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Szivsarcoidosis aritmolégiai vonatkozasai
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A szivsarcoidosis egy ritka, aluldiagnosztizalt kérkép. Gyakran mas okkal nem magyarazhaté magas foku pitvar-kam-
rai (AV) blokk vagy malignus kamrai aritmiak (VA) formajaban jelentkezik, amely esetekben tovabbi komplex diag-
nosztika javasolt. Ebben fontos szerepe van a sziv MRI-n kivil az FDG PET/CT-vizsgalatnak, amely alapjan célzott
biopszia tervezhetd. A vezetési zavarok megfelelé immunszuppressziv terapiara reverzibilisek lehetnek, azonban ma-
gas foku AV-blokk esetén ritmusszabalyzo6 késziilek belltetése javasolt. A kamrai ritmuszavarok hatterében inflam-
matorikus tényezok, illetve késébbi fazisban kamrai remodellacio is allhat. Mig elébbi immuszuppressziv kezelésre jol
reagal, utdbbi esetben gyakran sziikséges katéteres ablacié. Primer profilaktikus ICD-implantacié elbiralasaban az
anamnesztikus adatok és képalkoto vizsgalatok mellett az elektrofiziologiai vizsgalatnak is létjogosultsaga van.
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Cardiac Sarcoidosis and Arrhythmias

Cardiac sarcoidosis is a rare and underdiagnosed disease. The first clinical manifestation can be high degree atrioventricular
(AV) block or malignant ventricular arrhythmias (VAs), when further diagnostics are recommended. The key of the diagnosis
is the extracardiac or cardiac biopsy, which can be targeted based on advanced cardiovascular imaging (cardiac MRl or FDG
PET/CT scan). The conduction abnormalities can be reversible, but in case of high degree AV block, an implantable pulse
generator is recommended. The pathophysiology of VAs can be due to inflammation or ventricular remodeling. Treatment is
based on immunosuppressants, but catheter ablation can be necessary in drug-refractory cases. Primary prophylactic ICD

implantation is a complex decision, which is based on anamnestic, imaging and electrophysiological study findings.
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Bevezetés

A sarcoidosis egy progressziv, granulomatosus beteg-
ség, amely egy — egyel6re ismeretlen — antigénre adott
immunoldgiai valasz folytan jon létre. Leggyakrabban a
tudét involvélja, azonban szamos mas szervet is érint-
het, tdbbek kdzott a szivizmot is. Prevalencigja fold-
rajzi elhelyezkedéstél és rassztol fuggben 4,7-64/100
000 kozéttire becsulhetd. Az esetek 70%-a a 25-45
éves korosztalyban fordul eld, immunolégiai jellegébél
adddodan nék koérében gyakrabban észlelhetd (1). Kor-
bonctani adatok alapjan a szivizom-érintettség lega-
labb 25%-ban jelen van, azonban kardioldgiai klinikai
manifesztaciéra az esetek nagyjabol 5%-aban lehet
szamitani (2). Bizonyitott, hogy szivsarcoidosis (CS) a
betegek tulélését negativan érinti, amelynek legfonto-

sabb prediktora a bal kamrai (BK) ejekcids frakciod (EF)
(3). Mivel valogatott esetekben a sarcoidosis elsé tu-
nete pitvar-kamrai blokk vagy kamrai ritmuszavar (VA)
lehet, ezért minden olyan esetben, ahol az életkor és a
klinikai kdrdlmények alapjan felmeril a betegség fenn-
allasa, tovabbi diagnosztikus Iépések szikségesek.

Diagnosztika

A CS diagndzisa két médon allapithatd meg: szivizom-
biopszia, illetve klinikai adatok alapjan. Mivel a myocar-
dium érintettsége nem diffuz, ezért a biopszia talalati
aranya még iranyitott mintavétellel is alacsony. Klinika-
ilag valészinUsitheté a diagndzis, hogyha szdvettanilag
igazolt extrakardidlis sarcoidosis mellett egyéb mas okra
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vissza nem vezethetd strukturalis vagy vezetési zavar all
fenn (2, 4). Mivel a diagnézis pozitiv hisztolégiai mintan
alapszik, igy a CS bizonyitasa az esetek nagy részé-
ben komoly diagnosztikus kihivast jelent, féleg ott ahol
az elsd klinikai manifesztacio kardiolédgiai jellegl. Ennek
megfeleléen a japan szakmai irdnyvonal bizonyos krité-
riumrendszer és Klinikai eltérések fennallasa esetén el-
tekint a szdvettani igazolastdl, de a szerz6k véleménye
szerint ez ndvelheti a diagnosztikus tévedés esélyét (4).
Irodalmi adatok alapjan a 60 évnél fiatalabb, egyéb mas
okkal nem magyarazhaté magas foku pitvar-kamrai blok-
kok hétterében 11,2-14%-ban CS all (5). Ezen esetekben
tehat megfontolandd a betegek sz(irése, amely térténhet
CT-vizsgalattal (az esetleg pulmonalis érintettség kimu-
tatasara), valamint lehetséges sziv-MRI és/vagy egész-
test FDG (fluoro-dezoxi-gluk6z)-PET/CT-vizsgalattal is.
A diagnosztikus algoritmust az 1. 4bra mutatja.
MRI-vizsgalattal a szivsarcoidosisra specifikus elté-
rés nem igazolhaté. Gyakran lathat6 foltos jellegl ké-
s6i kontrasztanyag-halmozas (LGE), amely a koronaria
ellatasi terlleteket nem respektalja, leggyakrabban a
szeptum érintett (2. abra), valamint midmiokardialis és
szubepikardialis régiok. Mindkét kamrat involvalhatja,
gyakran ARVD-kritériumok is teljestlnek, amely miatt
el6fordulhat téves diagnoézis (6).

Az FDG-PET/CT az onkolégidban széles kdrben hasz-
nalt diagnosztikus vizsgalat, azonban a kardioldégiaban
is egyre bévulé indikacids sorral (miokardidlis viabilitas,
endocarditis) rendelkezik, amelyhez mar koran csatla-
kozott a CS is. Megfelel diétas el6késziletek utan a
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Szivsarcoidosis esetén ajanlott diagnosztikus
algoritmus (AV=atrioventrikularis; CMR=kardialis méagneses
rezonancia vizsgélat; CT=komputertomografia; FDG=fluo-
ro-dezoxi-gliikéz; PET=pozitron emissziés tomografia)
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metabolikusan aktiv, sarcoid granulomékat tartamazé
myocardium részek fokozott radiofarmakon felvétele
lathatdé. Ha nem izolalt CS-rél van sz6, akkor az FDG-
PET/CT-vizsgalat az extrakardidlisan jelen 1év6, sarcoid
granulomakat tartalmazd szerveket/nyirokcsomokat is
lathatova teszi (7) (3. abra). Mindezek alapjan a vizsga-
latnak kiemelt jelentésége van mind extrakardialis, mind
kardialis célzott biopszias mintavétel tervezésekor (8).
Az elektrokardiografias- és echokardiografias vizsgalat-
nak a végs6 diagnosztikaban csak kiegészité szerepe
van. A fent emlitetteken kivil szamos egyéb, nem spe-
cifikus EKG-eltérések fordulhatnak eld: intraventikularis
vezetési zavarok, QRS-fragmentacid, ST-depresszid
vagy elevacio (9), T-hullam inverzi6é (10). Echokardio-
grafias vizsgalatra jellemz&ek a nonkoronarias eloszlasu
falmozgaszavarok, amelyek leggyakrabban a szeptumot
és a lateralis falat érintik. Kezdeti stadiumban el&fordul-
hat myocardium-hipertrofia, késébbiekben a hegesen
elvékonyodott, sokszor aneurizmaszerien kitagult infe-
robazdlis septum diszkinézise alakulhat ki (11).

A sacroidosis kezelésének alapja az immunszuppresz-
sziv (IS) terapia, azonban nincs egyértelml ajanlas
arra vonatkozoan, hogy szivérintettség esetén mikor,
milyen médon és mennyi ideig torténjen a kezelés. Ab-
ban egyetértés van, hogy azon betegeknél, ahol su-
lyos kamrai ritmuszavarok, pitvar-kamrai blokk vagy
BK szisztolés diszfunkcid alakult ki, a kezelés mihama-
rabbi elkezdése szikséges. Kérdéses azonban, hogy
panaszmentes, jelentds szivizom-érintettség nélki-
li esetekben sziikséges-e az |S-terapia. A kezdd kor-
tikoszteroid doézisara sincs egyértelmd iranymutatas,
de egy korabbi vizsgalat azt mutatta, hogy magasabb

45 éves nd sikeres reaniméciét kovetden készilt
MR- felvételén lathato késdi kontraszthalmozés anteroseptalis,
septalis és inferoseptalis terileten (nyilak), amely lokalizacié
felvetette szivsarcoidosis gyanujat. A késSbbiekben késziltt
FDG PET/CT éltal lokalizalt metabolikusan hiperaktiv teriile-
tekrdl vett célzott endomiokardiélis biopszia igazolta az izolatt
szivsarcoidosis jelenlétét (CT=komputertomogréfia; FDG=fluo-
ro-dezoxi-glikéz; PET=pozitron emisszids tomografia)
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Kardioldgiai el6készitést kovetSen ismeretlen eredetti teljes pitvar-kamrai blokk miatt végzett 18F-FDG-PET/CT-vizs-

gélat. Alacsony dézisu nativ CT , 18F-FDG-PET

és fuzionalt kép

. Az axidlis siku felvételeken a bal

kamrai myocardium teriiletén tébbgdcu, valtozé intenzitasu, fokalis aktivitasfokozodas 1athatd (nyilak) a jobb kamra érintettsége

mellett. Ugyanazon beteg korondlis sikd felvételein

szimmetrikusan, perihilarisan lathatok 18F-FDG-dusité nyirokcso-
mok (nyil) valamint a lép tébbgdcu érintettsége figyelhetd meg. Az axidlis siku felvételeken

az L IIl. csigolya szintjében

FDG-dusito nyirokcsomé abrazolddik (nyil). A perihilaris nyirokcsomokbdl vett célzott biopszia granulomatosus gyulladast
igazolt (CT=komputertomografia; FDG=fluoro-dezoxi-gliikéz; PET=pozitron emisszis tomogréfia)

(>30 mg) doézistdl mortalitasban érdemi elény nem var-
haté (12). Egyes munkacsoportok szteroid monotera-
piat javasolnak, mashol pedig annak leépitésével par-
huzamosan egyéb immunszuppresszans (methotrexat,
azathiporin) kezelést inditanak hosszabb tavu fenntarto
kezelésnek. A terapia hatékonysaganak monitorizala-
sara FDG- PET/CT-t, illetve sziv-MRI-t javasoljak.

A szivsarcoidosis az esetek jelentés részében érinti a
bazalis septumot, ezért gyakran jar egyutt magasabb
foku pitvar-kamrai blokkal. Immunszuppresziv kezelés-

re a vezetési zavar javulhat, mivel azonban a kezelés-
re adott valaszt elére megbecsiini nem lehet, ezért a
jelenlegi ajanlas minden esetben ritmusszabalyozé ké-
szulék implantaciojat javasolja. Korabbi vizsgélatok azt
mutattak, hogy pitvar-kamrai blokkal jaré6 CS esetén
magas aranyban fordult el VA az utan kdvetés alatt,
igy ezen betegeknél pacemaker helyett az ICD-implan-
tacio megfontolando.

A kamrai ritmuszavarok patomechanizmusaban sze-
repet jatszik részben az aktiv gyulladdsos folyamat,
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masrészt pedig az annak kovetkeztében kialakult mi-
okardialis hegesedés is. Ezzel magyarazhatd, hogy
szivsarcoidosisban még megtartott BK-funkcio esetén
is magas aranyban fordul el6 tartés VA és hirtelen sziv-
halal azon esetekben, ahol MRI-vizsgalaton LGE iga-
zolhaté vagy FDG-PET/CT-vizsgalat kéros halmozast
mutatott (13). A komplex kezelés ezért magaban foglal-
ja az immunszuppressziv-, antiaritmias (AAD) kezelést,
katéterablaciét és az ICD-implantaciot is.

Az 1S-kezelés akar Onmagaban is csokkentheti a
VA-szamot, amit tobb esetriport és kis esetszamu vizs-
galat is igazolt, azonban a betegség késéi fazisaban
akar ronthatja is a prognézist. Ez azzal magyarazhaté,
hogy ebben a stadiumban a VA mechanizmusa inkabb
szubsztrat-dependens, amit a szteroid miokardialis re-
modellaciét fokozé hatasa tovabb ront. Igazan latva-
nyos javulast az IS-kezeléstél tehat a betegség korai
fazisaban lehet remélni (14).

Az antiartimias szerek hatékonysagara sincs erds bizo-
nyiték, de 1S-kezelés AAD-vel kombinalva egyértelm(ien
hatékonyabb. Az esetek kozel fele igy is gyégyszeres ke-
zelésre refrakter (15). Ezen betegeknél mertil fel katéte-
res ablacié, amivel 80-90%-ban szignifikans csokkenést
lehet elérni a VA-események szamaban, mig teljes arit-
miamentességet 25-50%-ban kdzoltek (15, 16).
ICD-implantacé minden olyan esetben indokolt, ahol
szekunder profilaktikus indikacié all fenn, illetve azon
betegeknél, ahol IS-kezelés ellenére is sulyosan csok-
kent BK-funkcio maradt vissza*. A dontés nehezebb
azon klinikai szituacidkban, ahol relativ megérzétt EF
mellett mutathaté ki a CS. Mint kordbban emlitésre ke-
rilt, ha a betegnek pacemaker-implantaciét igénylé ve-
zetési zavar alakult ki, akkor ICD-implantacié erésen
megfontolandd. Ugyancsak lla indikacioval szerepel a
legfrissebb ajanlasban az anamnesztikus kardiogén jel-
legli syncope, illetve a pozitiv elektrofizioldgiai vizsga-
lat (2). Utébbi pozitiv prediktiv értéke 75%, mig negativ
prediktiv értéke 90% (17). Mivel korabbi vizsgalatok azt
mutattak, hogy kiterjedt jobb kamrai érintettség a VA
prediktora, azért ha a jobb kamrai ejekcios frakcié 40%
alatt van, ICD-implantacié megfontolhatd akkor is, ha
a BK-funkcié csak mérsékelten csokkent (13) (4. 4bra).

4. ABRA. ICD-implantécié indikéciéi szivsarcoidosis esetén
a 2014. évi HRS-konszenzus dokumentum ajanlasai alapjan
(BKEF=bal kamrai ejekciés frakcid; EPS=elektrofiziolégiai
vizsgalat; JKEF=jobb kamrai ejekciés frakcié; SCD=hirtelen
szivhaldl; VA=kamrai aritmia)

ICD-implantéacio6 indikacioi Indikacio

B
Pacemaker indikacio lla
Kardiogén syncope vagy presyncope lla
Pozitiv EPS 1[o]

BKEF 36-49% és/vagy JKEF <40%* | llb

*optimalizalt gydgyszeres terapia és immunszuppressziv kezelés mellett

Kovetkeztetések

A klinikailag relevans CS ritkan el6forduld és még ritkab-
ban diagnosztizalt betegség. Mivel leggyakrabban brady-
cardia, illetve kamrai tachiaritmiak formajaban jelentkezik,
ezért az aritmoldgianak kiemelt fontossagu szerepe van a
diagndézisban, a komplex gydgyszeres és invaziv kezelés-
ben, valamint a betegség prognézisaban. Utdbbit ugyanis
nagyban meghatarozza, hogy a betegség mely stadiuma-
ban kezdik meg a definitiv terapiat. Mivel még sok kérdés
megvalaszolatlan, a kis betegszam miatt hianyoznak a
nagy esetszamu randomizalt vizsgalatok, igy egyel6re a
CS kezelése nagyban individualizalt.
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