP iERTEIa o SIBKCIRfrteNGN s/kREfias BescA) exetramekken
SRAIrARSZRL HiRsife RZ2016 5|9 etk elGT8P 135 (JEDREARRI IFreN @I 1) Z HhkIGEAROgy &rablemay@b
Eﬁﬁﬁﬂ* b3fredeA¥RIRGAIOTInIRERIBa AIEPN X BRIV Betdghre 2280557dERYAK IMAK{PSEYPPIRFSELY
gzeleapenddyanatgsdiatasayvakitkedstaMAnKeK- (6-72 kg)] kapott ICD-t 2002-2008 kozott
Mberzed & nk thera 1% CEa s plaert 4t ors op el dtri s aeeuisde o i@ndde pmrt ¢ e @s cidf aktidad été ok dhelée
tdt. eRd-GtadSéhehiofpilGél. Bee MidtsgediatRiet tospektiraaspiaagatiork irm4H i rpeldtegsdo rré tes et
@ @eneRekodbn JUIhaén vezekd rkdlkdpmketylaa alapbrtegségoéi@zdGR irehlammmeiszatysity yvaarsiot
agS&Chuffaiate frome veingdfaicsziiazan tiodd nimaogstty o D uriziic) ikt amdvatiobredine mpe koniptisapiorts
dabeted. THe HEMUAROYpréBadh REQTSHsdd GV Eriplpedtapetatiapa ttmiraiitsa: fhyasathenoRtE
elapgditt eartiChstardikidcidvitblatinseerds, mdmctiodbhdrapgnéljtlahdohtarlgaketikai reetgdség kokear
(tavilszavabla Fald sapenmintpkaf atapidn fegedtiosortibehe bBalpetiésreschonaeditgéspheh ézlibderiied
vy krekiekrangasat&orn tdvidas cparfalamd b reimiked yra tifok duidp dyidpre emiate dviorbititds : ddtediade s
shemils Afteebpradd@iaataRiogenatéttomcgereed@iiberekithatinsptamatitast BaEfhektwitdsans svddkbie
shreatknehtsopdttingarpetegverhILQFEhI8ntC Ve rBalP \h sd Iseezettpeariatip ridd es g séag eA afiquediaisia
860 relvid ris0fh aba ho meprre ruo it saae it i $iEAuUrtdSYbpeasssendildkorban, mig ioncsatorna-betegség
esetén valtozd életkorokban (3ho6-16év) jelentkezett. Az ICD indikacié a felnGttkori ajanlasok
alapjan egyértelmlinek tlint. Morbititds: 1-téves- shock, 2 sebprobléma, 2 igazitds, 2
generatorcsere. ICD-hez kotheté mortalitas:1. Effektivitds: 2 adekvat shock. Kovetkeztetés:
Gyerekkori SCD hatterében dontéen 6roklédé megbetegedések allnak. Gyerekkori SCD szekunder
prevencidjara ICD beliltetés javasolhatd. Gyerekkori SCD primer prevencidjaban a felnéttkori
rizikotényezOk gyerekkori alkalmazasa limitalt, az ICD beliltetés klinikai dontéshozatal eredménye
kell legyen.

Background: ICD therapy is proved to be effective in the prevention of SCD in adults. The
indication for ICD after sudden cardiac arrest (SCA) is evident, even in children (secondary
prevention, SP). However, in cases of primary prevention (PP) of SCD the problem is more
complex, especially in children, where risk-stratification is not that well established than in adults.
Aim and Method: The aim of this retrospective study was to review the cases of our pts with ICD.
The underlying diseases and indications are summarized, and special factors regarding risk-
stratification in children with PP of SCD are evaluated. Results: 23pts received ICD in our institute.
The underlying disorders were inherited in all, but 3 cases. 50% of the inherited conditions were
channelopathies (CH) and cardiomyopathies (CM), respectively. In the PP of SCD group there were
11pts, mostly with CM. 2 pts with CPVT and postoperative ventricular dysfunction, respectively,
had malignant VT; 2 children with CM were waiting for heart transplantation. In these cases these
were relative strong indications for ICD therapy. In the rest of the cases pts received ICD according
to their inherited conditions predisposing them to VT, which were the most difficult clinical
decisions due to the lack of evidence-based risk stratification strategies for children. For SP of SCD
12pts were treated with ICD: 4LQTS, 3CPVT, 3HCM and 2 acquired coronary disease. In this group
half of the pts were diagnosed only at the time of the incident. SCA in HCM appeared in teenagers,
while it varied in pts with CH. The indication for ICD was highly evident in all cases. Conclusion:
SCD in the young are mostly due to inherited disorders. ICD for SP of SCD seems to be evident,
even in children. Clinical judgment is more difficult in cases of ICD for PP of SCD. Further
investigations are needed to evaluate the clinical value of adult recommendations.
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51. ifj.
Edes Eszter, Kadar Krisztina, Klujber Valéria, Pikaly Néra, Losonczy Laszl6, Merkely Béla
Semmelweis Egyetem Kardioldgiai Tanszék, Gottsegen Gyérgy Orszagos Kardiolégiai Intézet,
Orszagos Gyermekegészségligyi Intézet, Semmelweis Egyetem, Semmelweis Egyetem II. sz.
Gyermekklinika
Gyermekkori szivbetegségek familiaritasa
Congenital familiar heart diseases
Gyermekkardioldgia (10)
pediatric cardiology, genetics, congenital heart diseases
ifj. El6adas (10 perc + 5 perc vita)
Hattér: A gyermekkori szivfejlddési rendellenességek etioldgidja 90%-ban ismeretlen. Kevés adat
van az 6rokl6dé szivbetegségek gyakorisagardl és tipusainak megoszlasarol. Feltételezhets, hogy
ha kornyezeti hatads hidnyaban a csalddon bellli szivbetegség halmozdédik, annak genetikai oka
van. Cél: A gyermekkori szivbetegségek esetleges 6rokl6dé jellegének vizsgalata. Mddszer: Az
1999-2003 ko6z6tt kardioldgiai okbdl kivizsgalasra kerllt gyermekek (5958 eset) adatait dolgoztuk
fel. A gyermekkori szivfejlédési rendellenességek formainak eloszlasa mellett elemeztik a
gyermekkori szivbetegségek csaladi halmozddasat; és vizsgaltuk a szivbeteg szlil6 gyermekének
szivhibara valo esélyét az atlag populacidhoz viszonyitva, valamint az 6roklédésmenet kiilonbségét
az anya és az apa betegsége fliggvényében. Eredmény: 132 olyan veleszlletett szivbeteg
gyermeket talaltunk, akinél volt a csaladban szivbetegség. Ezen belll a szivhibdk megoszlasa a
kovetkez6: secundum pitvari szeptum defektus (ASDII, n=30), kamrai septum defektus (VSD,
n=28), conotruncalis anomalidk (n=26), coarctatio aortae (CoA) és aorta stenosis (AS) (n= 26),
valvularis pulmonalis stenosis (PS, n=18), ductus Botalli persistens (PDA, n=11), hypertrophias
cardiomyopathia (HCM, n=7), atrio-ventricularis septumdefektus (AVSD, n=4). Kimutathatd volt,
hogy szivbeteg szll6 gyermekének szivfejlédési rendellenesség kialakuldsara valé esélye
szignifikdnsan magasabb, mint egészséges szll6 esetében (p<0,001). Ismert szul6i ASD II és VSD
esetén az anya betegsége a gyermek szivhibdjanak kialakuldsaban szignifikadnsan erételjesebb,
mint az ap&é (OR: 5 és 9, p<0,05). Osszefoglalds: A gyermekkori szivbetegségek bizonyos formai
egyértelm( csalddi halmozddast mutatnak, ennek vizsgalatara tovabbi részletes csaladfaanalizis és
genotipizalds szikséges. A nagyobb anyai rizikd ismerete hozzdjarulhat a genetikai vizsgalatok
soran egy precizebb recurrencia becslés nyuljtasahoz.

Background and objectives: The etiology of structural and congenital heart diseases (CHD) is
mostly unknown, there are only few data about the frequency pattern and the distribution of
different types. It may be hypothesized that in absence of teratogenic agents, the recurrency of
familiar heart diseases is due to genetic origin. The aim of this study was to examine the familiar
origin of the CHD. Methods: The medical data of the patients admitted between 1999-2004
(n=5989) have been analyzed to ascertain the occurence of FHD in the relation of siblings, parents
and relatives. We examined the risk of the offsprings of parents with CHD to be born with CHD to
correlate with the population database; and the difference between maternal and paternal
inheritance. Results: 132 children having CHD were discovered with heart disease occuring in the
family. The most frequent CHDs and their distribution: atrial septum defect: 30, ventricular septal
defect: 28, conotruncal anomalies: 26, aortic coarctation and aortic stenosis: 26, ductus Botalli
persistens: 11, hyperthrophic cardiomyopathy: 7, valvular pulmonary stenosis: 18, atrioventricular
seprum defect: 4. The occurance of FHD in the descendants was significantly higher with a parent
having a heart disease to correlate with healthy parents (p<0,001). Our study demonstrated also
that int he case of artial or ventricular septal defect the children has a significantly higher risk to be
born with CHD when the mother having CHD... correlates with the father having CHD (p<0,05).
Summary: Discovering these cases an exact genealogical tree examination should be executed.
The knowledge of the higher maternal risk can assist to calculate a preciser recurrency risk.
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Katona Marta, Orvos Hajnalka, Horvath Emese, Pal Attila
SZOTE Gyermekklinika, SZTE Sziilészeti és N6gydgydszati Klinika, SZTE Orvosi Genetikai Intézet

A magzati szivbetegségek noninvaziv hemodinamikai vizsgalata foetalis Doppler-
echocardiographiaval

Hemodynamic examination of fetal cardiopathies assessed by fetal Doppler-echocardiography
Gyermekkardioldgia (10)

antenatal diagnosis, fetal echocardiography, congenital heart defect, hemodynamic examination,
fetal arrhythmia, fetal therapy

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

A magzati sziv anatomiai vizsgalata foetalis echocardiographiaval (FE) nem minden esetben
mutatja ki magzati szivbetegség fennallasat. Strukturalisan ép szivben is el6fordulhat koros
heamodynamikai allapot, pl. hypoxia, infekcid, vagy anyai gyogyszeres kezelés hatasara. Cardialis
decompensatio, csokkent perctérfogat, ill. kdoros aramlas a nagyerekben Doppler FE-vel jol
vizsgalhato. A vizsgalat célja: A magzati szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata anatdémiailag ép,
ill. congenitalis vitiumban (CV) szenved6 magzatokban. Betegek, modszerek: 2023 gravida
vizsgalata ACUSON XP-128 szinkddolt Doppler-echocardiograpphal, 5-7 Megaherzes transducer, a
terhesség 16-38. hetében, SZTE Gyermekklinikan 8 év alatt. A sziv segmentalis analysise,
tricuspidalis insufficientia (TI), mitralis insufficientia (MI), az aorta (Ao), az arteria pulmonalis, a
ductus arteriosus (DA), a ductus venosus (DV) aramlasa kerilt vizsgalatra, kéros folyadék, ill.
ritmuszavar esetén annak tisztazasa. Eredmények: 61 esetben lehetett magzati szivbetegséget
igazolni, 38 CV, 10 hydrops foetalis (HF), 3 endocardialis fibroelastosis (EF), 2 iker-iker transzfuzid,
1 ductus arteriosus zarddas, és 7 magzati tachycardia kertlt felismerésre. Sulyos TI, retrograd Ao
és kéros DV aramlds volt kimutathaté hypoplasids balszivfél syndromaban. Sulyos MI és/vagy TI
volt kimutathaté HF-ben és EF-ben. TI, ill. cardialis decompensatio volt 7 supraventricularis
tachycardidban (SVT) igazolhatdé. Antenatalis terapia 9 esetben tortént, az anya p.o. Digoxin, ill.
Digoxin és Verpamil kezelésben részesiilt 7 magzati SVT esetén, ill. 2 FH-os magzat intrauterin
transzfuzidt kapott. Haldlozas: 9 mdvi abortus, 1 intrauterin és 10 postnatalis exitus. Postnatalis
szivm(itét 11 esetben tértént. Konklizié: 1. A magzati sziv segmentalis analysise FE-vel nem zarja
ki sulyos foetalis szivbetegség fenndlldasat, ezért Doppler FE-t kell végezni. 2. A magzati
szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata alapjan antenatalis terapia/ intervencio, ill. postnatalis
m(tét indikdlhaté. 3. Sulyos MI és/vagy TI, ill. reverz DV daramlas fokozott morbiditast, ill.
mortalitast jelez.

Anatomy of the fetal heart examined by fetal echocardiography does not always reflect the severity
of a cardiopathy. Abnormal hemodynamic function could be detected even in normal fetal heart
affected with hypoxia, infection, maternal drug therapy, etc. Heart failure, decreased cardiac
output, abnormal flow in the great arteries and veins can be precisely measured by fetal Doppler-
echocardiography (FDE). Aim of the study: To evaluate the fetal cardiac function of fetuses with
congenital heart defect (CHD) and with structurally normal heart. Patients, methods: 2023
pregnants were examined in the Department of Pediatrics, University of Szeged with ACUSON XP-
128 Doppler-echocardiograph , 5-7 MgHz tranducers, between the 16-38. gestational weeks,
during 8 years. Tricuspid insufficiency (TI), mitral insufficiency (MI), aortic and pulmonary flow,
ductus arteriosus (DA) and ductus venosus (DV) flow, abnormal effusion or arrhythmia were
examined. Results: There were 61 cardiopathies detected, 38 CHD-s, 10 fetal hydrops (FH), 3
endocardial fibroelastosis (EF), 2 twin-to-twin transfusions, 7 supraventricular arrhythmias (SVT),
1 in utero death. Severe TI, retrograde aortic flow and reverse DV flow were detected in
hypoplastic left heart syndrome. Severe MI and/or TI were found in EF and FH fetuses, and 1 DA
constriction was seen. Antenatal therapy was started in 9 cases, maternal oral Digoxine and /or
Verpamil in 7 cases with SVT, and intrauterine transfusion in 2 fetuses with FH. There were 20
deaths (9 abortions, 1 intrauterine death, and 10 postnatal deaths). Eleven neonates underwent
postnatal cardiac surgery. Conclusions: 1. Segmental analysis of the fetal heart does not exclude
severe fetal cardiopathy. 2. Hemodynamic examinations of fetal heart provide clue for the
induction of antenatal therapy/intervention or postnatal cardiac surgery. 3. Severe MI and/or TI
and/or reversed DV flow in fetuses with CHD were predictive for increased morbidity and mortality.



Sorszam

Szerz6k neve

Cim (magyar)

Cim (angol)
Téma
Kulcsszavak
Tipus

Absztrakt (magyar)

Absztrakt (angol)

128.

Mogyordsy Gabor, Kovacs Tamas, Sziics Eva, Karacsonyi Tiinde
DEOEC Gyermekklinika, DEOEC Neonatoldgiai Tanszék, Debrecen, VESZ Gyermekkardioldgiai
Jarébeteg Intézet, Debrecen

Posztoperativ és intervencios katéterezés utani szovodmények az ambulans
gyermekkardioldgiai ellatasban

Postoperative and postcatheter complications detected during ambulatory follow up
Gyermekkardioldgia (10)

congenital heart defects, postoperative complications, cardiac surgical procedures, child
El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Hattér: A szivhibaval sziletett gyermekek terapiajanak legkritikusabb része a szivml(itét vagy az
intervenciés katéterezés. A kozvetlen posztoperativ szakot koévetéen is Iéphetnek fel
szovédmeények, melyek mar a korhazi elbocsatas utan jelentkeznek. Az ambulans gondozast végzé
orvosoknak kulcsfontossagl ezek felismerése. Betegek és maddszer: Retrospektiv. mddon
attekintettik az 1996. januar 1. és 2006. december 31. koz6tt ambulans betegként vizsgalt,
szivm(téten/intervencidés katéterezésen atesett betegeket. Kerestilk azokat az eseteket, ahol a
beavatkozast kovet6 egy éven belil ismételt hospitalizacidra volt szlikség, vagy halal kévetkezett
be. Eredmények: A vizsgdlt 11 év alatt 283 gyermeknél tortént szivmitét és 40 esetben
intervencids katéterezés. 17 esetben észleltlink jelent6s szovédményt: 15 esetben szivmlitétet,
mig 2 esetben intervencids katéterezést kovetden. 6 gyermeknél a postcardiotomias szindroma
indokolta az ismételt korhazi kezelést és egy esetben tamponad miatt pericardium fenestratiora is
szlikség volt. Pericardialis tampondd még tovabbi két esetben jelentkezett, melyek hatterében
gennyes pericarditis illetve chylopericardium allt. Az utdbbi eset fatalis kimenetelli volt. Négy
esetben (Fallot tetralogia illetve AV septum defectus mutétje utan) cardialis decompensatio miatt
volt szlikség korhazi felvételre, melyek kozll egy gyermek reoperacidt igényelt. Endocarditist két
esetben diagnosztizaltunk, az egyiknél reoperacidora is szikség volt. Egy gyermeknél sternum
osteomyelitis igazolédott. Secundum tipusu pitvari septum defectus katéteres zarasat koévetben
migrénes roham miatt kertlt sor kérhazi felvételre. Egy Ujszll6tt - aorta billenty(i ballonos tagitésat
kovetéen - otthondban hirtelen meghalt balkamra ruptura kévetkeztében. Konkluzid: Jelentds
szovédmény a jardbetegként vizsgalt, katéter intervencion vagy szivm(itéten atesett gyermekek
k6zott 5 % gyakorisdggal volt észlelhetd. Bar a szévédmények donté tobbsége 1 hoénapon belil
jelentkezett, kézel egy évvel a beavatkozds utan is észlehetd volt jelentés komplikacié. A
pericardidlis tamponad, a dekompenzacié és az infekcié tinetei nagyon gondos értékelést
igényelnek.

Background: Although the interventional heart catheterization or the surgical correction is the most
critical part of the therapy of congenital heart diseases, complications may occur after the
immediate postoperative period. Physicians doing the follow up care of children with heart diseases
must be aware of the clinical features of these complications. Patients and methods: The data of
patients having cardiac surgery or interventional catheterization between the 1st of January 1996
and the 31st of December 2006 and have been followed up as outpatients were evaluated. Detailed
analyses of cases that required rehospitalization or died within one year following the intervention
were performed. Results: During the examined 11 years 283 children went through open heart
surgery and 40 had catheter intervention. 17 complications were detected, 15 of them occurred
after open heart surgery and two following catheter intervention. In six children postcardiotomy
syndrome indicated the rehospitalization. One of them required pericardiac fenestration because of
tamponade. Two additional cases of pericardiac tamponade were diagnosed. One of them was the
result of purulent pericarditis while the other of chylopericardium. The latter case had a fatal
outcome. In four cases that were operated on because of Fallot tetralogy or AV septal defect heart
failure was the reason of rehospitalization. One of them required reoperation. Two cases of
endocarditis and one of sternum osteomyelitis occurred. One adolescent girl was rehospitalized
because of migraine following the transcatheter closure of ASD and a newborn died suddenly at
home after the balloon dilatation of valvar aortic stenosis. Conclusion: Five per cent of outpatients
having either heart surgery or interventional catheterization had significant complication within one
year after the procedure. Most of the complications occurred within one month but some at the end
of the one-year follow-up. Signs of pericardiac tamponade, heart failure or infection should be
carefully evaluated.
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Racz Katalin, Katona Marta, Kertész Erzsébet, Bartyik Katalin, Bogats Gabor, Ivanyi Béla,
Tari Sandor

SZTE Gyermekklinika, SZTE Szivsebészeti Osztaly, SZTE Patoldgiai Intézet

Szivtumor gyermekkorban

Cardiac Tumor in Children

Gyermekkardioldgia (10)

primary cardiac tumor, secondary cardiac tumor, children

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Bevezetés: A primer szivdaganatok el6forduldsa gyermekkorban nagyon ritka, incidencidja 0,27%
koéruli. Azonban a szivben el6forduld metastasisok (szekunder szivdaganatok) szama gyakoribb,
valészinlileg a gyermekkorban az utébbi években emelkedd tumorok miatt. Betegek és modszer:
Attekintettik az SZTE Gyermekklinikdn 1999. januar és 2007. december koz6tt szivtumor miatt
kezelt gyerekeket. Feldolgoztuk a betegek adatait, tiineteiket, vizsgalataikat, a szévédmeényeket és
a terapias eljarasokat. Eredmények: 6 beteg adatat elemeztiik (3 fid, 3 lany). Eletkoruk 7 hénap és
16 év kozott valtozott. Harom betegnek volt felvételekor kardioldgiai panasza: dyspnoe,
tachypnoe, mellkasi fajdalom, és ezeknél a betegeknél észleltliink pericardidlis, és pleuralis
folyadékgyllemet. Négy gyermek fizikalis vizsgalatakor volt hallhatd kozepes erGsségl szivzorej. A
diagndzis feldllitasaban a mindegyik betegnél elvégzett Doppler-echocardiografia, mellkas réntgen
vizsgalat mellett CT két, MRI egy esetben segitett. Harom primer szivdaganat volt: egy myolipoma
és két rhabdomyoma, a szekunder szivdaganatok mesothelioma, lymphoma és acut lymphoid
leukaemia metastasisai voltak. Ezek a betegek chemotherapids kezelésben részesliltek, de mind a
harmat elveszitettiik. Két esetben tortént szivsebészeti beavatkozas. Az egyik betegnél a balkamra
Uregében az aorta kidramlasi palyajaban elhelyezked6 tumor eltavolitasara kerilt sor (m(itét utan
6 hdénappal a gyermek altaldnos allapota j6). A masik betegnél a szivfelszinén, a pericardiumban
Iévé szbvetmasszabdl toértént mintavétel adta a pontos diagnozist. A sclerosis tuberosa,
nagysagaban valtozdst nem mutaté rhabdomyoma miatt ellenérzés alatt allé6 két fil neuroldgiai
panaszai mellett kielégitéen van. Kévetkeztetések: A betegeinknél észlelt primer szivdaganatok
progndzisa eseteinkben jé, spontdn regresszidval és recidivamentes postoperativ id6szakkal.
Azonban a malignus haematoldégiai betegségek szivbe adott metastasisokkal minden esetben
végzetesek voltak.

Background: Primary cardiac tumors are rare in the pediatric population, with an incidence of
0,27%. But the incidence of cardiac metastases (secondary cardiac tumor) is rising, probably
because the increasing incidence of cancer. Patients and methods: We studied retrospectively
patients with cardiac tumors between January 1999 and December 2007 in the Department of
Pediatrics, University of Szeged. We review the symptoms, examinations, complications and
therapy in children. Results: Sex patients were found, 3 boys and 3 girls. Their ages ranged from 7
months to 16 years. Three patients presented with cardiovascular symptoms such as dyspnea,
tachypnea and chest pain, and there were pericardial and pleural effusion as well. Physical
examination revealed a low-grade systolic murmur in four patients. The diagnosis were established
by Doppler-echocardiography and chest X-ray in sex cases, by computer tomography (CT) in two
cases and magnetic resonance imaging (MRI) in one case. Primary cardiac tumor were myolipoma
(n=1) and rhabdomyoma (n=2), secondary cardiac tumor were mesothelioma (n=1), lymphoma
(n=1) and relaps of acut lymphoid leukaemia (n=1). Three patients were treated with
chemotherapy, but all of them died. Two surgical operations were performed. In one case there
was a large tumor mass in the left ventricular outflow tract (6 months after operation her condition
is good). One surgical exploration revealed an intrapericardial mass, from wich there was biopsy
performed. The patients condition, who suffered tuberous sclerosis and rhabdomyoma with
neurological symptoms, are satisfactory. Conclusions: Primary cardiac tumors usually have a good
prognosis, spontaneous either regression or they respond well to surgical excision. When cardiac
metastasis occurs, the prognosis is grave.
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Ablonczy Laszl6, Szatmari Andras, Hartyanszky Istvan, Bodor Gabor, Sapi Erzsébet,
Hétharsi Balazs

Gottsegen Gydérgy Orszagos Kardioldgiai Intézf

Gyermekkori szivtranszplantacio - Gj terépigs%'hetc'iség Magyarorszagon 2007-t6l
PzgResv ALK ESHRE KAERYSI Laszley SrdliJanck amas ReatmariiAndsas 7
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Implantalhato cardjoverter-defibrillator (ICD) terapia szerepe a gyermekkori hirtelen
S TURIS. BrIImar B0 AL BIEV A SY VR BT €y EranERsEry RozHonE (aisSEitbiata
TS bl ReticterRerGefiBHator (1CD) therapy for primary and secondary prevention of
AugienekirddeavRqBLD s1iviransoplagtaOikvienafrerg ke ghregte i off ;aristtidazeldsCieitetGség
2astadiymil. keringéshelégtelenség esetén. Az els6é hazai gyermekszivtranszplantaciét 2007.
%@g%@ﬁ%@%@ﬁ .)A 8 éves kisfiut, akinél 6 éves korban aorta m(ibillenty( belltetés tortént,
gHIean cardiRfteebpdRniae ¥adRg, IREIDEGK ANkl SRARIaryoPSRYeRSIABILBRE NTRbe-GRElAVertEr Az
Hﬁﬁmﬂ@t@ﬁpresszw terapia az interleukin-2 receptor blokkold basiliximab-al tortént indukcié utan
Ha 6andids KA niedriérb (heceolibd)s+mycophenolate mofetil+corticosteroid) alapult. Az akut rejekcié
BASREESIasR; TERISESSSRN felVERSFhakiSRifektVRER!ChizoRGMCEIIAgFRRBIRVaLIVHAREN S CDf
FRRGRIBIFIEHLAL  MRAYRIUS O kAMRESP iERTEIa o SIBKCIRfrteNGN s/kREfias BescA) exetramekken
SRAIrARSZRL HiRsife RZ2016 5|9 etk elGT8P 135 (JEDREARRI IFreN @I 1) Z HhkIGEAROgy &rablemay@b
Eﬁﬁﬁﬂ* b3fredeA¥RIRGAIOTInIRERIBa AIEPN X BRIV Betdghre 2280557dERYAK IMAK{PSEYPPIRFSELY
gzeleapenddyanatgsdiatasayvakitkedstaMAnKeK- (6-72 kg)] kapott ICD-t 2002-2008 kozott
Mberzed & nk thera 1% CEa s plaert 4t ors op el dtri s aeeuisde o i@ndde pmrt ¢ e @s cidf aktidad été ok dhelée
tdt. eRd-GtadSéhehiofpilGél. Bee MidtsgediatRiet tospektiraaspiaagatiork irm4H i rpeldtegsdo rré tes et
@ @eneRekodbn JUIhaén vezekd rkdlkdpmketylaa alapbrtegségoéi@zdGR irehlammmeiszatysity yvaarsiot
agS&Chuffaiate frome veingdfaicsziiazan tiodd nimaogstty o D uriziic) ikt amdvatiobredine mpe koniptisapiorts
dabeted. THe HEMUAROYpréBadh REQTSHsdd GV Eriplpedtapetatiapa ttmiraiitsa: fhyasathenoRtE
elapgditt eartiChstardikidcidvitblatinseerds, mdmctiodbhdrapgnéljtlahdohtarlgaketikai reetgdség kokear
(tavilszavabla Fald sapenmintpkaf atapidn fegedtiosortibehe bBalpetiésreschonaeditgéspheh ézlibderiied
vy krekiekrangasat&orn tdvidas cparfalamd b reimiked yra tifok duidp dyidpre emiate dviorbititds : ddtediade s
shemils Afteebpradd@iaataRiogenatéttomcgereed@iiberekithatinsptamatitast BaEfhektwitdsans svddkbie
shreatknehtsopdttingarpetegverhILQFEhI8ntC Ve rBalP \h sd Iseezettpeariatip ridd es g séag eA afiquediaisia
860 relvid ris0fh aba ho meprre ruo it saae it i $iEAuUrtdSYbpeasssendildkorban, mig ioncsatorna-betegség
esetén valtozd életkorokban (3ho6-16év) jelentkezett. Az ICD indikacié a felnGttkori ajanlasok
alapjan egyértelmlinek tlint. Morbititds: 1-téves- shock, 2 sebprobléma, 2 igazitds, 2
generatorcsere. ICD-hez kotheté mortalitas:1. Effektivitds: 2 adekvat shock. Kovetkeztetés:
Gyerekkori SCD hatterében dontéen 6roklédé megbetegedések allnak. Gyerekkori SCD szekunder
prevencidjara ICD beliltetés javasolhatd. Gyerekkori SCD primer prevencidjaban a felnéttkori
rizikotényezOk gyerekkori alkalmazasa limitalt, az ICD beliltetés klinikai dontéshozatal eredménye
kell legyen.

Background: ICD therapy is proved to be effective in the prevention of SCD in adults. The
indication for ICD after sudden cardiac arrest (SCA) is evident, even in children (secondary
prevention, SP). However, in cases of primary prevention (PP) of SCD the problem is more
complex, especially in children, where risk-stratification is not that well established than in adults.
Aim and Method: The aim of this retrospective study was to review the cases of our pts with ICD.
The underlying diseases and indications are summarized, and special factors regarding risk-
stratification in children with PP of SCD are evaluated. Results: 23pts received ICD in our institute.
The underlying disorders were inherited in all, but 3 cases. 50% of the inherited conditions were
channelopathies (CH) and cardiomyopathies (CM), respectively. In the PP of SCD group there were
11pts, mostly with CM. 2 pts with CPVT and postoperative ventricular dysfunction, respectively,
had malignant VT; 2 children with CM were waiting for heart transplantation. In these cases these
were relative strong indications for ICD therapy. In the rest of the cases pts received ICD according
to their inherited conditions predisposing them to VT, which were the most difficult clinical
decisions due to the lack of evidence-based risk stratification strategies for children. For SP of SCD
12pts were treated with ICD: 4LQTS, 3CPVT, 3HCM and 2 acquired coronary disease. In this group
half of the pts were diagnosed only at the time of the incident. SCA in HCM appeared in teenagers,
while it varied in pts with CH. The indication for ICD was highly evident in all cases. Conclusion:
SCD in the young are mostly due to inherited disorders. ICD for SP of SCD seems to be evident,
even in children. Clinical judgment is more difficult in cases of ICD for PP of SCD. Further
investigations are needed to evaluate the clinical value of adult recommendations.
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51. ifj.
Edes Eszter, Kadar Krisztina, Klujber Valéria, Pikaly Néra, Losonczy Laszl6, Merkely Béla
Semmelweis Egyetem Kardioldgiai Tanszék, Gottsegen Gyérgy Orszagos Kardiolégiai Intézet,
Orszagos Gyermekegészségligyi Intézet, Semmelweis Egyetem, Semmelweis Egyetem II. sz.
Gyermekklinika
Gyermekkori szivbetegségek familiaritasa
Congenital familiar heart diseases
Gyermekkardioldgia (10)
pediatric cardiology, genetics, congenital heart diseases
ifj. El6adas (10 perc + 5 perc vita)
Hattér: A gyermekkori szivfejlddési rendellenességek etioldgidja 90%-ban ismeretlen. Kevés adat
van az 6rokl6dé szivbetegségek gyakorisagardl és tipusainak megoszlasarol. Feltételezhets, hogy
ha kornyezeti hatads hidnyaban a csalddon bellli szivbetegség halmozdédik, annak genetikai oka
van. Cél: A gyermekkori szivbetegségek esetleges 6rokl6dé jellegének vizsgalata. Mddszer: Az
1999-2003 ko6z6tt kardioldgiai okbdl kivizsgalasra kerllt gyermekek (5958 eset) adatait dolgoztuk
fel. A gyermekkori szivfejlédési rendellenességek formainak eloszlasa mellett elemeztik a
gyermekkori szivbetegségek csaladi halmozddasat; és vizsgaltuk a szivbeteg szlil6 gyermekének
szivhibara valo esélyét az atlag populacidhoz viszonyitva, valamint az 6roklédésmenet kiilonbségét
az anya és az apa betegsége fliggvényében. Eredmény: 132 olyan veleszlletett szivbeteg
gyermeket talaltunk, akinél volt a csaladban szivbetegség. Ezen belll a szivhibdk megoszlasa a
kovetkez6: secundum pitvari szeptum defektus (ASDII, n=30), kamrai septum defektus (VSD,
n=28), conotruncalis anomalidk (n=26), coarctatio aortae (CoA) és aorta stenosis (AS) (n= 26),
valvularis pulmonalis stenosis (PS, n=18), ductus Botalli persistens (PDA, n=11), hypertrophias
cardiomyopathia (HCM, n=7), atrio-ventricularis septumdefektus (AVSD, n=4). Kimutathatd volt,
hogy szivbeteg szll6 gyermekének szivfejlédési rendellenesség kialakuldsara valé esélye
szignifikdnsan magasabb, mint egészséges szll6 esetében (p<0,001). Ismert szul6i ASD II és VSD
esetén az anya betegsége a gyermek szivhibdjanak kialakuldsaban szignifikadnsan erételjesebb,
mint az ap&é (OR: 5 és 9, p<0,05). Osszefoglalds: A gyermekkori szivbetegségek bizonyos formai
egyértelm( csalddi halmozddast mutatnak, ennek vizsgalatara tovabbi részletes csaladfaanalizis és
genotipizalds szikséges. A nagyobb anyai rizikd ismerete hozzdjarulhat a genetikai vizsgalatok
soran egy precizebb recurrencia becslés nyuljtasahoz.

Background and objectives: The etiology of structural and congenital heart diseases (CHD) is
mostly unknown, there are only few data about the frequency pattern and the distribution of
different types. It may be hypothesized that in absence of teratogenic agents, the recurrency of
familiar heart diseases is due to genetic origin. The aim of this study was to examine the familiar
origin of the CHD. Methods: The medical data of the patients admitted between 1999-2004
(n=5989) have been analyzed to ascertain the occurence of FHD in the relation of siblings, parents
and relatives. We examined the risk of the offsprings of parents with CHD to be born with CHD to
correlate with the population database; and the difference between maternal and paternal
inheritance. Results: 132 children having CHD were discovered with heart disease occuring in the
family. The most frequent CHDs and their distribution: atrial septum defect: 30, ventricular septal
defect: 28, conotruncal anomalies: 26, aortic coarctation and aortic stenosis: 26, ductus Botalli
persistens: 11, hyperthrophic cardiomyopathy: 7, valvular pulmonary stenosis: 18, atrioventricular
seprum defect: 4. The occurance of FHD in the descendants was significantly higher with a parent
having a heart disease to correlate with healthy parents (p<0,001). Our study demonstrated also
that int he case of artial or ventricular septal defect the children has a significantly higher risk to be
born with CHD when the mother having CHD... correlates with the father having CHD (p<0,05).
Summary: Discovering these cases an exact genealogical tree examination should be executed.
The knowledge of the higher maternal risk can assist to calculate a preciser recurrency risk.
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Katona Marta, Orvos Hajnalka, Horvath Emese, Pal Attila
SZOTE Gyermekklinika, SZTE Sziilészeti és N6gydgydszati Klinika, SZTE Orvosi Genetikai Intézet

A magzati szivbetegségek noninvaziv hemodinamikai vizsgalata foetalis Doppler-
echocardiographiaval

Hemodynamic examination of fetal cardiopathies assessed by fetal Doppler-echocardiography
Gyermekkardioldgia (10)

antenatal diagnosis, fetal echocardiography, congenital heart defect, hemodynamic examination,
fetal arrhythmia, fetal therapy

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

A magzati sziv anatomiai vizsgalata foetalis echocardiographiaval (FE) nem minden esetben
mutatja ki magzati szivbetegség fennallasat. Strukturalisan ép szivben is el6fordulhat koros
heamodynamikai allapot, pl. hypoxia, infekcid, vagy anyai gyogyszeres kezelés hatasara. Cardialis
decompensatio, csokkent perctérfogat, ill. kdoros aramlas a nagyerekben Doppler FE-vel jol
vizsgalhato. A vizsgalat célja: A magzati szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata anatdémiailag ép,
ill. congenitalis vitiumban (CV) szenved6 magzatokban. Betegek, modszerek: 2023 gravida
vizsgalata ACUSON XP-128 szinkddolt Doppler-echocardiograpphal, 5-7 Megaherzes transducer, a
terhesség 16-38. hetében, SZTE Gyermekklinikan 8 év alatt. A sziv segmentalis analysise,
tricuspidalis insufficientia (TI), mitralis insufficientia (MI), az aorta (Ao), az arteria pulmonalis, a
ductus arteriosus (DA), a ductus venosus (DV) aramlasa kerilt vizsgalatra, kéros folyadék, ill.
ritmuszavar esetén annak tisztazasa. Eredmények: 61 esetben lehetett magzati szivbetegséget
igazolni, 38 CV, 10 hydrops foetalis (HF), 3 endocardialis fibroelastosis (EF), 2 iker-iker transzfuzid,
1 ductus arteriosus zarddas, és 7 magzati tachycardia kertlt felismerésre. Sulyos TI, retrograd Ao
és kéros DV aramlds volt kimutathaté hypoplasids balszivfél syndromaban. Sulyos MI és/vagy TI
volt kimutathaté HF-ben és EF-ben. TI, ill. cardialis decompensatio volt 7 supraventricularis
tachycardidban (SVT) igazolhatdé. Antenatalis terapia 9 esetben tortént, az anya p.o. Digoxin, ill.
Digoxin és Verpamil kezelésben részesiilt 7 magzati SVT esetén, ill. 2 FH-os magzat intrauterin
transzfuzidt kapott. Haldlozas: 9 mdvi abortus, 1 intrauterin és 10 postnatalis exitus. Postnatalis
szivm(itét 11 esetben tértént. Konklizié: 1. A magzati sziv segmentalis analysise FE-vel nem zarja
ki sulyos foetalis szivbetegség fenndlldasat, ezért Doppler FE-t kell végezni. 2. A magzati
szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata alapjan antenatalis terapia/ intervencio, ill. postnatalis
m(tét indikdlhaté. 3. Sulyos MI és/vagy TI, ill. reverz DV daramlas fokozott morbiditast, ill.
mortalitast jelez.

Anatomy of the fetal heart examined by fetal echocardiography does not always reflect the severity
of a cardiopathy. Abnormal hemodynamic function could be detected even in normal fetal heart
affected with hypoxia, infection, maternal drug therapy, etc. Heart failure, decreased cardiac
output, abnormal flow in the great arteries and veins can be precisely measured by fetal Doppler-
echocardiography (FDE). Aim of the study: To evaluate the fetal cardiac function of fetuses with
congenital heart defect (CHD) and with structurally normal heart. Patients, methods: 2023
pregnants were examined in the Department of Pediatrics, University of Szeged with ACUSON XP-
128 Doppler-echocardiograph , 5-7 MgHz tranducers, between the 16-38. gestational weeks,
during 8 years. Tricuspid insufficiency (TI), mitral insufficiency (MI), aortic and pulmonary flow,
ductus arteriosus (DA) and ductus venosus (DV) flow, abnormal effusion or arrhythmia were
examined. Results: There were 61 cardiopathies detected, 38 CHD-s, 10 fetal hydrops (FH), 3
endocardial fibroelastosis (EF), 2 twin-to-twin transfusions, 7 supraventricular arrhythmias (SVT),
1 in utero death. Severe TI, retrograde aortic flow and reverse DV flow were detected in
hypoplastic left heart syndrome. Severe MI and/or TI were found in EF and FH fetuses, and 1 DA
constriction was seen. Antenatal therapy was started in 9 cases, maternal oral Digoxine and /or
Verpamil in 7 cases with SVT, and intrauterine transfusion in 2 fetuses with FH. There were 20
deaths (9 abortions, 1 intrauterine death, and 10 postnatal deaths). Eleven neonates underwent
postnatal cardiac surgery. Conclusions: 1. Segmental analysis of the fetal heart does not exclude
severe fetal cardiopathy. 2. Hemodynamic examinations of fetal heart provide clue for the
induction of antenatal therapy/intervention or postnatal cardiac surgery. 3. Severe MI and/or TI
and/or reversed DV flow in fetuses with CHD were predictive for increased morbidity and mortality.
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Mogyordsy Gabor, Kovacs Tamas, Sziics Eva, Karacsonyi Tiinde
DEOEC Gyermekklinika, DEOEC Neonatoldgiai Tanszék, Debrecen, VESZ Gyermekkardioldgiai
Jarébeteg Intézet, Debrecen

Posztoperativ és intervencios katéterezés utani szovodmények az ambulans
gyermekkardioldgiai ellatasban

Postoperative and postcatheter complications detected during ambulatory follow up
Gyermekkardioldgia (10)

congenital heart defects, postoperative complications, cardiac surgical procedures, child
El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Hattér: A szivhibaval sziletett gyermekek terapiajanak legkritikusabb része a szivml(itét vagy az
intervenciés katéterezés. A kozvetlen posztoperativ szakot koévetéen is Iéphetnek fel
szovédmeények, melyek mar a korhazi elbocsatas utan jelentkeznek. Az ambulans gondozast végzé
orvosoknak kulcsfontossagl ezek felismerése. Betegek és maddszer: Retrospektiv. mddon
attekintettik az 1996. januar 1. és 2006. december 31. koz6tt ambulans betegként vizsgalt,
szivm(téten/intervencidés katéterezésen atesett betegeket. Kerestilk azokat az eseteket, ahol a
beavatkozast kovet6 egy éven belil ismételt hospitalizacidra volt szlikség, vagy halal kévetkezett
be. Eredmények: A vizsgdlt 11 év alatt 283 gyermeknél tortént szivmitét és 40 esetben
intervencids katéterezés. 17 esetben észleltlink jelent6s szovédményt: 15 esetben szivmlitétet,
mig 2 esetben intervencids katéterezést kovetden. 6 gyermeknél a postcardiotomias szindroma
indokolta az ismételt korhazi kezelést és egy esetben tamponad miatt pericardium fenestratiora is
szlikség volt. Pericardialis tampondd még tovabbi két esetben jelentkezett, melyek hatterében
gennyes pericarditis illetve chylopericardium allt. Az utdbbi eset fatalis kimenetelli volt. Négy
esetben (Fallot tetralogia illetve AV septum defectus mutétje utan) cardialis decompensatio miatt
volt szlikség korhazi felvételre, melyek kozll egy gyermek reoperacidt igényelt. Endocarditist két
esetben diagnosztizaltunk, az egyiknél reoperacidora is szikség volt. Egy gyermeknél sternum
osteomyelitis igazolédott. Secundum tipusu pitvari septum defectus katéteres zarasat koévetben
migrénes roham miatt kertlt sor kérhazi felvételre. Egy Ujszll6tt - aorta billenty(i ballonos tagitésat
kovetéen - otthondban hirtelen meghalt balkamra ruptura kévetkeztében. Konkluzid: Jelentds
szovédmény a jardbetegként vizsgalt, katéter intervencion vagy szivm(itéten atesett gyermekek
k6zott 5 % gyakorisdggal volt észlelhetd. Bar a szévédmények donté tobbsége 1 hoénapon belil
jelentkezett, kézel egy évvel a beavatkozds utan is észlehetd volt jelentés komplikacié. A
pericardidlis tamponad, a dekompenzacié és az infekcié tinetei nagyon gondos értékelést
igényelnek.

Background: Although the interventional heart catheterization or the surgical correction is the most
critical part of the therapy of congenital heart diseases, complications may occur after the
immediate postoperative period. Physicians doing the follow up care of children with heart diseases
must be aware of the clinical features of these complications. Patients and methods: The data of
patients having cardiac surgery or interventional catheterization between the 1st of January 1996
and the 31st of December 2006 and have been followed up as outpatients were evaluated. Detailed
analyses of cases that required rehospitalization or died within one year following the intervention
were performed. Results: During the examined 11 years 283 children went through open heart
surgery and 40 had catheter intervention. 17 complications were detected, 15 of them occurred
after open heart surgery and two following catheter intervention. In six children postcardiotomy
syndrome indicated the rehospitalization. One of them required pericardiac fenestration because of
tamponade. Two additional cases of pericardiac tamponade were diagnosed. One of them was the
result of purulent pericarditis while the other of chylopericardium. The latter case had a fatal
outcome. In four cases that were operated on because of Fallot tetralogy or AV septal defect heart
failure was the reason of rehospitalization. One of them required reoperation. Two cases of
endocarditis and one of sternum osteomyelitis occurred. One adolescent girl was rehospitalized
because of migraine following the transcatheter closure of ASD and a newborn died suddenly at
home after the balloon dilatation of valvar aortic stenosis. Conclusion: Five per cent of outpatients
having either heart surgery or interventional catheterization had significant complication within one
year after the procedure. Most of the complications occurred within one month but some at the end
of the one-year follow-up. Signs of pericardiac tamponade, heart failure or infection should be
carefully evaluated.
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Racz Katalin, Katona Marta, Kertész Erzsébet, Bartyik Katalin, Bogats Gabor, Ivanyi Béla,
Tari Sandor

SZTE Gyermekklinika, SZTE Szivsebészeti Osztaly, SZTE Patoldgiai Intézet

Szivtumor gyermekkorban

Cardiac Tumor in Children

Gyermekkardioldgia (10)

primary cardiac tumor, secondary cardiac tumor, children

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Bevezetés: A primer szivdaganatok el6forduldsa gyermekkorban nagyon ritka, incidencidja 0,27%
koéruli. Azonban a szivben el6forduld metastasisok (szekunder szivdaganatok) szama gyakoribb,
valészinlileg a gyermekkorban az utébbi években emelkedd tumorok miatt. Betegek és modszer:
Attekintettik az SZTE Gyermekklinikdn 1999. januar és 2007. december koz6tt szivtumor miatt
kezelt gyerekeket. Feldolgoztuk a betegek adatait, tiineteiket, vizsgalataikat, a szévédmeényeket és
a terapias eljarasokat. Eredmények: 6 beteg adatat elemeztiik (3 fid, 3 lany). Eletkoruk 7 hénap és
16 év kozott valtozott. Harom betegnek volt felvételekor kardioldgiai panasza: dyspnoe,
tachypnoe, mellkasi fajdalom, és ezeknél a betegeknél észleltliink pericardidlis, és pleuralis
folyadékgyllemet. Négy gyermek fizikalis vizsgalatakor volt hallhatd kozepes erGsségl szivzorej. A
diagndzis feldllitasaban a mindegyik betegnél elvégzett Doppler-echocardiografia, mellkas réntgen
vizsgalat mellett CT két, MRI egy esetben segitett. Harom primer szivdaganat volt: egy myolipoma
és két rhabdomyoma, a szekunder szivdaganatok mesothelioma, lymphoma és acut lymphoid
leukaemia metastasisai voltak. Ezek a betegek chemotherapids kezelésben részesliltek, de mind a
harmat elveszitettiik. Két esetben tortént szivsebészeti beavatkozas. Az egyik betegnél a balkamra
Uregében az aorta kidramlasi palyajaban elhelyezked6 tumor eltavolitasara kerilt sor (m(itét utan
6 hdénappal a gyermek altaldnos allapota j6). A masik betegnél a szivfelszinén, a pericardiumban
Iévé szbvetmasszabdl toértént mintavétel adta a pontos diagnozist. A sclerosis tuberosa,
nagysagaban valtozdst nem mutaté rhabdomyoma miatt ellenérzés alatt allé6 két fil neuroldgiai
panaszai mellett kielégitéen van. Kévetkeztetések: A betegeinknél észlelt primer szivdaganatok
progndzisa eseteinkben jé, spontdn regresszidval és recidivamentes postoperativ id6szakkal.
Azonban a malignus haematoldégiai betegségek szivbe adott metastasisokkal minden esetben
végzetesek voltak.

Background: Primary cardiac tumors are rare in the pediatric population, with an incidence of
0,27%. But the incidence of cardiac metastases (secondary cardiac tumor) is rising, probably
because the increasing incidence of cancer. Patients and methods: We studied retrospectively
patients with cardiac tumors between January 1999 and December 2007 in the Department of
Pediatrics, University of Szeged. We review the symptoms, examinations, complications and
therapy in children. Results: Sex patients were found, 3 boys and 3 girls. Their ages ranged from 7
months to 16 years. Three patients presented with cardiovascular symptoms such as dyspnea,
tachypnea and chest pain, and there were pericardial and pleural effusion as well. Physical
examination revealed a low-grade systolic murmur in four patients. The diagnosis were established
by Doppler-echocardiography and chest X-ray in sex cases, by computer tomography (CT) in two
cases and magnetic resonance imaging (MRI) in one case. Primary cardiac tumor were myolipoma
(n=1) and rhabdomyoma (n=2), secondary cardiac tumor were mesothelioma (n=1), lymphoma
(n=1) and relaps of acut lymphoid leukaemia (n=1). Three patients were treated with
chemotherapy, but all of them died. Two surgical operations were performed. In one case there
was a large tumor mass in the left ventricular outflow tract (6 months after operation her condition
is good). One surgical exploration revealed an intrapericardial mass, from wich there was biopsy
performed. The patients condition, who suffered tuberous sclerosis and rhabdomyoma with
neurological symptoms, are satisfactory. Conclusions: Primary cardiac tumors usually have a good
prognosis, spontaneous either regression or they respond well to surgical excision. When cardiac
metastasis occurs, the prognosis is grave.
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Ablonczy Laszl6, Szatmari Andras, Hartyanszky Istvan, Bodor Gabor, Sapi Erzsébet,
Hétharsi Balazs

Gottsegen Gydérgy Orszagos Kardioldgiai Intézf

Gyermekkori szivtranszplantacio - Gj terépigs%'hetc'iség Magyarorszagon 2007-t6l
PzgResv ALK ESHRE KAERYSI Laszley SrdliJanck amas ReatmariiAndsas 7

KI Gyermeksziv ){:o ont, grgK Ar r{}wa es PM részleg

ia
Implantalhato cardjoverter-defibrillator (ICD) terapia szerepe a gyermekkori hirtelen
S TURIS. BrIImar B0 AL BIEV A SY VR BT €y EranERsEry RozHonE (aisSEitbiata
TS bl ReticterRerGefiBHator (1CD) therapy for primary and secondary prevention of
AugienekirddeavRqBLD s1iviransoplagtaOikvienafrerg ke ghregte i off ;aristtidazeldsCieitetGség
2astadiymil. keringéshelégtelenség esetén. Az els6é hazai gyermekszivtranszplantaciét 2007.
%@g%@ﬁ%@%@ﬁ .)A 8 éves kisfiut, akinél 6 éves korban aorta m(ibillenty( belltetés tortént,
gHIean cardiRfteebpdRniae ¥adRg, IREIDEGK ANkl SRARIaryoPSRYeRSIABILBRE NTRbe-GRElAVertEr Az
Hﬁﬁmﬂ@t@ﬁpresszw terapia az interleukin-2 receptor blokkold basiliximab-al tortént indukcié utan
Ha 6andids KA niedriérb (heceolibd)s+mycophenolate mofetil+corticosteroid) alapult. Az akut rejekcié
BASREESIasR; TERISESSSRN felVERSFhakiSRifektVRER!ChizoRGMCEIIAgFRRBIRVaLIVHAREN S CDf
FRRGRIBIFIEHLAL  MRAYRIUS O kAMRESP iERTEIa o SIBKCIRfrteNGN s/kREfias BescA) exetramekken
SRAIrARSZRL HiRsife RZ2016 5|9 etk elGT8P 135 (JEDREARRI IFreN @I 1) Z HhkIGEAROgy &rablemay@b
Eﬁﬁﬁﬂ* b3fredeA¥RIRGAIOTInIRERIBa AIEPN X BRIV Betdghre 2280557dERYAK IMAK{PSEYPPIRFSELY
gzeleapenddyanatgsdiatasayvakitkedstaMAnKeK- (6-72 kg)] kapott ICD-t 2002-2008 kozott
Mberzed & nk thera 1% CEa s plaert 4t ors op el dtri s aeeuisde o i@ndde pmrt ¢ e @s cidf aktidad été ok dhelée
tdt. eRd-GtadSéhehiofpilGél. Bee MidtsgediatRiet tospektiraaspiaagatiork irm4H i rpeldtegsdo rré tes et
@ @eneRekodbn JUIhaén vezekd rkdlkdpmketylaa alapbrtegségoéi@zdGR irehlammmeiszatysity yvaarsiot
agS&Chuffaiate frome veingdfaicsziiazan tiodd nimaogstty o D uriziic) ikt amdvatiobredine mpe koniptisapiorts
dabeted. THe HEMUAROYpréBadh REQTSHsdd GV Eriplpedtapetatiapa ttmiraiitsa: fhyasathenoRtE
elapgditt eartiChstardikidcidvitblatinseerds, mdmctiodbhdrapgnéljtlahdohtarlgaketikai reetgdség kokear
(tavilszavabla Fald sapenmintpkaf atapidn fegedtiosortibehe bBalpetiésreschonaeditgéspheh ézlibderiied
vy krekiekrangasat&orn tdvidas cparfalamd b reimiked yra tifok duidp dyidpre emiate dviorbititds : ddtediade s
shemils Afteebpradd@iaataRiogenatéttomcgereed@iiberekithatinsptamatitast BaEfhektwitdsans svddkbie
shreatknehtsopdttingarpetegverhILQFEhI8ntC Ve rBalP \h sd Iseezettpeariatip ridd es g séag eA afiquediaisia
860 relvid ris0fh aba ho meprre ruo it saae it i $iEAuUrtdSYbpeasssendildkorban, mig ioncsatorna-betegség
esetén valtozd életkorokban (3ho6-16év) jelentkezett. Az ICD indikacié a felnGttkori ajanlasok
alapjan egyértelmlinek tlint. Morbititds: 1-téves- shock, 2 sebprobléma, 2 igazitds, 2
generatorcsere. ICD-hez kotheté mortalitas:1. Effektivitds: 2 adekvat shock. Kovetkeztetés:
Gyerekkori SCD hatterében dontéen 6roklédé megbetegedések allnak. Gyerekkori SCD szekunder
prevencidjara ICD beliltetés javasolhatd. Gyerekkori SCD primer prevencidjaban a felnéttkori
rizikotényezOk gyerekkori alkalmazasa limitalt, az ICD beliltetés klinikai dontéshozatal eredménye
kell legyen.

Background: ICD therapy is proved to be effective in the prevention of SCD in adults. The
indication for ICD after sudden cardiac arrest (SCA) is evident, even in children (secondary
prevention, SP). However, in cases of primary prevention (PP) of SCD the problem is more
complex, especially in children, where risk-stratification is not that well established than in adults.
Aim and Method: The aim of this retrospective study was to review the cases of our pts with ICD.
The underlying diseases and indications are summarized, and special factors regarding risk-
stratification in children with PP of SCD are evaluated. Results: 23pts received ICD in our institute.
The underlying disorders were inherited in all, but 3 cases. 50% of the inherited conditions were
channelopathies (CH) and cardiomyopathies (CM), respectively. In the PP of SCD group there were
11pts, mostly with CM. 2 pts with CPVT and postoperative ventricular dysfunction, respectively,
had malignant VT; 2 children with CM were waiting for heart transplantation. In these cases these
were relative strong indications for ICD therapy. In the rest of the cases pts received ICD according
to their inherited conditions predisposing them to VT, which were the most difficult clinical
decisions due to the lack of evidence-based risk stratification strategies for children. For SP of SCD
12pts were treated with ICD: 4LQTS, 3CPVT, 3HCM and 2 acquired coronary disease. In this group
half of the pts were diagnosed only at the time of the incident. SCA in HCM appeared in teenagers,
while it varied in pts with CH. The indication for ICD was highly evident in all cases. Conclusion:
SCD in the young are mostly due to inherited disorders. ICD for SP of SCD seems to be evident,
even in children. Clinical judgment is more difficult in cases of ICD for PP of SCD. Further
investigations are needed to evaluate the clinical value of adult recommendations.
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51. ifj.
Edes Eszter, Kadar Krisztina, Klujber Valéria, Pikaly Néra, Losonczy Laszl6, Merkely Béla
Semmelweis Egyetem Kardioldgiai Tanszék, Gottsegen Gyérgy Orszagos Kardiolégiai Intézet,
Orszagos Gyermekegészségligyi Intézet, Semmelweis Egyetem, Semmelweis Egyetem II. sz.
Gyermekklinika
Gyermekkori szivbetegségek familiaritasa
Congenital familiar heart diseases
Gyermekkardioldgia (10)
pediatric cardiology, genetics, congenital heart diseases
ifj. El6adas (10 perc + 5 perc vita)
Hattér: A gyermekkori szivfejlddési rendellenességek etioldgidja 90%-ban ismeretlen. Kevés adat
van az 6rokl6dé szivbetegségek gyakorisagardl és tipusainak megoszlasarol. Feltételezhets, hogy
ha kornyezeti hatads hidnyaban a csalddon bellli szivbetegség halmozdédik, annak genetikai oka
van. Cél: A gyermekkori szivbetegségek esetleges 6rokl6dé jellegének vizsgalata. Mddszer: Az
1999-2003 ko6z6tt kardioldgiai okbdl kivizsgalasra kerllt gyermekek (5958 eset) adatait dolgoztuk
fel. A gyermekkori szivfejlédési rendellenességek formainak eloszlasa mellett elemeztik a
gyermekkori szivbetegségek csaladi halmozddasat; és vizsgaltuk a szivbeteg szlil6 gyermekének
szivhibara valo esélyét az atlag populacidhoz viszonyitva, valamint az 6roklédésmenet kiilonbségét
az anya és az apa betegsége fliggvényében. Eredmény: 132 olyan veleszlletett szivbeteg
gyermeket talaltunk, akinél volt a csaladban szivbetegség. Ezen belll a szivhibdk megoszlasa a
kovetkez6: secundum pitvari szeptum defektus (ASDII, n=30), kamrai septum defektus (VSD,
n=28), conotruncalis anomalidk (n=26), coarctatio aortae (CoA) és aorta stenosis (AS) (n= 26),
valvularis pulmonalis stenosis (PS, n=18), ductus Botalli persistens (PDA, n=11), hypertrophias
cardiomyopathia (HCM, n=7), atrio-ventricularis septumdefektus (AVSD, n=4). Kimutathatd volt,
hogy szivbeteg szll6 gyermekének szivfejlédési rendellenesség kialakuldsara valé esélye
szignifikdnsan magasabb, mint egészséges szll6 esetében (p<0,001). Ismert szul6i ASD II és VSD
esetén az anya betegsége a gyermek szivhibdjanak kialakuldsaban szignifikadnsan erételjesebb,
mint az ap&é (OR: 5 és 9, p<0,05). Osszefoglalds: A gyermekkori szivbetegségek bizonyos formai
egyértelm( csalddi halmozddast mutatnak, ennek vizsgalatara tovabbi részletes csaladfaanalizis és
genotipizalds szikséges. A nagyobb anyai rizikd ismerete hozzdjarulhat a genetikai vizsgalatok
soran egy precizebb recurrencia becslés nyuljtasahoz.

Background and objectives: The etiology of structural and congenital heart diseases (CHD) is
mostly unknown, there are only few data about the frequency pattern and the distribution of
different types. It may be hypothesized that in absence of teratogenic agents, the recurrency of
familiar heart diseases is due to genetic origin. The aim of this study was to examine the familiar
origin of the CHD. Methods: The medical data of the patients admitted between 1999-2004
(n=5989) have been analyzed to ascertain the occurence of FHD in the relation of siblings, parents
and relatives. We examined the risk of the offsprings of parents with CHD to be born with CHD to
correlate with the population database; and the difference between maternal and paternal
inheritance. Results: 132 children having CHD were discovered with heart disease occuring in the
family. The most frequent CHDs and their distribution: atrial septum defect: 30, ventricular septal
defect: 28, conotruncal anomalies: 26, aortic coarctation and aortic stenosis: 26, ductus Botalli
persistens: 11, hyperthrophic cardiomyopathy: 7, valvular pulmonary stenosis: 18, atrioventricular
seprum defect: 4. The occurance of FHD in the descendants was significantly higher with a parent
having a heart disease to correlate with healthy parents (p<0,001). Our study demonstrated also
that int he case of artial or ventricular septal defect the children has a significantly higher risk to be
born with CHD when the mother having CHD... correlates with the father having CHD (p<0,05).
Summary: Discovering these cases an exact genealogical tree examination should be executed.
The knowledge of the higher maternal risk can assist to calculate a preciser recurrency risk.



Sorszam
Szerz6k neve

Cim (magyar)

Cim (angol)
Téma

Kulcsszavak

Tipus

Absztrakt (magyar)

Absztrakt (angol)

95.

Katona Marta, Orvos Hajnalka, Horvath Emese, Pal Attila
SZOTE Gyermekklinika, SZTE Sziilészeti és N6gydgydszati Klinika, SZTE Orvosi Genetikai Intézet

A magzati szivbetegségek noninvaziv hemodinamikai vizsgalata foetalis Doppler-
echocardiographiaval

Hemodynamic examination of fetal cardiopathies assessed by fetal Doppler-echocardiography
Gyermekkardioldgia (10)

antenatal diagnosis, fetal echocardiography, congenital heart defect, hemodynamic examination,
fetal arrhythmia, fetal therapy

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

A magzati sziv anatomiai vizsgalata foetalis echocardiographiaval (FE) nem minden esetben
mutatja ki magzati szivbetegség fennallasat. Strukturalisan ép szivben is el6fordulhat koros
heamodynamikai allapot, pl. hypoxia, infekcid, vagy anyai gyogyszeres kezelés hatasara. Cardialis
decompensatio, csokkent perctérfogat, ill. kdoros aramlas a nagyerekben Doppler FE-vel jol
vizsgalhato. A vizsgalat célja: A magzati szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata anatdémiailag ép,
ill. congenitalis vitiumban (CV) szenved6 magzatokban. Betegek, modszerek: 2023 gravida
vizsgalata ACUSON XP-128 szinkddolt Doppler-echocardiograpphal, 5-7 Megaherzes transducer, a
terhesség 16-38. hetében, SZTE Gyermekklinikan 8 év alatt. A sziv segmentalis analysise,
tricuspidalis insufficientia (TI), mitralis insufficientia (MI), az aorta (Ao), az arteria pulmonalis, a
ductus arteriosus (DA), a ductus venosus (DV) aramlasa kerilt vizsgalatra, kéros folyadék, ill.
ritmuszavar esetén annak tisztazasa. Eredmények: 61 esetben lehetett magzati szivbetegséget
igazolni, 38 CV, 10 hydrops foetalis (HF), 3 endocardialis fibroelastosis (EF), 2 iker-iker transzfuzid,
1 ductus arteriosus zarddas, és 7 magzati tachycardia kertlt felismerésre. Sulyos TI, retrograd Ao
és kéros DV aramlds volt kimutathaté hypoplasids balszivfél syndromaban. Sulyos MI és/vagy TI
volt kimutathaté HF-ben és EF-ben. TI, ill. cardialis decompensatio volt 7 supraventricularis
tachycardidban (SVT) igazolhatdé. Antenatalis terapia 9 esetben tortént, az anya p.o. Digoxin, ill.
Digoxin és Verpamil kezelésben részesiilt 7 magzati SVT esetén, ill. 2 FH-os magzat intrauterin
transzfuzidt kapott. Haldlozas: 9 mdvi abortus, 1 intrauterin és 10 postnatalis exitus. Postnatalis
szivm(itét 11 esetben tértént. Konklizié: 1. A magzati sziv segmentalis analysise FE-vel nem zarja
ki sulyos foetalis szivbetegség fenndlldasat, ezért Doppler FE-t kell végezni. 2. A magzati
szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata alapjan antenatalis terapia/ intervencio, ill. postnatalis
m(tét indikdlhaté. 3. Sulyos MI és/vagy TI, ill. reverz DV daramlas fokozott morbiditast, ill.
mortalitast jelez.

Anatomy of the fetal heart examined by fetal echocardiography does not always reflect the severity
of a cardiopathy. Abnormal hemodynamic function could be detected even in normal fetal heart
affected with hypoxia, infection, maternal drug therapy, etc. Heart failure, decreased cardiac
output, abnormal flow in the great arteries and veins can be precisely measured by fetal Doppler-
echocardiography (FDE). Aim of the study: To evaluate the fetal cardiac function of fetuses with
congenital heart defect (CHD) and with structurally normal heart. Patients, methods: 2023
pregnants were examined in the Department of Pediatrics, University of Szeged with ACUSON XP-
128 Doppler-echocardiograph , 5-7 MgHz tranducers, between the 16-38. gestational weeks,
during 8 years. Tricuspid insufficiency (TI), mitral insufficiency (MI), aortic and pulmonary flow,
ductus arteriosus (DA) and ductus venosus (DV) flow, abnormal effusion or arrhythmia were
examined. Results: There were 61 cardiopathies detected, 38 CHD-s, 10 fetal hydrops (FH), 3
endocardial fibroelastosis (EF), 2 twin-to-twin transfusions, 7 supraventricular arrhythmias (SVT),
1 in utero death. Severe TI, retrograde aortic flow and reverse DV flow were detected in
hypoplastic left heart syndrome. Severe MI and/or TI were found in EF and FH fetuses, and 1 DA
constriction was seen. Antenatal therapy was started in 9 cases, maternal oral Digoxine and /or
Verpamil in 7 cases with SVT, and intrauterine transfusion in 2 fetuses with FH. There were 20
deaths (9 abortions, 1 intrauterine death, and 10 postnatal deaths). Eleven neonates underwent
postnatal cardiac surgery. Conclusions: 1. Segmental analysis of the fetal heart does not exclude
severe fetal cardiopathy. 2. Hemodynamic examinations of fetal heart provide clue for the
induction of antenatal therapy/intervention or postnatal cardiac surgery. 3. Severe MI and/or TI
and/or reversed DV flow in fetuses with CHD were predictive for increased morbidity and mortality.
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Mogyordsy Gabor, Kovacs Tamas, Sziics Eva, Karacsonyi Tiinde
DEOEC Gyermekklinika, DEOEC Neonatoldgiai Tanszék, Debrecen, VESZ Gyermekkardioldgiai
Jarébeteg Intézet, Debrecen

Posztoperativ és intervencios katéterezés utani szovodmények az ambulans
gyermekkardioldgiai ellatasban

Postoperative and postcatheter complications detected during ambulatory follow up
Gyermekkardioldgia (10)

congenital heart defects, postoperative complications, cardiac surgical procedures, child
El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Hattér: A szivhibaval sziletett gyermekek terapiajanak legkritikusabb része a szivml(itét vagy az
intervenciés katéterezés. A kozvetlen posztoperativ szakot koévetéen is Iéphetnek fel
szovédmeények, melyek mar a korhazi elbocsatas utan jelentkeznek. Az ambulans gondozast végzé
orvosoknak kulcsfontossagl ezek felismerése. Betegek és maddszer: Retrospektiv. mddon
attekintettik az 1996. januar 1. és 2006. december 31. koz6tt ambulans betegként vizsgalt,
szivm(téten/intervencidés katéterezésen atesett betegeket. Kerestilk azokat az eseteket, ahol a
beavatkozast kovet6 egy éven belil ismételt hospitalizacidra volt szlikség, vagy halal kévetkezett
be. Eredmények: A vizsgdlt 11 év alatt 283 gyermeknél tortént szivmitét és 40 esetben
intervencids katéterezés. 17 esetben észleltlink jelent6s szovédményt: 15 esetben szivmlitétet,
mig 2 esetben intervencids katéterezést kovetden. 6 gyermeknél a postcardiotomias szindroma
indokolta az ismételt korhazi kezelést és egy esetben tamponad miatt pericardium fenestratiora is
szlikség volt. Pericardialis tampondd még tovabbi két esetben jelentkezett, melyek hatterében
gennyes pericarditis illetve chylopericardium allt. Az utdbbi eset fatalis kimenetelli volt. Négy
esetben (Fallot tetralogia illetve AV septum defectus mutétje utan) cardialis decompensatio miatt
volt szlikség korhazi felvételre, melyek kozll egy gyermek reoperacidt igényelt. Endocarditist két
esetben diagnosztizaltunk, az egyiknél reoperacidora is szikség volt. Egy gyermeknél sternum
osteomyelitis igazolédott. Secundum tipusu pitvari septum defectus katéteres zarasat koévetben
migrénes roham miatt kertlt sor kérhazi felvételre. Egy Ujszll6tt - aorta billenty(i ballonos tagitésat
kovetéen - otthondban hirtelen meghalt balkamra ruptura kévetkeztében. Konkluzid: Jelentds
szovédmény a jardbetegként vizsgalt, katéter intervencion vagy szivm(itéten atesett gyermekek
k6zott 5 % gyakorisdggal volt észlelhetd. Bar a szévédmények donté tobbsége 1 hoénapon belil
jelentkezett, kézel egy évvel a beavatkozds utan is észlehetd volt jelentés komplikacié. A
pericardidlis tamponad, a dekompenzacié és az infekcié tinetei nagyon gondos értékelést
igényelnek.

Background: Although the interventional heart catheterization or the surgical correction is the most
critical part of the therapy of congenital heart diseases, complications may occur after the
immediate postoperative period. Physicians doing the follow up care of children with heart diseases
must be aware of the clinical features of these complications. Patients and methods: The data of
patients having cardiac surgery or interventional catheterization between the 1st of January 1996
and the 31st of December 2006 and have been followed up as outpatients were evaluated. Detailed
analyses of cases that required rehospitalization or died within one year following the intervention
were performed. Results: During the examined 11 years 283 children went through open heart
surgery and 40 had catheter intervention. 17 complications were detected, 15 of them occurred
after open heart surgery and two following catheter intervention. In six children postcardiotomy
syndrome indicated the rehospitalization. One of them required pericardiac fenestration because of
tamponade. Two additional cases of pericardiac tamponade were diagnosed. One of them was the
result of purulent pericarditis while the other of chylopericardium. The latter case had a fatal
outcome. In four cases that were operated on because of Fallot tetralogy or AV septal defect heart
failure was the reason of rehospitalization. One of them required reoperation. Two cases of
endocarditis and one of sternum osteomyelitis occurred. One adolescent girl was rehospitalized
because of migraine following the transcatheter closure of ASD and a newborn died suddenly at
home after the balloon dilatation of valvar aortic stenosis. Conclusion: Five per cent of outpatients
having either heart surgery or interventional catheterization had significant complication within one
year after the procedure. Most of the complications occurred within one month but some at the end
of the one-year follow-up. Signs of pericardiac tamponade, heart failure or infection should be
carefully evaluated.
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Racz Katalin, Katona Marta, Kertész Erzsébet, Bartyik Katalin, Bogats Gabor, Ivanyi Béla,
Tari Sandor

SZTE Gyermekklinika, SZTE Szivsebészeti Osztaly, SZTE Patoldgiai Intézet

Szivtumor gyermekkorban

Cardiac Tumor in Children

Gyermekkardioldgia (10)

primary cardiac tumor, secondary cardiac tumor, children

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Bevezetés: A primer szivdaganatok el6forduldsa gyermekkorban nagyon ritka, incidencidja 0,27%
koéruli. Azonban a szivben el6forduld metastasisok (szekunder szivdaganatok) szama gyakoribb,
valészinlileg a gyermekkorban az utébbi években emelkedd tumorok miatt. Betegek és modszer:
Attekintettik az SZTE Gyermekklinikdn 1999. januar és 2007. december koz6tt szivtumor miatt
kezelt gyerekeket. Feldolgoztuk a betegek adatait, tiineteiket, vizsgalataikat, a szévédmeényeket és
a terapias eljarasokat. Eredmények: 6 beteg adatat elemeztiik (3 fid, 3 lany). Eletkoruk 7 hénap és
16 év kozott valtozott. Harom betegnek volt felvételekor kardioldgiai panasza: dyspnoe,
tachypnoe, mellkasi fajdalom, és ezeknél a betegeknél észleltliink pericardidlis, és pleuralis
folyadékgyllemet. Négy gyermek fizikalis vizsgalatakor volt hallhatd kozepes erGsségl szivzorej. A
diagndzis feldllitasaban a mindegyik betegnél elvégzett Doppler-echocardiografia, mellkas réntgen
vizsgalat mellett CT két, MRI egy esetben segitett. Harom primer szivdaganat volt: egy myolipoma
és két rhabdomyoma, a szekunder szivdaganatok mesothelioma, lymphoma és acut lymphoid
leukaemia metastasisai voltak. Ezek a betegek chemotherapids kezelésben részesliltek, de mind a
harmat elveszitettiik. Két esetben tortént szivsebészeti beavatkozas. Az egyik betegnél a balkamra
Uregében az aorta kidramlasi palyajaban elhelyezked6 tumor eltavolitasara kerilt sor (m(itét utan
6 hdénappal a gyermek altaldnos allapota j6). A masik betegnél a szivfelszinén, a pericardiumban
Iévé szbvetmasszabdl toértént mintavétel adta a pontos diagnozist. A sclerosis tuberosa,
nagysagaban valtozdst nem mutaté rhabdomyoma miatt ellenérzés alatt allé6 két fil neuroldgiai
panaszai mellett kielégitéen van. Kévetkeztetések: A betegeinknél észlelt primer szivdaganatok
progndzisa eseteinkben jé, spontdn regresszidval és recidivamentes postoperativ id6szakkal.
Azonban a malignus haematoldégiai betegségek szivbe adott metastasisokkal minden esetben
végzetesek voltak.

Background: Primary cardiac tumors are rare in the pediatric population, with an incidence of
0,27%. But the incidence of cardiac metastases (secondary cardiac tumor) is rising, probably
because the increasing incidence of cancer. Patients and methods: We studied retrospectively
patients with cardiac tumors between January 1999 and December 2007 in the Department of
Pediatrics, University of Szeged. We review the symptoms, examinations, complications and
therapy in children. Results: Sex patients were found, 3 boys and 3 girls. Their ages ranged from 7
months to 16 years. Three patients presented with cardiovascular symptoms such as dyspnea,
tachypnea and chest pain, and there were pericardial and pleural effusion as well. Physical
examination revealed a low-grade systolic murmur in four patients. The diagnosis were established
by Doppler-echocardiography and chest X-ray in sex cases, by computer tomography (CT) in two
cases and magnetic resonance imaging (MRI) in one case. Primary cardiac tumor were myolipoma
(n=1) and rhabdomyoma (n=2), secondary cardiac tumor were mesothelioma (n=1), lymphoma
(n=1) and relaps of acut lymphoid leukaemia (n=1). Three patients were treated with
chemotherapy, but all of them died. Two surgical operations were performed. In one case there
was a large tumor mass in the left ventricular outflow tract (6 months after operation her condition
is good). One surgical exploration revealed an intrapericardial mass, from wich there was biopsy
performed. The patients condition, who suffered tuberous sclerosis and rhabdomyoma with
neurological symptoms, are satisfactory. Conclusions: Primary cardiac tumors usually have a good
prognosis, spontaneous either regression or they respond well to surgical excision. When cardiac
metastasis occurs, the prognosis is grave.
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Ablonczy Laszl6, Szatmari Andras, Hartyanszky Istvan, Bodor Gabor, Sapi Erzsébet,
Hétharsi Balazs

Gottsegen Gydérgy Orszagos Kardioldgiai Intézf

Gyermekkori szivtranszplantacio - Gj terépigs%'hetc'iség Magyarorszagon 2007-t6l
PzgResv ALK ESHRE KAERYSI Laszley SrdliJanck amas ReatmariiAndsas 7
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ia
Implantalhato cardjoverter-defibrillator (ICD) terapia szerepe a gyermekkori hirtelen
STURIST BrIimar B0 AL BV A SY VR BT €y EraHEReEry RbzHonE (aisSEitbiata
TS bl ReticterRerGefiBHator (1CD) therapy for primary and secondary prevention of
AugienekirddeavRqBLD s1iviransoplagtaOikvienafrerg ke ghregte i off ;aristtidazeldsCieitetGség
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Hﬁﬁmﬂ@t@ﬁpresszw terapia az interleukin-2 receptor blokkold basiliximab-al tortént indukcié utan
Ha 6andids KA niedriérb (heceolibd)s+mycophenolate mofetil+corticosteroid) alapult. Az akut rejekcié
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gzeleapenddyanatgsdiatasayvakitkedstaMAnKeK- (6-72 kg)] kapott ICD-t 2002-2008 kozott
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elapgditt eartiChstardikidcidvitblatinseerds, mdmctiodbhdrapgnéljtlahdohtarlgaketikai reetgdség kokear
(tavilszavabla Fald sapenmintpkaf atapidn fegedtiosortibehe bBalpetiésreschonaeditgéspheh ézlibderiied
vy krekiekrangasat&orn tdvidas cparfalamd b reimiked yra tifok duidp dyidpre emiate dviorbititds : ddtediade s
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860 relvid ris0fh aba ho meprre ruo it saae it i $iEAuUrtdSYbpeasssendildkorban, mig ioncsatorna-betegség
esetén valtozd életkorokban (3ho6-16év) jelentkezett. Az ICD indikacié a felnGttkori ajanlasok
alapjan egyértelmlinek tlint. Morbititds: 1-téves- shock, 2 sebprobléma, 2 igazitds, 2
generatorcsere. ICD-hez kotheté mortalitas:1. Effektivitds: 2 adekvat shock. Kovetkeztetés:
Gyerekkori SCD hatterében dontéen 6roklédé megbetegedések allnak. Gyerekkori SCD szekunder
prevencidjara ICD beliltetés javasolhatd. Gyerekkori SCD primer prevencidjaban a felnéttkori
rizikotényezOk gyerekkori alkalmazasa limitalt, az ICD beliltetés klinikai dontéshozatal eredménye
kell legyen.

Background: ICD therapy is proved to be effective in the prevention of SCD in adults. The
indication for ICD after sudden cardiac arrest (SCA) is evident, even in children (secondary
prevention, SP). However, in cases of primary prevention (PP) of SCD the problem is more
complex, especially in children, where risk-stratification is not that well established than in adults.
Aim and Method: The aim of this retrospective study was to review the cases of our pts with ICD.
The underlying diseases and indications are summarized, and special factors regarding risk-
stratification in children with PP of SCD are evaluated. Results: 23pts received ICD in our institute.
The underlying disorders were inherited in all, but 3 cases. 50% of the inherited conditions were
channelopathies (CH) and cardiomyopathies (CM), respectively. In the PP of SCD group there were
11pts, mostly with CM. 2 pts with CPVT and postoperative ventricular dysfunction, respectively,
had malignant VT; 2 children with CM were waiting for heart transplantation. In these cases these
were relative strong indications for ICD therapy. In the rest of the cases pts received ICD according
to their inherited conditions predisposing them to VT, which were the most difficult clinical
decisions due to the lack of evidence-based risk stratification strategies for children. For SP of SCD
12pts were treated with ICD: 4LQTS, 3CPVT, 3HCM and 2 acquired coronary disease. In this group
half of the pts were diagnosed only at the time of the incident. SCA in HCM appeared in teenagers,
while it varied in pts with CH. The indication for ICD was highly evident in all cases. Conclusion:
SCD in the young are mostly due to inherited disorders. ICD for SP of SCD seems to be evident,
even in children. Clinical judgment is more difficult in cases of ICD for PP of SCD. Further
investigations are needed to evaluate the clinical value of adult recommendations.
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Edes Eszter, Kadar Krisztina, Klujber Valéria, Pikaly Néra, Losonczy Laszl6, Merkely Béla
Semmelweis Egyetem Kardioldgiai Tanszék, Gottsegen Gyérgy Orszagos Kardiolégiai Intézet,
Orszagos Gyermekegészségligyi Intézet, Semmelweis Egyetem, Semmelweis Egyetem II. sz.
Gyermekklinika
Gyermekkori szivbetegségek familiaritasa
Congenital familiar heart diseases
Gyermekkardioldgia (10)
pediatric cardiology, genetics, congenital heart diseases
ifj. El6adas (10 perc + 5 perc vita)
Hattér: A gyermekkori szivfejlddési rendellenességek etioldgidja 90%-ban ismeretlen. Kevés adat
van az 6rokl6dé szivbetegségek gyakorisagardl és tipusainak megoszlasarol. Feltételezhets, hogy
ha kornyezeti hatads hidnyaban a csalddon bellli szivbetegség halmozdédik, annak genetikai oka
van. Cél: A gyermekkori szivbetegségek esetleges 6rokl6dé jellegének vizsgalata. Mddszer: Az
1999-2003 ko6z6tt kardioldgiai okbdl kivizsgalasra kerllt gyermekek (5958 eset) adatait dolgoztuk
fel. A gyermekkori szivfejlédési rendellenességek formainak eloszlasa mellett elemeztik a
gyermekkori szivbetegségek csaladi halmozddasat; és vizsgaltuk a szivbeteg szlil6 gyermekének
szivhibara valo esélyét az atlag populacidhoz viszonyitva, valamint az 6roklédésmenet kiilonbségét
az anya és az apa betegsége fliggvényében. Eredmény: 132 olyan veleszlletett szivbeteg
gyermeket talaltunk, akinél volt a csaladban szivbetegség. Ezen belll a szivhibdk megoszlasa a
kovetkez6: secundum pitvari szeptum defektus (ASDII, n=30), kamrai septum defektus (VSD,
n=28), conotruncalis anomalidk (n=26), coarctatio aortae (CoA) és aorta stenosis (AS) (n= 26),
valvularis pulmonalis stenosis (PS, n=18), ductus Botalli persistens (PDA, n=11), hypertrophias
cardiomyopathia (HCM, n=7), atrio-ventricularis septumdefektus (AVSD, n=4). Kimutathatd volt,
hogy szivbeteg szll6 gyermekének szivfejlédési rendellenesség kialakuldsara valé esélye
szignifikdnsan magasabb, mint egészséges szll6 esetében (p<0,001). Ismert szul6i ASD II és VSD
esetén az anya betegsége a gyermek szivhibdjanak kialakuldsaban szignifikadnsan erételjesebb,
mint az ap&é (OR: 5 és 9, p<0,05). Osszefoglalds: A gyermekkori szivbetegségek bizonyos formai
egyértelm( csalddi halmozddast mutatnak, ennek vizsgalatara tovabbi részletes csaladfaanalizis és
genotipizalds szikséges. A nagyobb anyai rizikd ismerete hozzdjarulhat a genetikai vizsgalatok
soran egy precizebb recurrencia becslés nyuljtasahoz.

Background and objectives: The etiology of structural and congenital heart diseases (CHD) is
mostly unknown, there are only few data about the frequency pattern and the distribution of
different types. It may be hypothesized that in absence of teratogenic agents, the recurrency of
familiar heart diseases is due to genetic origin. The aim of this study was to examine the familiar
origin of the CHD. Methods: The medical data of the patients admitted between 1999-2004
(n=5989) have been analyzed to ascertain the occurence of FHD in the relation of siblings, parents
and relatives. We examined the risk of the offsprings of parents with CHD to be born with CHD to
correlate with the population database; and the difference between maternal and paternal
inheritance. Results: 132 children having CHD were discovered with heart disease occuring in the
family. The most frequent CHDs and their distribution: atrial septum defect: 30, ventricular septal
defect: 28, conotruncal anomalies: 26, aortic coarctation and aortic stenosis: 26, ductus Botalli
persistens: 11, hyperthrophic cardiomyopathy: 7, valvular pulmonary stenosis: 18, atrioventricular
seprum defect: 4. The occurance of FHD in the descendants was significantly higher with a parent
having a heart disease to correlate with healthy parents (p<0,001). Our study demonstrated also
that int he case of artial or ventricular septal defect the children has a significantly higher risk to be
born with CHD when the mother having CHD... correlates with the father having CHD (p<0,05).
Summary: Discovering these cases an exact genealogical tree examination should be executed.
The knowledge of the higher maternal risk can assist to calculate a preciser recurrency risk.
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Katona Marta, Orvos Hajnalka, Horvath Emese, Pal Attila
SZOTE Gyermekklinika, SZTE Sziilészeti és N6gydgydszati Klinika, SZTE Orvosi Genetikai Intézet

A magzati szivbetegségek noninvaziv hemodinamikai vizsgalata foetalis Doppler-
echocardiographiaval

Hemodynamic examination of fetal cardiopathies assessed by fetal Doppler-echocardiography
Gyermekkardioldgia (10)

antenatal diagnosis, fetal echocardiography, congenital heart defect, hemodynamic examination,
fetal arrhythmia, fetal therapy

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

A magzati sziv anatomiai vizsgalata foetalis echocardiographiaval (FE) nem minden esetben
mutatja ki magzati szivbetegség fennallasat. Strukturalisan ép szivben is el6fordulhat koros
heamodynamikai allapot, pl. hypoxia, infekcid, vagy anyai gyogyszeres kezelés hatasara. Cardialis
decompensatio, csokkent perctérfogat, ill. kdoros aramlas a nagyerekben Doppler FE-vel jol
vizsgalhato. A vizsgalat célja: A magzati szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata anatdémiailag ép,
ill. congenitalis vitiumban (CV) szenved6 magzatokban. Betegek, modszerek: 2023 gravida
vizsgalata ACUSON XP-128 szinkddolt Doppler-echocardiograpphal, 5-7 Megaherzes transducer, a
terhesség 16-38. hetében, SZTE Gyermekklinikan 8 év alatt. A sziv segmentalis analysise,
tricuspidalis insufficientia (TI), mitralis insufficientia (MI), az aorta (Ao), az arteria pulmonalis, a
ductus arteriosus (DA), a ductus venosus (DV) aramlasa kerilt vizsgalatra, kéros folyadék, ill.
ritmuszavar esetén annak tisztazasa. Eredmények: 61 esetben lehetett magzati szivbetegséget
igazolni, 38 CV, 10 hydrops foetalis (HF), 3 endocardialis fibroelastosis (EF), 2 iker-iker transzfuzid,
1 ductus arteriosus zarddas, és 7 magzati tachycardia kertlt felismerésre. Sulyos TI, retrograd Ao
és kéros DV aramlds volt kimutathaté hypoplasids balszivfél syndromaban. Sulyos MI és/vagy TI
volt kimutathaté HF-ben és EF-ben. TI, ill. cardialis decompensatio volt 7 supraventricularis
tachycardidban (SVT) igazolhatdé. Antenatalis terapia 9 esetben tortént, az anya p.o. Digoxin, ill.
Digoxin és Verpamil kezelésben részesiilt 7 magzati SVT esetén, ill. 2 FH-os magzat intrauterin
transzfuzidt kapott. Haldlozas: 9 mdvi abortus, 1 intrauterin és 10 postnatalis exitus. Postnatalis
szivm(itét 11 esetben tértént. Konklizié: 1. A magzati sziv segmentalis analysise FE-vel nem zarja
ki sulyos foetalis szivbetegség fenndlldasat, ezért Doppler FE-t kell végezni. 2. A magzati
szivm(ikodés haemodynamikai vizsgalata alapjan antenatalis terapia/ intervencio, ill. postnatalis
m(tét indikdlhaté. 3. Sulyos MI és/vagy TI, ill. reverz DV daramlas fokozott morbiditast, ill.
mortalitast jelez.

Anatomy of the fetal heart examined by fetal echocardiography does not always reflect the severity
of a cardiopathy. Abnormal hemodynamic function could be detected even in normal fetal heart
affected with hypoxia, infection, maternal drug therapy, etc. Heart failure, decreased cardiac
output, abnormal flow in the great arteries and veins can be precisely measured by fetal Doppler-
echocardiography (FDE). Aim of the study: To evaluate the fetal cardiac function of fetuses with
congenital heart defect (CHD) and with structurally normal heart. Patients, methods: 2023
pregnants were examined in the Department of Pediatrics, University of Szeged with ACUSON XP-
128 Doppler-echocardiograph , 5-7 MgHz tranducers, between the 16-38. gestational weeks,
during 8 years. Tricuspid insufficiency (TI), mitral insufficiency (MI), aortic and pulmonary flow,
ductus arteriosus (DA) and ductus venosus (DV) flow, abnormal effusion or arrhythmia were
examined. Results: There were 61 cardiopathies detected, 38 CHD-s, 10 fetal hydrops (FH), 3
endocardial fibroelastosis (EF), 2 twin-to-twin transfusions, 7 supraventricular arrhythmias (SVT),
1 in utero death. Severe TI, retrograde aortic flow and reverse DV flow were detected in
hypoplastic left heart syndrome. Severe MI and/or TI were found in EF and FH fetuses, and 1 DA
constriction was seen. Antenatal therapy was started in 9 cases, maternal oral Digoxine and /or
Verpamil in 7 cases with SVT, and intrauterine transfusion in 2 fetuses with FH. There were 20
deaths (9 abortions, 1 intrauterine death, and 10 postnatal deaths). Eleven neonates underwent
postnatal cardiac surgery. Conclusions: 1. Segmental analysis of the fetal heart does not exclude
severe fetal cardiopathy. 2. Hemodynamic examinations of fetal heart provide clue for the
induction of antenatal therapy/intervention or postnatal cardiac surgery. 3. Severe MI and/or TI
and/or reversed DV flow in fetuses with CHD were predictive for increased morbidity and mortality.



Sorszam

Szerz6k neve

Cim (magyar)

Cim (angol)
Téma
Kulcsszavak
Tipus

Absztrakt (magyar)

Absztrakt (angol)

128.

Mogyordsy Gabor, Kovacs Tamas, Sziics Eva, Karacsonyi Tiinde
DEOEC Gyermekklinika, DEOEC Neonatoldgiai Tanszék, Debrecen, VESZ Gyermekkardioldgiai
Jarébeteg Intézet, Debrecen

Posztoperativ és intervencios katéterezés utani szovodmények az ambulans
gyermekkardioldgiai ellatasban

Postoperative and postcatheter complications detected during ambulatory follow up
Gyermekkardioldgia (10)

congenital heart defects, postoperative complications, cardiac surgical procedures, child
El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Hattér: A szivhibaval sziletett gyermekek terapiajanak legkritikusabb része a szivml(itét vagy az
intervenciés katéterezés. A kozvetlen posztoperativ szakot koévetéen is Iéphetnek fel
szovédmeények, melyek mar a korhazi elbocsatas utan jelentkeznek. Az ambulans gondozast végzé
orvosoknak kulcsfontossagl ezek felismerése. Betegek és maddszer: Retrospektiv. mddon
attekintettik az 1996. januar 1. és 2006. december 31. koz6tt ambulans betegként vizsgalt,
szivm(téten/intervencidés katéterezésen atesett betegeket. Kerestilk azokat az eseteket, ahol a
beavatkozast kovet6 egy éven belil ismételt hospitalizacidra volt szlikség, vagy halal kévetkezett
be. Eredmények: A vizsgdlt 11 év alatt 283 gyermeknél tortént szivmitét és 40 esetben
intervencids katéterezés. 17 esetben észleltlink jelent6s szovédményt: 15 esetben szivmlitétet,
mig 2 esetben intervencids katéterezést kovetden. 6 gyermeknél a postcardiotomias szindroma
indokolta az ismételt korhazi kezelést és egy esetben tamponad miatt pericardium fenestratiora is
szlikség volt. Pericardialis tampondd még tovabbi két esetben jelentkezett, melyek hatterében
gennyes pericarditis illetve chylopericardium allt. Az utdbbi eset fatalis kimenetelli volt. Négy
esetben (Fallot tetralogia illetve AV septum defectus mutétje utan) cardialis decompensatio miatt
volt szlikség korhazi felvételre, melyek kozll egy gyermek reoperacidt igényelt. Endocarditist két
esetben diagnosztizaltunk, az egyiknél reoperacidora is szikség volt. Egy gyermeknél sternum
osteomyelitis igazolédott. Secundum tipusu pitvari septum defectus katéteres zarasat koévetben
migrénes roham miatt kertlt sor kérhazi felvételre. Egy Ujszll6tt - aorta billenty(i ballonos tagitésat
kovetéen - otthondban hirtelen meghalt balkamra ruptura kévetkeztében. Konkluzid: Jelentds
szovédmény a jardbetegként vizsgalt, katéter intervencion vagy szivm(itéten atesett gyermekek
k6zott 5 % gyakorisdggal volt észlelhetd. Bar a szévédmények donté tobbsége 1 hoénapon belil
jelentkezett, kézel egy évvel a beavatkozds utan is észlehetd volt jelentés komplikacié. A
pericardidlis tamponad, a dekompenzacié és az infekcié tinetei nagyon gondos értékelést
igényelnek.

Background: Although the interventional heart catheterization or the surgical correction is the most
critical part of the therapy of congenital heart diseases, complications may occur after the
immediate postoperative period. Physicians doing the follow up care of children with heart diseases
must be aware of the clinical features of these complications. Patients and methods: The data of
patients having cardiac surgery or interventional catheterization between the 1st of January 1996
and the 31st of December 2006 and have been followed up as outpatients were evaluated. Detailed
analyses of cases that required rehospitalization or died within one year following the intervention
were performed. Results: During the examined 11 years 283 children went through open heart
surgery and 40 had catheter intervention. 17 complications were detected, 15 of them occurred
after open heart surgery and two following catheter intervention. In six children postcardiotomy
syndrome indicated the rehospitalization. One of them required pericardiac fenestration because of
tamponade. Two additional cases of pericardiac tamponade were diagnosed. One of them was the
result of purulent pericarditis while the other of chylopericardium. The latter case had a fatal
outcome. In four cases that were operated on because of Fallot tetralogy or AV septal defect heart
failure was the reason of rehospitalization. One of them required reoperation. Two cases of
endocarditis and one of sternum osteomyelitis occurred. One adolescent girl was rehospitalized
because of migraine following the transcatheter closure of ASD and a newborn died suddenly at
home after the balloon dilatation of valvar aortic stenosis. Conclusion: Five per cent of outpatients
having either heart surgery or interventional catheterization had significant complication within one
year after the procedure. Most of the complications occurred within one month but some at the end
of the one-year follow-up. Signs of pericardiac tamponade, heart failure or infection should be
carefully evaluated.
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Racz Katalin, Katona Marta, Kertész Erzsébet, Bartyik Katalin, Bogats Gabor, Ivanyi Béla,
Tari Sandor

SZTE Gyermekklinika, SZTE Szivsebészeti Osztaly, SZTE Patoldgiai Intézet

Szivtumor gyermekkorban

Cardiac Tumor in Children

Gyermekkardioldgia (10)

primary cardiac tumor, secondary cardiac tumor, children

El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Bevezetés: A primer szivdaganatok el6forduldsa gyermekkorban nagyon ritka, incidencidja 0,27%
koéruli. Azonban a szivben el6forduld metastasisok (szekunder szivdaganatok) szama gyakoribb,
valészinlileg a gyermekkorban az utébbi években emelkedd tumorok miatt. Betegek és modszer:
Attekintettik az SZTE Gyermekklinikdn 1999. januar és 2007. december koz6tt szivtumor miatt
kezelt gyerekeket. Feldolgoztuk a betegek adatait, tiineteiket, vizsgalataikat, a szévédmeényeket és
a terapias eljarasokat. Eredmények: 6 beteg adatat elemeztiik (3 fid, 3 lany). Eletkoruk 7 hénap és
16 év kozott valtozott. Harom betegnek volt felvételekor kardioldgiai panasza: dyspnoe,
tachypnoe, mellkasi fajdalom, és ezeknél a betegeknél észleltliink pericardidlis, és pleuralis
folyadékgyllemet. Négy gyermek fizikalis vizsgalatakor volt hallhatd kozepes erGsségl szivzorej. A
diagndzis feldllitasaban a mindegyik betegnél elvégzett Doppler-echocardiografia, mellkas réntgen
vizsgalat mellett CT két, MRI egy esetben segitett. Harom primer szivdaganat volt: egy myolipoma
és két rhabdomyoma, a szekunder szivdaganatok mesothelioma, lymphoma és acut lymphoid
leukaemia metastasisai voltak. Ezek a betegek chemotherapids kezelésben részesliltek, de mind a
harmat elveszitettiik. Két esetben tortént szivsebészeti beavatkozas. Az egyik betegnél a balkamra
Uregében az aorta kidramlasi palyajaban elhelyezked6 tumor eltavolitasara kerilt sor (m(itét utan
6 hdénappal a gyermek altaldnos allapota j6). A masik betegnél a szivfelszinén, a pericardiumban
Iévé szbvetmasszabdl toértént mintavétel adta a pontos diagnozist. A sclerosis tuberosa,
nagysagaban valtozdst nem mutaté rhabdomyoma miatt ellenérzés alatt allé6 két fil neuroldgiai
panaszai mellett kielégitéen van. Kévetkeztetések: A betegeinknél észlelt primer szivdaganatok
progndzisa eseteinkben jé, spontdn regresszidval és recidivamentes postoperativ id6szakkal.
Azonban a malignus haematoldégiai betegségek szivbe adott metastasisokkal minden esetben
végzetesek voltak.

Background: Primary cardiac tumors are rare in the pediatric population, with an incidence of
0,27%. But the incidence of cardiac metastases (secondary cardiac tumor) is rising, probably
because the increasing incidence of cancer. Patients and methods: We studied retrospectively
patients with cardiac tumors between January 1999 and December 2007 in the Department of
Pediatrics, University of Szeged. We review the symptoms, examinations, complications and
therapy in children. Results: Sex patients were found, 3 boys and 3 girls. Their ages ranged from 7
months to 16 years. Three patients presented with cardiovascular symptoms such as dyspnea,
tachypnea and chest pain, and there were pericardial and pleural effusion as well. Physical
examination revealed a low-grade systolic murmur in four patients. The diagnosis were established
by Doppler-echocardiography and chest X-ray in sex cases, by computer tomography (CT) in two
cases and magnetic resonance imaging (MRI) in one case. Primary cardiac tumor were myolipoma
(n=1) and rhabdomyoma (n=2), secondary cardiac tumor were mesothelioma (n=1), lymphoma
(n=1) and relaps of acut lymphoid leukaemia (n=1). Three patients were treated with
chemotherapy, but all of them died. Two surgical operations were performed. In one case there
was a large tumor mass in the left ventricular outflow tract (6 months after operation her condition
is good). One surgical exploration revealed an intrapericardial mass, from wich there was biopsy
performed. The patients condition, who suffered tuberous sclerosis and rhabdomyoma with
neurological symptoms, are satisfactory. Conclusions: Primary cardiac tumors usually have a good
prognosis, spontaneous either regression or they respond well to surgical excision. When cardiac
metastasis occurs, the prognosis is grave.
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Szepesvary Eszter, Kérnyei Laszl6, Szili-Torok Tamas, Szatmari Andras
GOKI Gyermeksziv Kézpont, GOKI Aritmia és PM részleg

Implantalhat6 cardioverter-defibrillator (ICD) terapia szerepe a gyermekkori hirtelen
szivhalal primer és szekunder prevenciéjaban: GOKI Gyermeksziv Kézpont tapasztalatai

Implantable cardioverter-defibrillator (ICD) therapy for primary and secondary prevention of
sudden cardiac death (SCD) in the young: Overview from the Hungarian Pediatric Heart Center
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El6adas (10 perc + 5 perc vita)

Bevezetés: Az ICD terapia felnGttkorban effektivnek bizonyult a hirtelen szivhalal (SCD)
megel6zésében. Malignus kamrai aritmia okozta hirtelen szivmegalldas (SCA) esetén ICD
alkalmazasa elterjedt, még gyerekeknél is (szekunder prevencid), ugyanakkor a gyerekkori SCD
primer prevencidéjaban indikaciéja még vitatott. Betegek: 23 gyermek [lany:12, fiG:11,
atl.életkor:12év (10h6-17év), atl.testsuly:43kg (6-72 kg)] kapott ICD-t 2002-2008 kozott
intézetiinkben SCD primer (1.csoport), ill. szekunder (2.csoport) prevencidja céljabol. Utankovetés
atl. 2 év (5év-2ho). Cél és mobdszer: Retrospektive vizsgaltuk az ICD belltetésen atesett
gyerekeknél a SCA-hez vezetd korképeket, az alapbetegség és az ICD indikacié viszonyat, valamint
a SCD primer prevencidja szempontjabdl hangsulyos rizikofaktorokat. Eredmények: 1.csoport:
l1lbeteg - 5 HCM, 1DCM, 1RCM, 2LQTS, 1 CPVT, 1lpostoperativ kamrai aritmia. 4 esetben sVT
alapjan az ICD indikacié relativ erds, mig a tobbi betegnél, ahol a genetikai betegség okozta
ritmuszavarra valdé hajlam foka alapjan kerult sor ICD belltetésre, a megitélés nehezebb volt a
gyerekekre vonatkozdé evidencidn alapuld rizikéstratifikacido hidnya miatt. Morbititas: 1 -téves-
shock, 1 sebprobléma, 2 generatorcsere. ICD-hez kéthet6 mortalitas: 0. Effektivitds: 5 adekvat
shock. 2.csoport: 12 beteg - 4 LQTS, 3 HCM, 3 CPVT, 2 szerzett coronaria-betegség. A diagndzis a
SCA el6tt 50%-ban nem volt ismert. SCA HCM-ban serdllékorban, mig ioncsatorna-betegség
esetén valtozd életkorokban (3ho6-16év) jelentkezett. Az ICD indikacié a felnGttkori ajanlasok
alapjan egyértelmlinek tlint. Morbititds: 1-téves- shock, 2 sebprobléma, 2 igazitds, 2
generatorcsere. ICD-hez kotheté mortalitas:1. Effektivitds: 2 adekvat shock. Kovetkeztetés:
Gyerekkori SCD hatterében dontéen 6roklédé megbetegedések allnak. Gyerekkori SCD szekunder
prevencidjara ICD beliltetés javasolhatd. Gyerekkori SCD primer prevencidjaban a felnéttkori
rizikotényezOk gyerekkori alkalmazasa limitalt, az ICD beliltetés klinikai dontéshozatal eredménye
kell legyen.

Background: ICD therapy is proved to be effective in the prevention of SCD in adults. The
indication for ICD after sudden cardiac arrest (SCA) is evident, even in children (secondary
prevention, SP). However, in cases of primary prevention (PP) of SCD the problem is more
complex, especially in children, where risk-stratification is not that well established than in adults.
Aim and Method: The aim of this retrospective study was to review the cases of our pts with ICD.
The underlying diseases and indications are summarized, and special factors regarding risk-
stratification in children with PP of SCD are evaluated. Results: 23pts received ICD in our institute.
The underlying disorders were inherited in all, but 3 cases. 50% of the inherited conditions were
channelopathies (CH) and cardiomyopathies (CM), respectively. In the PP of SCD group there were
11pts, mostly with CM. 2 pts with CPVT and postoperative ventricular dysfunction, respectively,
had malignant VT; 2 children with CM were waiting for heart transplantation. In these cases these
were relative strong indications for ICD therapy. In the rest of the cases pts received ICD according
to their inherited conditions predisposing them to VT, which were the most difficult clinical
decisions due to the lack of evidence-based risk stratification strategies for children. For SP of SCD
12pts were treated with ICD: 4LQTS, 3CPVT, 3HCM and 2 acquired coronary disease. In this group
half of the pts were diagnosed only at the time of the incident. SCA in HCM appeared in teenagers,
while it varied in pts with CH. The indication for ICD was highly evident in all cases. Conclusion:
SCD in the young are mostly due to inherited disorders. ICD for SP of SCD seems to be evident,
even in children. Clinical judgment is more difficult in cases of ICD for PP of SCD. Further
investigations are needed to evaluate the clinical value of adult recommendations.



