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30 éves ferfi beteglink tartés kamrai tachycardiat kévetéen kerult felvételre Klinikankra, ahol a klinikum alapjan a ritmus-
zavar hatterében elsésorban akut myocarditis merult fel, amelyet az elvégzett sziv MR-vizsgalat is igazolt. Azonban az
MR-en lathaté kép az akut szivizomgyulladas mellett egyéb strukturalis alapbetegség fennallasat is valdészinUsitette,
amelyet a két hénappal késdbb, a miokardialis 6déma visszahuzédasat kdvetéen, elvégzett kontroll sziv MR-vizsgalat
is megerésitett. Az MR lelet, a nyugalmi 12 elvezetéses és kamrai tachycardia alatti EKG-kép alapjan kétkamras arit-
mogeén jobb kamrai cardiomyopathia (ARVC) diagnozisat allitottuk fel.

Az ARVC fennallasa hajlamosit akut myocarditis epizédok kialakulasara, melyek jellemz&en az alapbetegség progresz-
szidjat okozzak. Nem ritka, hogy maga az alapbetegség is egy ilyen akut gyulladasos epizdd kapcsan kertil felismerés-
re. ARVC-ben egyes génmutéaciok (elsésorban a DSP) gyakoribb tarsulast mutatnak az akar visszatéréen is jelentkezd
akut carditis epizédokkal.

Kulcsszavak: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia, szivizomgyulladas, sziv MR, kamrai tachycardia

ARVC or myocarditis?

A 30-year-old male was referred to our Department due to ventricular tachycardia. Based on symptoms, echocardio-
graphy and laboratory examinations acute myocarditis was diagnosed which was confirmed by cardiac MRI. Besides
myocarditis, MRI also indicated the presence of an underlying myocardial disease which was also verified by a control
examination performed 2 months later, following the resolution of myocardial edema. Results of the MRI, resting 12-
lead ECG and ECG characteristics of ventricular tachycardia fulfilled the diagnostic criteria of arrhyhtmogenic right
ventricular cardiomyopathy (ARVC).

ARVC predisposes to episodes of acute myocarditis resulting in deterioration of the underlying cardiomyopathy. Based
on case reports, it is not uncommon that ARVC is first diagnosed during an episode of acute inflammation. Certain gene
mutations (most commonly DSP) carry an increased risk for myocarditis in ARVC.
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Esetismertetés

30 éves férfi betegiink koérel6zményében nagyobb
megbetegedés nem szerepelt. 2018 februarjaban két
napja fennallé laz, hanyas, kifejezett gyengeség mi-
att hospitalizaltak slrg6sségi osztalyon, ahol EKG-
jan 180/perc monomorf kamrai tachycardiat észleltek,
amelyet hemodinamikai instabilitas miatt rovid altatas-
ban DC-sokk leadasaval szuntettek. Tovabbi kivizs-

galas céljabol masnap kerult felvételre Klinikankra.
Erkezésekor kardiorespiratorikusan kompenzalt volt,
fizikalis vizsgalattal Iényegében negativ statuszt ész-
leltiink. Nyugalmi 12 elvezetéses EKG-jan (1. abra)
normofrekvens sinusritmus mellett kifejezett repolari-
zacios eltérések abrazolodtak, elsésorban a mellkasi
elvezetésekben, illetve a V,-elvezetésben kiszélese-
dé ,s” hullamok mellett epszilon hullamok is lathatdak
voltak. Felvételi laborokbdl jelentésen emelkedett kar-

269



,% Cardiologia Hungarica Clemens és munkatarsai: ARVC vagy myocarditis?

/! Fi /
.rIL,-rh—'Nlllwr-J\-rlL.H\JllL.ﬂ——AJlL-’_—J“rlL"_ﬂ'ﬁl—"_ﬁ L —d~— ~—] ~—1 ' .
= |I_'“ k %l '/_H!] |r-\~ [
e By s
aVR v i
| |
A A A A

1. ABRA. Felvételi, 12 elvezetéses EKG. A normofrekvens sinusritmus mellett diffaz repolarizéciés eltérések lathatok az arit-
mogén jobb kamrai cardiomyopathiara jellemzé EKG-eltérésekkel: V. -elvezetésben az epszilon hullamok (nyilak), illetve az ,s”
hulldm kiszélesedd felszall6 széra

dialis nekroenzim szintek (cTnT: 3464 ng/l, CK: 1939
U/l) és minimalisan emelkedett gyulladasos markerek
emelenddk ki (CRP: 5,4 mg/l). Echokardiografia kdze-
pes mértékben csokkent bal- és jobbkamra-funkciot
irt le a bal kamra diffuz hipokinezisével és elsésorban
a jobb kamra tagulataval. Az iszkémias etiologia ki-
zarasa céljabol elvégzett koronarografia ép koszorus-
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érrendszert igazolt. Felvételét kdvetd elsé 4 napban
3 alkalommal jelentkezett tartés monomorf kamrai ta-
chycardia (2. abra), ami utols6 alkalommal keringés-
megingast, eszméletvesztést okozott, a sinusritmus
DC-sokk leadasat kovetéen allt helyre. Az etiologia
tisztazasa céljabdl sziv MR-vizsgalatot végeztiink,
amely mindkét kamraban akut myocarditisre utalé fol-
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2. ABRA. Kamrai tachycardia 12 elvezetéses EKG-képe. 180/perc frekvenciju széles QRS-tachycardia. A V-elvezetésben 2:1-es
VA-vezetés lathato (retrograd p-hullamok nyillal jellve), ami bizonyitja a ritmuszavar kamrai eredetét. A kamrai tachycardia
BTSZB morfolégidjd, ami jobb kamrai, a szuperior tengelyallas pedig inferior fokuszt (vagy kilépési pontot) valdszinisit
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1. TABLAZAT. Az akut és kontroll sziv MR soran vizsgalt
relevans paraméterek

Vizsgalt paraméter Akut sziv MR Kontroll sziv MR

LVEF (%) 44 43
LVESVi (ml/m?) 70 70
LVEDVi (ml/m?) 126 123
LVMi (g/m?) 70 60
RVEF (%) 42 43
RVESVi (ml/m?) 76 74

RVEDVi (ml/m?) 131 130

LVEF: left ventricular ejection fraction — bal kamra ejekcids frakcié; LVESVi:
left ventricular end systolic volume index — bal kamra végszisztolés térfogat
index; LVEDVi: left ventricular end diastolic volume index — bal kamra
végdiasztolés térfogat index; LVMi: left ventricular mass index — bal kamra
izomzat tdmegindex; RVEF: right ventricular ejection fraction — jobb kamra
ejekcios frakcid; RVESVi: right ventricular end systolic volume index — jobb
kamra végszisztolés térfogat index; RVEDVi: right ventricular end diastolic
volume index — jobb kamra végdiasztolés térfogatindex

tos miokardialis 6démat és non-iszkémias jellegl ké-
s8i kontraszthalmozast mutatott (3. 4bra A, B). Bar a
latott képet a gyulladas okozta 6déma uralta, a myo-
carditisen tul egy meglévd alapbetegség fennallasa is
valészinlinek tlint, amelynek diagnoézisaban egy ké-
s6bbi, a miokardialis édéma visszahuzddasat kdvetd
kontroll MR elvégzését alapvet6 fontossagunak tartot-
tunk. A keringésmegingast okozé kamrai ritmuszava-
rok miatt azonban implantalhaté kardioverter defibril-
lator (ICD) beliltetése szintén elengedhetetlen volt. A
tervezett kontroll sziv MR-vizsgalatra tekintettel egy
MR kondicionalis készuléket (Biotronik Intica VR-T
DX ProMRI) implantaltunk a hozza tartozo szintén MR
kondicionalis sokk elektrédaval (Plexa ProMRI DF-1 S
DX 65/17). A késziléket a szokasostol eltéréen a jobb
szubklavikularis régidba Ultettik be, ezaltal csdkkent-
ve az ICD-telep okozta mitermékek zavar6é hatasat.
Kéthénapos klinikailag eseménymentes idészakot k-
vetden tértént meg a kontroll MR-vizsgalat, ami a mi-
okardialis 6déma eltlinését igazolta, azonban mindkét
kamra funkcidja tovabbra is csdokkent maradt (1. tdbla-
zat), kiterjedt, elsésorban a midmiokardialis és szube-
pikardialis rétegeket érinté kontrasztanyag-halmozas-
sal (3. abra C, D). A térfogatok is a mérési hibahataron
belll maradtak. Az izomzat tdmeg csdkkenése hatte-
rében az 6déma elmulasa feltételezhetd. Onmagaban
az MR-kép alapjan leginkabb kétkamras aritmogén
jobb kamrai cardiomyopathia (ARVC) lehetésége me-
rult fel. A Task Force rendszerben az MR-vizsgalat al-
tal igazolt jobb kamrai funkcié csOkkenés, a nyugal-
mi EKG-n lathaté epszilon hullam, és a nem kifolyo
traktus kiindulasu tartdés jobb kamrai tachycardia al-
tal 6sszesen 3 major kritérium jelenléte teljestilt, ami
alapjan az ARVC diagnozisa felallithatd volt. A beteg
az ICD-implantacio 6ta eltelt 5 honapban klinikailag
panaszmentes, kamrai ritmuszavara, ICD mikédése
nem volt. Genetikai vizsgalatra vérvétele megtoértént,
értékelése jelenleg folyamatban.

Megbeszélés

Az ARVC egy genetikus, elsésorban a desmosomalis
proteineket kddolé gének mutaciojan alapulé betegség,
ami klinikailag a kamrai myocytak kézétti fizikai kapcso-
latok megszakadasaval, a sejtek kdzotti jelatviteli utak
karosodasaval és kdvetkezményesen sejtelhalassal, az
érintett myocardium régi6 zsiros-kétészovetes elfajula-
saval jar. A betegség klasszikus formajaban déntéen a
jobb kamra érintettsége a jellemz6, de egyes variansok
a két kamra hasonlo6, vagy elsésorban a bal kamra érin-
tettségével jarnak. Genetikai vizsgalattal az ARVC-s
esetek kb. 50%-aban lehet koroki mutaciét igazolni.
Leggyakrabban a plakophilin-2 (PKP2) génmutacid for-
dul el6 (az esetek kb. 10-45%-aért felelés), amelyet
a desmoplakin (DSP; 10-15%), desmoglein-2 (DSG2;
7-10%), és a desmocollin-2 (DSC2; 2%) mutacioi kdvet-
nek (1). Diagnézisahoz a 2010-ben publikalt médositott
kritériumrendszer nyujt segitséget, ahol a képalkotd
vizsgalatok (echo/MR), szévettani eredmények, nyugal-
mi és ritmuszavar alatti EKG-eltérések, illetve csaladi
anamnesztikus adatok alapjan allithaté fel a diagnézis
(2). Fontos azonban megemliteni, hogy a fenti kritéri-
umok elsdsorban a klasszikus, dominaléan jobb kam-
rai érintettséggel jaré6 ARVC diagnozisara alkalmasak,
azonban a dontéen a bal kamrat érintd formak azonosi-
tasaban csokken a szenzitivitasuk (3).

Az ARVC koérlefolyasaban a genetikai tényez6k mellett
kérnyezeti faktorok, virusinfekciok is szerepet jatszhat-
nak. ARVC-s betegekbdl szarmazd szdvettani mintak
akar 60-88%-aban is kimutathatdk gyulladasos infilt-
ratumok (4). Az egyre bévilé irodalmi adatok alapjan
az ARVC talajan kialakuld myocarditis nem két ritka
betegség véletlen tarsulasa, hanem az ARVC okozta
strukturalis eltérések egy fokozott hajlamot jelentenek
kovetkezményes szivizomgyulladas kialakulasara (4),
és ezek az akut epizédok kovetkezményesen hozza-
jarulnak az alapbetegség progresszidjahoz; sét egyes
szerz6k az ARVC természetes koérlefolyasanak része-
ként tekintenek az, esetenként ismétlédéen jelentkezd,
carditis epizédokra (4). Korabbi esetkozlések (4, 5, 6)
alapjan nem ritka, hogy maga az ARVC diagnozisa is
egy akut carditis epizdd kapcsan kerdl felallitasra, csak
ugy, mint esetlinkben tértént. Az akut gyulladasos epi-
z6dhoz tarsuld fokozott aritmogenitast, tarsuldé kam-
rai tachycardiakat tobb korabbi esetben leirtak (5, 6),
amelyek a carditis gyogyulasat kévetéen Iényegesen
megritkultak, vagy eltlintek. Esetlinkben, az akut szak-
ban harom kilénb6z6 kamrai tachycardia morfologia is
megfigyelheté volt, aminek hatterében valdszinlileg a
kiterjedt, bal és jobb kamrat is érintd hegesedés allt.
Bar az utankovetési id6 egyeldre rovid a hazabocsata-
sa oOta beteglink ritmuszavarmentes, hasonléan a fenti
esetekhez.

Tovabbi jellegzetessége az ARVC talajan kialakul6 car-
ditisnek, hogy szoros Osszefliggést mutat az alapbe-
tegségért felelds genetikai mutacioval: egy retrospektiv
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3. ABRA.. Sziv MR. Fels sorban: akut sziv MR-vizsgélati képek; alsé sorban: kontroll sziv MR-vizsgalat képei. Az 5déma és a
foltos kés&i halmozas mintazata noniszkémias eloszlast mutat. A: T,-sdlyozott, zsirelnyomasos, vérelnyomasos TSE-felvétel az
S6déma kimutatasara (fehér nyilak). B: 10 perccel a kontrasztanyag adasat kovetSen késziilt inverziés TFE-kép a késdi halmozas
megjelenitésére (fehér nyilak). C: kontroll T,-stlyozott, zsirelnyomasos TSE-felvételen 6déma mér nem lathaté. D: kontroll késgi
halmozasu képen még mindig tSbb lokalizécidban észlelheté maradvany heg

kohorsz vizsgalatban, ahol manifeszt ARVC-s és muta-
cidhordozo betegek atlagosan kdzel 3 éves utankoveté-
se soran 3,5%-aban alakult ki akut szivizomgyulladas,
az ARVC hatterében a 7 érintett beteg genetikai vizs-
galata soran 5 esetben a DSP-génmutacié igazolddott.
Klinikailag a DSP-mutacié hordozok esetében gyakrab-
ban latni bal kamrai érintettséget (akar izolaltan is), ami
szintén megfigyelhet6 esetlinkben, ahol az MR-vizsga-
lat mindkét kamra kiterjedt hegesedését mutatta.

Az akut myocarditis kimutatasaban nagy segitséget
nyujt a sziv MR-vizsgaldeljaras, dsszehasonlitva mas

diagnosztikus lehet8ségekkel, mint az EKG, a nekro-
enzimek, vagy akar a szivizom-biopszia (7). A T1-, és
T2-mapping technikak elterjedésével a sziv MR diag-
nosztikus pontossaga meég tovabb fog ndévekedni (8).
Heveny szivizomgyulladas gyanuja esetén érdemes
minél hamarabb — lehet6leg 7 napon belil — elvégezni
a vizsgalatot, ugyanis a szokvanyos enyhe esetekben
hamar nehezen kimutathatéva valhat a szivizom-0dé-
ma és a késbi halmozas. Kronikus szivizomgyulladas
esetén mar korantsem teljesit ilyen jol a sziv MR, még
mapping technikak hasznalata ellenére sem (9).
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Az ARVC kérisme kimondasaban is rendszerint fontos
szerep jut a sziv MR-nek. A Task Force altal kidolgozott
2004-es kritériumrendszert 6 év tapasztalatai alapjan
2010-ben megujitottak (10). A sziv MR-kritériumok a
jobb kamra ejekcios frakcio és a jobb kamra végdiasz-
tolés térfogatindex meghatarozasan alapulnak, tovab-
ba jobb kamrai falmozgaszavar jelenlétét kell kimutatni.
Férfiak esetén a térfogatindex minor hatara 100 mi/m?,
a major hatar 110 ml/m?. A moédositott rendszerben mar
nem szerepel a jobb kamrai zsiros atépilés igazolasa,
mivel a tapasztalatok szerint technikailag nem meg-
bizhaté. A kamrafal kés6i halmozasanak jelenléte még
nem eleme a kritériumrendszernek, de varhatdéan azza
fog valni. Az igazan aritmogén Iézidk ugyanis fibrotiku-
sak, a kétészovetes atépllés pedig késdi halmozassal
detektalhatdé. Az ARVC-s esetek tébb mint 60%-aban
mindkét kamra érintett, ezért ujabban javasoljak az arit-
mogeén cardimyopathia elnevezés hasznalatat (11).

Kovetkeztetések

Az ARVC fennallasa hajlamosit akut myocarditis epiz6-
dok kialakulasara, amelyek az alapbetegség progresz-
szidjat okozhatjak. Nem ritka, hogy maga az alapbeteg-
ség is egy ilyen akut gyulladasos epizéd kapcsan kerdl
felismerésre. Egyes génmutaciok (elsésorban a DSP)
gyakoribb tarsulast mutatnak az akar visszatéréen is
jelentkezd akut carditis epizédokkal.
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