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A 32 éves férfi beteget 2018 oktoberéeben sulyos (NYHA [lI-1V.) szivelégtelenség (SzE) tinetek miatt hospitalizaltuk.
Echokardiografia nagymértékben tagult sziviregeket, jelentésen csokkent szisztolés balkamra-funkciot (ejekcios frak-
cio, EF 18%) és sulyos funkciondlis mitralis regurgitaciét mutatott. Non-compact cardiomyopathia (NCCMP) mertilt
fel, amelyet sziv MR-vizsgalat megerésitett. K-vitamin-antagonistat inditottunk. Az SzE bazisterapia lassu feltitralasa
mellett a beteg funkcionalis allapota fokozatosan javult. A beteget hordozhaté cardioverter defibrillatorral (WCD) bocsa-
tottuk otthonaba. Kontrollvizsgalatok soran a beteg terhelhetéségének tovabbi, jelentds javulasardl szamolt be (NYHA
I-1I. funkcionalis stadium), a bazisterapia optimalizalasa mellett a szisztolés balkamra-funkcié (EF 30%) névekedését
észleltik, a bal kamrai dimenziok azonban érdemben nem valtoztak. Mindezek alapjan harom hénap elteltével beul-
tethet6 cardioverter defibrillator (ICD) implantaciéja (primer prevencio) mellett dontéttiink. Szivtranszplantacio iranyu
tovabblépést a funkcionalis allapot romlasa vagy terapiarefrakter kamrai ritmuszavar fellépése esetén terveziink.

Az NCCMP morfolégiai sajatossaga az abnormalis trabekulakat tartalmazé, szivacsos megjelenési kamrai szivizomzat
(compact és a non-compact réteg), amely leginkabb a bal kamra csucsat érinti. Etioldgiajat tekintve tovabbra is kérdéses,
hogy az NCCMP kulonallé entitas-e, vagy mas szivbetegség fenotipusos megjelenése. Sulyos szivelégtelenség, hirtelen
szivhalal, tromboembdlias események tarsulhatnak hozza. Diagnosztikaja képalkotd eljarasokon (TTE/TEE/MR) alapszik.

Kulcsszavak: non-compact cardiomyopathia, szivelégtelenség, kardiologiai képalkotd eljarasok, implantalhato
cardioverter defibrillator

Non-compact cardiomyopathy or ominous trabeculation

The 32-year-old male patient was hospitalized because of severe (NYHA class IlI-1V) heart failure (HF) symptoms in
October 2018. Transthoracic echocardiography (TTE) showed extremely enlarged heart chambers, largely depressed
left ventricular (LV) systolic function (ejection fraction, EF 18%) and severe functional mitral regurgitation. Cardiac MRI
confirmed the suspected non-compact cardiomyopathy (NCCMP). Vitamin K antagonist was started. Next to the slow
up-titration of the evidence-based HF therapy, a continuous improvement in the patient’s functional status could be
observed. The patient was discharged with a wearable cardioverter defibrillator (WCD). Next to the optimized drug ther-
apy echocardiography revealed a significant improvement in the EF (30%) during follow-up, however, LV dimensions
remained unchanged. Based on the results, placement of an implantable cardioverter defibrillator (ICD) for primary
prevention was performed. Heart transplantation will be considered in case of worsening in the functional status or by
occurrence of therapy refractory ventricular arrhythmias.

The morphological feature of NCCMP is a spongy ventricular myocardium with abnormal trabeculation (compact and
non-compact myocardial layers) usually most evident in the left ventricular apex. However, etiology of NCCMP is still
uncertain: it remains unclear, whether it is a separate entity or a phenotypic appearance of other cardiac diseases.
Its clinical presentation may occur with severe HF, sudden cardiac death or thromboembolic events. The diagnosis of
NCCMP is based on cardiac imaging (TTE/TEE/MR).
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Egy 32 éves férfi beteglink anamnézisében nagyobb
megbetegedés nem szerepelt, gydgyszert rendsze-
resen nem szedett. 2018 oktéberében hasi puffadas,
heves szivdobogasérzés, gyengeség, szédilés miatt
OMSZ szallitotta a Surgésségi Klinika Ambulanciajara.
Fizikalis vizsgalat soran mindkét tiudé felett aprohdlyagu
nedves szortyzdrejek és hasi nyomaseérzékenység volt
észlelhetd. EKG-n bal anterior hemiblokk és bal kam-
rai strain jelek abrazolédtak (1. 4bra). Laborokban kissé
emelkedett D-dimert (1,09 mg FEU/I) és majenzimeket
(GPT 70 U/I, total bilirubin 53 ymol/l) mértek. Hasi ult-
rahangvizsgalat soran kis mennyiségl ascites kerdlt
leirasra. Az elvégzett mellkas CT tudéembodliat kizart,
azonban jobb oldali hydrothorax, cardiomegaaia és kis-
vérkori pangas igazolddott. Kardioldgiai konzilium so-
ran végzett echokardiografia soran igen tag sziviregek,
sulyos foku funkcionalis mitralis regurgitacio, jelentésen

A 32 éves férfi beteg 12 elvezetéses EKG-felvéte-
le: 89/min frekvencidju sinusritmus, bal tengelyallas, norm.
AV-idg, keskeny QRS, balkamra-hipertréfia és bal kamrai
strain jelek, BAH
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csOkkent szisztolés balkamra-funkcié (ejekcids frakcio,
EF 18-20%), diffuz hypokinesis, restriktiv mitralis bea-
ramlasi gérbe, emelkedett szamitott szisztémas vaszku-
laris rezisztencia és jobb kamrai nyomas abrazolddott.
A bal kamra csucséanal és a laterdlis fal medidlis és csu-
csi részénél észlelt fokozottabb trabekularizacié felve-
tette non-compactatio lehet6ségét (2. abra).

A beteg panaszai, vizsgalati eredményei alapjan, az
ujonnan felismert cardiomyopathia miatt a Belgyogya-
szati Intenziv Osztalyra kertlt felvételre. Intravénas,
majd per os kacsdiuretikum, valamint a szivelégtelen-
ség bazisterapia elkezdését kovetben klinikai allapo-
ta lassan javult. Tovabbi kivizsgalas céljabdl a beteg
klinikankra kerlt atvételre. Felvételkor 6 perces séta-
teszt alkalmaval mar 500 m-t teljesitett. Laborokban
magas NT-proBNP-érték (2436 ng/l), virusszeroldgia
soran atvészelt EBV-fert6zés igazolddott, endokrin és
autoimmun vizsgalatok eredményei negativak voltak.
Genetikai elemzésre vérmintat vettiink (eredmény fo-
sa céljabdl sziv-MR tortént, amely csucsi harmadban
lateralis dominanciaval és a csucsban fokozott trabe-
kularizaci6 alapjan megerésitette a non-compact car-
diomyopathia (NCCMP) diagnézisat. A vizsgalat soran
sulyosan csokkent bal kamrai EF, kifejezett diffuz bal
kamrai hypokinesis, extrém mértékben emelkedett bal
kamrai végdiasztolés és végszisztolés volumenek,
sphericusan remodellalt bal kamra, megtartott ver6-
volumen, normal bal kamrai izomtémeg kerult leirasra.
Zsirelnyomasos (SPIR: spectral inversion recovery) fel-
vételeken miokardialis 6démara utal6 jelintenzitas-fo-
kozédas nem &abrazolddott, kontrasztanyag beadasat
kovetéen korilirt késbi tipusu kontraszthalmozas a szi-
vizomzatban, illetve a pericardiumban nem alakult ki.
Az MR-kép akut myocarditisre nem utalt (3. abra és 1.
tablazat).

Hipotdniahajlam miatt a szivelégtelenség bazisterapia
(ramipril, carvedilol, spironolakton) és adjuvans kezelés
(dihydralazin, ISMN, trimetazidin, koenzim-Q,,) lassu

Echokardiogréfia (cstcsi négyliregi metszetek). Nagymértékben tagult sziviiregek, jelentés mértékben csdkkent
szisztolés balkamra-funkcié (EF 18-20%), stlyos foku funkcionalis mitralis regurgitacié (bal oldali panel). A bal kamra csticsaban,
a lateralis fal medialis és csticsi részénél non-compactatio meriilt fel (nyilak) (jobb oldali panel)
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3. ABRA. A sziv-MR meger8sitette a non-compact cardiomyopathia (NCCMP) diagnézisét. A hossztengelyi (bal oldal) és révid-
tengelyi (jobb oldal) sikokban készitett BFFE (Balanced Fast Field Echo) felvételeken a cstcsi harmadban lateralis dominanciaval
és a csticsban fokozott bal kamrai trabekularizécié dbrazolédott (nyilak)

titrdlasa mellett a beteg terhelhetésége fokozatosan ja-
vult. NCCMP miatt orélis antikoagulanst allitottunk be.
Vashiany (alacsony ferritinszint és csdkkent transzfer-
rin-szaturacio) miatt iv. vas(lll)-karboximaltézt adtunk.
Az ACE-gatldé mellett jelentkezd szaraz, életminéséget
ront6 ingerkdhdgés miatt ARNI-ra (sacubitril/valsartan)
valtottunk, amely mellett a kbhdgés megszlint. A latott
klinikai kép alapjan szivtranszplantacié (HTX) iranyu
kivizsgalast kezdtink, kontraindikaciot képezé eltérést
nem talaltunk. Holter EKG-n kb. 1700 kamrai extrasys-

1. TABLAZAT. Sziv-MR éltal leirt paraméterek: sdlyosan csék-
kent bal kamrai ejekciods frakcid, extrém mértékben emelke-
dett bal kamrai végdiasztolés és végszisztolés volumenek,
sphericusan remodellalt bal kamra, megtartott verévolumen,
normal bal kamrai izomtémeg. Roviditések: EDV: végdiaszto-
lés volumen; ESV: végszisztolés volumen; SV: pulzusvolumen;
EF: ejekcids frakcio; CO: perctérfogat; mass ED: végdiaszto-
lés izomtomeg; I: testfelszinre indexalt paraméterek

Bal kamra Jobb kamra

EDV (ml) 629 407
EDVI (ml/m?) 289 186
ESV (ml) 506 335
ESVI (ml/m?) 232 153
SV (ml) 122 72
SVI (ml/m?2) 56 33
EF (%) 19,5 18
CO () 11,6 6,8
Mass ED (g) 175

Mass EDI (g/m?) 80

tole (VES), két alkalommal 4-5 tagbdl allé kamrai futam
kerult régzitésre, pitvarfibrillacio, non-sustained kamrai
tachycardia, malignus kamrai ritmuszavar nem volt. Az
ujonnan felismert cardiomyopathia miatt — a jelenleg
érvényben 1év8 szakmai ajanlas alapjan — ICD-implan-
taciét nem végeztink, azonban egy klinikai tanulmany
keretein belul a beteget 3 hénapra defibrillator mellény-
nyel (wearable cardioverter defibrillator, WCD) lattuk el
(4. &bra). A beteget 2018. november végén jo6 altalanos
allapotban (NYHA II. funkcionalis stadium) otthonaba

4. ABRA.. Hordozhaté defibrillator mellény (WCD, Zol®)
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2. TABLAZAT. A diagnézis felallitasakor és a kontrollvizsgélat
alkalmaval végzett echokardiografia (TTE) soran mért para-
méterek és N-terminlis pro B-tipust natriuretikus peptid
(NT-proBNP) értékek. Roviditések: BP: bal pitvar; BK: bal
kamra; RVD1: basalis jobb kamrai atméré; BK EF Simpson: bal
kamrai ejekcis frakcié Simpson-mddszerrel meghatérozva;
LVOT VTI: bal kamra kifolyé traktusban mért sebesség idé
integral; dP/dt: bal kamrai nyomés emelkedésének paramé-
tere izovolumetrias kontrakcié idején; SV: verévolumen; Ml:
mitralis inszufficiencia, PISA EROA- PISA: (proximal isovel-
ocity surface area) mddszerrel szamitott effektiv regurgi-
tacids orificium area; Tl: tricuspidalis inszufficiencia; TAPSE:
tricuspidalis anulus sikjanak szisztolés elémozdulasa; RVSP:
jobb kamrai szisztolés nyomas; IVC: vena cava inferior

2018. oktober 2019. februar

BP (mm) 53 51
BK (mm) 77-88 75-86
RVD1 (mm) 58 48
BK EF Simpson (%) 15 30
LVOTVTI (m) 0.06 0,18
dP/dt (Hgmm/s) 872 860
SV (ml) 29 92
MI (sulyossagi fok) 1} -1
PISA EROA (cm?) 0.18 0,14
Mitralis bearamlas Restriktiv Pseudonorm
Tl (sulyossagi fok) Il Jelzett
TAPSE (mm) 20 25
RVSP (Hgmm) 35+15 22+ 8
IVC (mm) 33 22
NT-proBNP (ng/l) 2436 918

bocsajtottuk. Az egyenes agi hozzatartozok echokar-
diografias szlirése negativ eredménnyel zarult.

Kontrollvizsgalat (2018. december) alkalméaval a beteg
terhelhet6ségének tovabbi, jelentds javulasarol sza-
molt be (haponta 2-5 km séta, 2-3 emelet 1épcsb), rit-
muszavar nem jelentkezett, cardiopulmonalisan mind-
végig kompenzalt volt. Echokardiogréafia a bal és jobb
kamra szisztolés funkcidjanak javulasat mutatta, a
mitralis regurgitacié mértéke és a jobb kamrai nyomas
csOkkent, azonban a bal kamrai Uregatmérék érdem-
ben nem valtoztak (2. tablazat). A szivelégtelenség
bazisterapia optimalizalasat tovabb folytattuk. 2019 ja-
nuarjaban vérnyomasmérés kapcsan észlelt alacsony
pulzusszam hatterében Holter EKG-panaszokat nem
okozé, de gyakori, monomorf, jobb kamrai kifoly6 trak-
tus (RVOT) kiindulasu, tdbbszér bigemin formaban
jelentkezd VES-eket igazolt (6sszutések 20%-a). Az
ismételt, valtozatlanul nagyszamu VES-eket mutato
Holter EKG-vizsgalatok alapjan elektrofiziolégiai konzi-
lium tortént, a balkamra-funkcio tovabbi csokkenésének
megel6zése, illetve esetleges javulasanak reményé-
ben a beteget ablaciéra eldjegyezték. A latott klinikai
és echokardiografias kép (extrém tag sziviregek, csok-
kent balkamra-funkcio) alapjan a WCD levételét kovets-

en a beteggel egyetértésben, primer prevencios indika-
cioval ICD-implantacié mellett dontéttink, amely 2019
februarjaban szé6v6dménymentesen megtortént. Azéta
sokkleadas nem tdrtént, a beteg terhelhetésége tovabb
javult (napi 5-8 km séta, 4-5 emelet Iépcsé), funkcio-
nalis stadium NYHA |. HTX irdnyu tovabblépést a funk-
cionalis allapot romlasa vagy terapiarefrakter malignus
kamrai ritmuszavar fellépése esetén tervezink.

Megbeszélés

Az NCCMP el8sz6r 1926-ban Grant (1) altal kerult le-
irasra, mint egy heterogén miokardialis rendellenes-
ség. A kérkép morfolégiai alapja a kétrétegi myocar-
dium (egy kulsé vékonyabb compact réteg [CM] és egy
belsd vaskosabb non-compact réteg [NCM]), amelynek
sajatossaga koros trabekulak és a recessusok jelenlé-
te (2) (5. &bra). Patofiziologiai hattere tovabbra is vita
targyat képezi: nem egyértelm, hogy kuldénallé entitas-
rél van-e sz6 vagy egyéb szivbetegségek fenotipusos
megjelenésérdl. A jelenleg leginkabb elfogadott elmé-
let szerint az NCCMP egy autoszomalis dominans vagy
X-kromoszémahoz kotott fejlédési rendellenesség (3),
amely soran a magzati sziv fejl6désekor a szivacsos
izomstrukturabdl formalédo sziviregek fejlédése meg-
akad, jellemz&en non-compact réteg marad vissza (4).
A diagnosztikus eljarasok fejlédésével a morfoldgia
megitélése egyre megbizhatdbb. Gyakran valtozé mér-
tékli non-compactatio kertil leirasra dilatativ, illetve a hi-
pertréfias cardiomyopathia esetén is. Az utdbbi kérké-
peknél a kontraktilis apparatust, illetve a citoszkeletont
érinté mutaciok atfedést mutatnak a non-compact car-
diomyopathidban talaltakkal (5). Ismert tovabba, hogy
a versenysportolék kozott is fokozottabb a bal kamra
trabekularizacioja, amely felveti a nyomas- és volumen-
terhelés oki szerepét a korkép kialakulasaban (6).

Az NCCMP-esetek tulnyomé tébbségében a bal kamra
lateralis disztalis és csucsi tertleteket érint§ betegség-
rél van szo6 (5), de egyes variansok a két kamra hason-
16, vagy kizarélag a jobb kamra érintettségével jarnak.
Megjelenhet izolaltan, illetve kongenitalis szivbetegsé-
gekhez tarsultan is. Egyes szerz6k a non-compactatio
gyakorisagat az atlagpopulacioban 0,05%-ra, mig szi-
velégtelen betegekben 4%-ra teszik (7).

Bal kamra
Trabekula
Recesszus

Non-compact
Compact réteg

5. ABRA. Az NCCMP morfoldgiai megjelenése
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3. TABLAZAT. NCCMP: képalkoté médszerek kiilénbézs kritériumrendszerei. Réviditések: NCM: non-compact myocardium; CM:
compact myocardium; PLAX: parasternalis hosszi tengely; SAX: parasterndlis révid tengely

Chin és Jenni és Stollberger Paterick és Petersenés Jaquier és Stacey és

mtsai (8) mtsai (9) és mtsai (10) mtsai (M) mtsai (12) mtsai (13) mtsai (14)
Képalkoté TTE TTE TTE TTE MR MR MR
maédszer
Quantitativ. = CM/(NCM+CM) NCM/CM >2 = 3 trabecula NCM/CM NCM/CM LV NC téme- NCM/CM
kritérium <0,5 >2 >2,3 ge >20% a >2

LV C tdmege

Qualitativ Teljes falvastag- Intertrabekula- Intertrabekula- 2 rétegi 2 rétegl 2 rétegi
kritérium sag (NCM+CM) ris recesszus ris recesszus myocardium myocardium  myocardi-

progressziv ndve-  kozlekedik a kozlekedik a um

kedése a mitralis bal kamraval bal kamraval

billenty(itél a csucs Color Dopplerrel ~ Color Dopp-

iranyaba; egyéb abrazolva; egyéb lerrel abrazolva

szivanomalia nincs szivanomalia

jelen nincs jelen
Nézet PLAX, csucsi 4 SAX Szamos SAX Hosszu Rovid Rovid

Uregi tengely tengely tengely
Szivciklus Végdiasztolé Végdiasztolé Nem Végdiasz- Diasztolé Végdiasztolé Végdiasz-

alkalmazand6é  tolé tolé

Mérések Bazis, papillaris Lateralis kp., Apex, lateralis Egész bal Egész bal Egész bal
anatomiai izom, apex inferior kp., apex  és inferior fal kamra kamra kamra
fékusza

A korkép klinikai megjelenése igen valtozatos: a tinet-
mentestdl a hirtelen szivhalalt elszenvedd vagy a prog-
ressziv SzE-tlnetek miatt szivtranszplantaciot igénylé
betegig terjedhet. A tlnetek barmely életkorban meg-
jelenhetnek és az esetek tulnyomo tdbbségében a bal-
kamra-diszfunkcioval hozhatdék 06sszefliggésbe. Fel-
néttkorban leggyakrabban szivelégtelenség (33-73%),
malignus kamrai ritmuszavar (6-63%), pitvarfibrillacio
(3,8-29%), nem specifikus EKG-eltérések és sziszté-
mas tromboembdlias események (21-38%) jelentkez-
hetnek (4, 7).

Az NCCMP diagndzisanak felallitdsa leggyakrabban
a széles korben elérhetd és konnyen kivitelezhetd
transztorakalis echokardiografia diagnosztikus kritéri-
umrendszerein alapul. A sziv-MR fejl6désével és mind
szélesebb kdrben val6 elérhetéségének kdszonhetben
azonban egyre pontosabb képet kaphatunk a non-com-
pactatio térbeli elhelyezkedésérél (3. tablazat). A jovo-
ben ezen kritériumrendszerek még pontosabb kvantifi-
kacioja varhato (15).

A kérkép kezelését tekintve nincs egységesen elfoga-
dott szakmai allaspont. A terapia a szivelégtelenség
kezelésére, illetve a varhaté sz6vé6dmények kivédésére
iranyul. Csokkent balkamra-funkcié és pitvarfibrillacié
esetén a szisztémas embolizaci6 megelbzése célja-
bdl oralis antikoagulans inditdsa szikséges. Felmer(l
ugyan a mély intertrabekularis recessusokban fellépé
vérrogképzddés lehetésége, mint 6nallé rizikotényezd
(16), azonban megtartott balkamra-funkcié és pitvarfib-
rillacié hianya esetén az embolizacié kockazata isme-
retlen, az antikoagulans sziikségesseége vitatott (17). A
hirtelen szivhalal megel6zésére az NCCMP diagnézisa
6nmagaban nem indokolja ICD implantaciéjat, annak

belltetése a jelenleg érvényben lévd ajanlasok alapjan
torténik. Végezetul rendkivil fontos az elséfoku roko-
nok klinikai és genetikai sz(irése (18).

Kovetkeztetések

Az NCCMP egy ritka, potencidlisan magas morbiditas-
sal és mortalitassal jar6 korkép. Etiolégidja jelenleg is
vitatott, diagnézisa és kezelése az egységesen elfoga-
dott iranyelvek hianyaban jelent6s kihivas elé allitia a
klinikust. A betegséggel kapcsolatos ismereteink b&vi-
tése céljabdl tovabbi patofizioldgiai és klinikai vizsgala-
tok szikségesek.
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