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19 éves nébetegiink esetében 3 évvel kordbban, fizikai terhelés kapcsdn jelentkezd
kamrafibrilldciét kovetden kétiiregii implantdlhaté cardioverter defibrilldtor
(ICD) implantdcié tortént (Biotronik Lexos DR) egy mdsik centrumban. Kli-
nikdnkon elsé ambuldns kontrollja sordn az ICD memdridjdban 38 polimorf
kamrai tachycardia (KT) epizédot taldltunk, amelyre az ICD dsszesen 9 alka-
lommal adott le sokkterdpidt, azonban ezek minden esetben ineffektivnek bizo-
nyultak a normdltartomdnyban évd sokk-impedancidk ellenére. A KT-epizi-
dok szinpadi fellépés kapcsdn jelentkeztek és a beteg sem a ritmuszavarokat, sem
a leadott sokkokat nem érezte meg. Emiatt az ICD-rendszer esetleges hibds
miikodésének kizdrdsdra defibrilldcios threshold-tesztet végeztiink: a teszt sordn
az ICD a kivdltott kamrafibrilldciét az elséként leadott sokkal hatékonyan
termindlta, igazolva a beiiltetett rendszer megtartott integritdsdt. Ezzel pdrhu-
zamosan az etioldgia tisztdzdsdra terheléses EKG-vizsgdlatot végeztiink,
amelynek sordn elébb monomorf kamrai ektdpia, majd emelkedd terhelési foko-
zaton polimorf kamrai extraszisztolék, nem tartés KT-k jelentkeztek, ami alap-
jdn katekolaminerg polimorf kamrai tachycardidt (CPV'T) diagnosztizdltunk.
A CPV'T diagnézisa igy magyardzatot adott az ICD-sokkok eltérd hatékonysd-
gdra a kiilonbozd mechanizmusii kamrai ritmuszavarok esetében.
Kovetkeztetés: Fiatalkorban fizikai vagy pszichés stressz hatdsdra bekovetkezd
hirtelen szivhaldl vagy malignus kamrai ritmuszavar hdtterében gondolni kell
CPV'T-re. Esetiinkben is megfigyelhetd volt, hogy CPVT-ben az ICD-sokkte-
rdpia hatékonysdga nagymértékben fiigg a ritmuszavar mechanizmusdtol: a
leadott sokkok a triggerelt aktivitdson alapulé ritmuszavarokat (polimorf, bidi-
rekciondlis KT) alacsony, azonban a reentry mechanizmusiiakat (kamra-
fibrilldcio) magas sikerardnnyal sziintetik meg.

ICD therapy in cathecolaminergic polymorphic ventricular tachycardia
A dual-chamber implantable cardioverter defibrillator ICD (Biotronik Lexos
DR) was implanted after ventricular fibrillation in a 19-year-old female patient
3 years before her hospital admission to our Institute. A total of 38 polymorphic
ventricular tachycardia (V'T) episodes were retrieved from device memory dur-
ing her first follow-up visit at our Department. Nine shock therapies were deliv-
ered by the device, but interestingly, none of the therapies were effective despite
normal shock impedance values. V'Ts started during emotional stress, but neither
the arrhythmias, nor the shocks were realized by the patient. To exclude mal-
function of the defibrillator system a defibrillation threshold test was performed:
during the test the device successfully terminated the induced VE, thereby verify-
ing proper ICD function. To clarify the etiology of the arrhythmias an ergome-
try was performed: during physical activity first monomorphic premature ven-
tricular beats appeared, followed by polymorphic beats and non-sustained V'Ts.
Based on the results of ergometry the diagnosis of catecholaminerg polymorphic
ventricular tachycardia (CPV'T) could be established. The diagnosis of CPV'T
could explain the different effectivity of ICD shocks on ventricular arrhythmias
with different mechanism.

Conclusion: Ventricular fibrillation after physical or emotional stress should raise
the suspicion for CPV'T. The effectivity of ICD shocks in CPV'T are highly depen-
dent on the underlying mechanism of the ventricular arrhythmias with low success
rates in V'Ts based on triggered activity (polymorphic V'T, bidirectional V'T) but
with high success rates in reentrant tachycardias (ventricular fibrillation).
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Esetismertetés elséként az 1CD-rendszer hibds miikodése, leginkdbb a
sokk-elektréda minor kiilsé szigetelési hibdja, vagy belsé
rovidzdrlat lehetdsége meriilt fel. Ennek kizdrdsa céljabél a
beteget hospitalizdltuk, defibrilldciés threshold-tesztet vé-
geztiink: a teszt sordn rovid altatdsban a T-hulldmra le-
adott 1f-os sokkal kamrafibrilldciét vdltottunk ki, amit az
ICD megfelelGen detektdlt és az elséként leadott 30]-os
sokk hatékonyan termindlt, helyredllitva a sinusritmust,
egyiittal igazolva a beiiltetett ICD-rendszer megtartott
integritdsdt (1. B dbra). Ezzel pdrhuzamosan az anam-
nesztikus adatokat is figyelembe véve az etioldgia tisztdzd-
sdra terheléses EKG-vizsgdlatot végeztiink: a terhelés kez-
detén monomorf kamrai ektépia, majd emelkedd terhelési
fokozaton polimorf kamrai extrasystolék, nem tartés KT-k
Jjelentkeztek, ami alapjdn katekolaminerg polimorf kamrai
tachycardidt (CPV'T) diagnosztizdltunk (2. dbra). A diag-
nézis feldllitdsdt kovetden a kordbban is szedett béta-blok-
kolé dézisdt megemeltiik (1X50 mg-ra), illetve genetikai
vizsgdlatot végeztiink, amelynek eredménye még folyamat-
ban van. Az egyéves utdnkdvetési idészak alatt a beteg tel-
Jesen panaszmentes volt: sem palpitdcié vagy syncope sem
ICD-miikodés nem jelentkezett.

19 éves ndbetegiink esetében 4 évvel kordbban szinpadi
préba sordn bevezetd tiinetek nélkiili eszméletvesztés jelent-
kezett, az ezt kovetd kivizsgdlds sordn érdemi eltérést nem
taldltak. Egy évvel késobb testnevelésordn, fizikai terhelés
kapcsdn kamrafibrilldcié lépett fel, sikeres reanimdcid tor-
tént. A kardioldgiai kivizsgdlds sordn normdl 12 elvezetéses
EKG-t rogzitettek, az elvégzett echokardiogrdfia és sziv
MR-vizsgdlat strukturdlisan ép szivet igazoltak. Ext kove-
t6en szekunder prevencids célzattal kétiiregii ICD-implan-
tdcié tortént (Biotronik Lexos DR). Lakhelyvdltoztatds
miatt 2013 novemberében jelentkezett klinikdnkon eldszor
a beteg rutin ambuldns kontrollra, amelynek sordn teljesen
panaszmentes volt. Gyégyszeresen kis dézisii béta-blokko-
l6t (1X25 mg metoprolol-szukcindt) szedett, amelyet az
ICD-implantdciot kovetden inditottak. Az eszkiz ellendr-
zése sordn normdltartomdnyban lévé elektréda-impedanci-
dkat, megfeleld érzékelési és ingerlési paramétereket mér-
tink. Az ICD meméridjdban 38 polimorf kamrai tachy-
cardia (KT) epizédot taldltunk, amelyek dontd tobbsége
spontdn termindlddott, de a beteg egy rovid idSintervallum-
ban tartés ritmuszavarokra dsszesen 9 alkalommal ICD-
sokkot is kapott, amelyek azonban minden esetben ineffek-
tivnek bizonyultak, a sokk leaddsa kapcsdn is normdltarto- . . . .
mdnyban 1évd sokk-impedancidk ellenére (1. A dbra). A A CPVT ritka, de malignus betegség, amelynek el6for-
beteget kikérdezve az epizédok szinpadi fellépés kapcsin duldsi gyakorisdgit 1:10 000-re becsiilik, de ez région-

Megbeszélés

Jjelentkeztek és érdekes mdédon a beteg sem a ritmuszavaro- ként eltérést mutathat. Hirtelen szivhalil a betegek 25-
kat, sem a leadott sokkokat nem érezte meg. Ezek alapjdn 50%-aban a 30 éves kor elérése el6tt jelentkezik. Klini-

1. abra. A: Az implantalhat6 cardioverter defibrillator (ICD) memdriajaban rogzitett polimorf kamrai
tachycardia epizéd, ami a leadott sokkterapiara nem sziinik. B: ICD-teszt soran az indukalt kamra-
fibrillaciot a késziilék az elsGként leadott 30 J-os sokkal hatékonyan terminalja
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2. abra. Terheléses EKG soran 100 W terhelési szinten kamrai bigeminia jelentkezik. KésGbb nem tartos
polimorf tachycardiak is kialakultak, majd a pihenési szakban a kamrai ritmuszavarok teljesen eltiintek

kailag a nyugalmi EKG-n, echokardiogrifiin jellemzd-
en érdemi eltérés nem lithatd, de adrenerg stimulicié
hatisira (fizikai terhelés, vagy pszichés stressz esetén)
kamrai extrasystolék jelentkeznek, majd a terhelés fo-
kozdédasival polimorf vagy bidirekciondlis kamrai ta-
chycardia alakul ki (1). Ezek a ritmuszavarok gyakran
spontin is megszinnek, de kamrafibrillicidba is dege-
nerdlédhatnak hirtelen szivhaldlt okozva. Fiatal betege-
ken fizikai vagy emociondlis stressz kapcsan jelentkezd
eszméletvesztés, abortdlt szivhalil esetén a hossztt QT-
szindréma mellett a CPVT lehetSségére is gondolni
kell. A diagnosztikus vizsgilatok sordbdl ilyen esetek-
ben nem maradhat ki a terheléses EKG.

Hitterében leggyakrabban a ryanodin-receptor gén-
muticidja (RYR2) ill, ami autoszomilis domindns
oroklésmenetet mutat, ritkidbban az autoszomailis re-
cessziv mddon 6rokléds calsequestrin gén (CASQ2)
muticidja okozza (1). Mindkét gén a szarkolplazma-
tikus retikulumbdl torténd kalciumfelszabadulist sza-
bilyozza, aminek megviltozisa dll a CPVT-re jellemzd
kamrai ritmuszavarok hitterében: a szarkoplazmatikus
retikulumbdl kéros kalciumfelszabadulds miatt késéi

utddepolarizicié alakul ki, ami triggerelt aktivitison
alapulé aritmidk (polimorf KT és bidirekciondlis KT)
kialakuldsdhoz vezet. Ezek a ritmuszavarok azonban
kamrafibrillicioba degenerilédhatnak, ami az elSbbi
ritmuszavaroktdl eltéréen reentry mechanizmusi.

Kezelésében alapvets a béta-blokkoldk addsa, ami min-
den CPVT-s beteg esetében I. osztilyt indikicié (2).
Fokozatos titralis mellett kell elérni az effektiv dézist,
aminek a hatékonysigit gydgyszer mellett végzett
ismételt terheléses vizsgilattal lehet ellendrizni. Fontos
kiemelni a rendszeres és pontos gyoégyszerszedés jelen-
t8ségét, mar egyszeri dozis kihagydsa is malignus rit-
muszavarokat provokilhat. Gydgyszeresen kedvezd
adatok dllnak még rendelkezésiinkre a béta-blokkoldk
mellett alkalmazott flecainid addsival kapcsolatban,
ami a ryanodin-receptor medidlta kalciumfelszabadu-
last gitolja. Kisebb vizsgilatok timogatjik még a kalci-
umcsatorna-gitlok (verapamil) alkalmazisit, de ezek
kedvezd hatdsait hosszabb tivon még nem igazoltik.
Az ICD-implanticié 1. osztlyt ajinlis hirtelen szivha-
14l talél6inél és Il.a osztilyt ajinlds a béta-blokkold
mellett jelentkezd syncope vagy tartés kamrai tachy-
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cardia esetén (2). Az ICD-k alkalmazisival kapcsolat-
ban megemlitendd, hogy az ICD-sokk okozta fijda-
lom és erdteljes szimpatikotonia Gjabb kamrai ritmus-
zavarokat és ezdltal elektromos vihart provokilhat.
Halmozott kamrai ritmuszavarok esetén a bal ganglion
stellatum blokadjival kapcsolatban szimoltak be ked-
vezG eredményekrdl (3).

A csalidtagok sztirését illetSen fontos az els6foku
rokonok vizsgilata nyugalmi EKG-val, echokardio-
grafidval és terheléses EKG-vizsgalattal. Amennyi-
ben a proband genetikai vizsgilata sordn sikertiil azo-
nositani a betegségért felel@s génmuticiét a tiinet-
mentes csalidtagok genetikai vizsgilatit is indokolt
elvégezni. Ujabb vizsgilatok alapjan a tiinetmentes
muticié hordozdk béta-blokkold kezelése is javasol-
haté (4).

A kozelmultban két tanulminy is megjelent, amelyek
az ICD-sokkok hatékonysigit vizsgiltik CPVT-s be-
tegek korében a ritmuszavar mechanizmusinak fiigg-
vényében. Roses-Noguer és munkatdrsai 13 CPVT-s,
ICD-implanticién itesett beteg kértorténetét tekintet-
ték 4t retrospektiv tanulminyukban (5). Az dtlagosan
4 éves utinkovetési idS alatt 10 beteg esetében tortént
ICD-sokk leadis, dsszesen 96 alkalommal. Az elektro-
gramokat dttekintve a triggerelt aktivitison alapuld
aritmidk esetében a sokkterdpia hatékonysiga 3%
(1/40), mig a kamrafibrilliciéra leadott sokkok eseté-
ben ez az ariny 83% (19/23) volt. A betegkohorszban
az utinkovetési idGszak alatt haldleset nem tortént.
Ehhez nagyon hasonlé eredményeket kozoltek Miyake
és munkatdrsai, akik 24 CPVT-s, ICD-beiiltetésen at-

Irodalom

esett beteg 3,3 éves utinkovetési eredményeirdl szd-
moltak be (6). A vizsgilt idGszakban 14 beteg esetében
tortént sokkleadds, indokoltan Osszesen 75 alkalom-
mal. A sokkok 43 esetben kamrafibrillicié miatt kertil-
tek leaddsra, amelyek minden esetben hatékonyan 4lli-
tottdk helyre a sinusritmust. Ezzel szemben triggerelt
aktivitison alapuld aritmidk esetén 32 esetben tortént
sokkleadds, amelyek azonban egyetlen esetben sem
sztintették a ritmuszavart.

ICD-s betegeken egy sokk leadisa a beteg szimdra
rendkiviil fijdalmas, dramiitésszerd érzéssel jir. Ese-
tiink tovabbi érdekessége, hogy szokatlan médon a
beteg ezeket nem érezte meg, annak ellenére, hogy a
sokkokat éber allapotban, szinpadi szereplés kozben
kapta. Erre egyértelmd magyarizatot nem taldltunk,
az irodalomban sem szerepel hasonl6 kozlés. Lehet-
séges magyardzatként a szinpadi szereplés okozta je-
lent@sen felfokozott érzelmi dllapot meriil fel.

Kovetkeztetések

Fiatalkorban fizikai vagy pszichés stressz hatdsira be-
kovetkezg hirtelen szivhaldl vagy malignus kamrai rit-
muszavar hitterében gondolni kell CPVT-re. Esetiink-
ben is megfigyelhetS volt, hogy CPVT-ben az ICD-
sokkterdpia hatékonysiga nagymértékben fiigg a rit-
muszavar mechanizmusitdl: a leadott sokkok a trig-
gerelt aktivitdson alapulé ritmuszavarokat (polimorf
KT, bidirekciondlis KT) alacsony, azonban a reentry
mechanizmustiakat (kamrafibrillicié) magas siker-
ardnnyal sztintetik meg.
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