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Hattér: A perkutan transzkoronarias septalis myocardium ablacié (PTSMA) a bal kamra kifolyétraktus gradiens csékken-
tésére kifejlesztett eljaras obstruktiv hipertréfias cardiomyopathiaban (HCM).

Esetismertetés: Az észlelésekor 42 éves nébeteg 8 évvel korabban diagnosztizalt obstruktiv HCM miatt allt rendszeres
kardioldgiai gondozas alatt. Echokardiografiaval a bal kamrai kifolyétraktusban (LVOT) mért csucsgradiens 50 Hgmm volt,
amely provokaciora 70 Hgmme-re, terhelésvizsgalat soran 125 Hgmm-re emelkedett és rendszeresen kollapszus kozeli al-
lapot alakult ki. A NYHA l1lI. funkcionalis stadiumban 1évé nébetegnél, gyogyszeres kezelés mellett is ismételten jelentkezd
kollapszusok és EKG-val igazolt kamrai ritmuszavarok miatt PTSMA tortént. A PTSMA soran sem szelektiv és szubszelektiv
angiografia, sem kontraszt echokardiografia nem mutatott abnormis septalis kollateralis agakat, azonban az ablacié soran
alkalmazott alkohol jobb koronaria disztalis érszakaszaba is eljutott, ott nem tervezett miokardialis infarktust hozott létre. A
beteg rovid- és kdzéptavu utankdvetése alapjan az elvégzett PTSMA kivaléo hemodinamikai eredménnyel jart, a jarulékosan
elszenvedett disztalis jobb koronaria-okkluzio klinikailag jelentés hatassal nem birt.

Kovetkeztetések: A PTSMA biztonsagos és hatasos kezelési eljaras a megfeleld kritériumok alapjan bevalasztott tiinetes
obstruktiv HCM-betegek szamara. Az ablaci6 soran az esetlegesen meglévd abnormis kollateralis agak rigordzus vizsga-
lata kdtelezd. A beadott alkohol szigord szabalyok betartasa mellett is a nem lathato, funkcionalisan megjelené abnormis
kollateralisokon keresztll propagalhat epikardialis koronaria felé, amely ritkan eléfordul6 szovédményunk hatterében is
allhat.

Kulcsszavak: hipertréfias cardiomyopathia, perkutan transzkoronarias septalis myocardium ablacio,
kontraszt echokardiografia

Partial epicardial coronary artery occlusion during percutaneous transcoronary septal myocardial ablation (PTSMA)
Background: Percutaneous transcoronary septal myocardium ablation (PTSMA) is a catheter-based method to relieve the
left ventricular outflow tract (LVOT) obstruction in hypertrophic cardiomyopathy (HCM).
Case history: A female patient, aged 42 years at the time of assessment, has been diagnosed with obstructive hypertro-
phic cardiomyopathy (HCM) 8 years earlier. Echocardiography revealed a resting left ventricular outflow tract (LVOT) peak
gradient of 50 mmHg, which rose to 70 mmHg on provocation and to 125 mmHg on exercise, associated frequently with
near-syncope. Because of the NYHA Il functional status and the repeated syncopal attacks, persisting despite of optimal
pharmacologic therapy, PTSMA was performed. During PTSMA selective and sub-selective angiography and contrast
echocardiography was performed which did not reveal evident abnormal collateral connections. However, the alcohol,
injected during ablation, may have propagated to the distal part of the right coronary artery, through functional abnormal
collaterals, causing unwanted partial vessel closure and myocardial necrosis. Short and mid-term follow up indicated that
hemodynamic results of PTSMA was excellent with no relevant clinical outcomes regarding the distal right coronary partial
occlusion.
Conclusion: PTSMA is a safe and effective treatment modality for gradient reduction in patients with obstructive HCM se-
lected on appropriate criteria for the procedure. The rigorous assessment of potential abnormal collateral connections bet-
ween coronary branches are mandatory and frequently requires the modification of the original treatment plan. However,
non-visible, functional collaterals might be present which may cause unwanted myocardial necrosis in remote myocardial
areas, as was demonstrated in our case.
Keywords: hypertrophic cardiomyopathy, percutaneous transcoronary septal myocardium ablation,

contrast echocardiography
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Bevezetés

A hipertrofias cardiomyopathia (HCM) az esetek mint-
egy 25%-aban (provokaciés mandverek alkalmaza-
saval 60-70%-ban) obstruktiv formaban jelentkezik,
amely esetekben nyomasgradiens detektalhaté a bal
kamra kifolyétraktusaban (left ventricular outflow tract,
LVOT) a bal kamralireg csucsa és a szubaortikus régio
kozott (1, 2). Tekintettel arra, hogy az obstruktiv HCM-
es betegek gyakran optimalis gyégyszeres kezelés el-
lenére sem valnak tiinetmentessé (3—6), az obstruk-
Ci6 csOkkentésére gyakran invaziv médszerek valnak
szlkségesse.

A perkutan transzkoronarias septalis myocardium abla-
ci6 (PTSMA) a bal kamra kifolyétraktus gradiens csok-
kentésére kifejlesztett invaziv eljaras (7). Utébbi soran
a hipertrofizalt septalis terlletet ellatd septalis agba ju-
tatott etil-alkohol alkalmazasaval mvi infarktust hoz-
nak létre, amely soran a septalis teruletre lokalizalt sz6-
vetnekrozis utan hegszovet alakul ki, amely csokkenti
a hipertrofia mértékét, ezaltal a gradiens is megszinik
vagy jelentésen csdkken. Az eljaras mind a tipusosan
sarcomer fehérjéket kddold gének mutacidja kdvetkez-
tében kialakult HCM (8), mind HCM fenokdpiak esetén
is alkalmazhaté (9—12).

A beavatkozas leggyakoribb peri- és posztoperativ
komplikaciéja a mintegy 60%-ban el6forduld, de az
esetek tobbségében atmeneti teljes AV-blokk v. trifasz-
cikularis blokk, amelyek miatt permanens pacemaker
beultetésére mintegy 5%-ban van csak sziikség (13).
Szarblokk, amely tipusosan jobb Tawara-szar-blokk,
az esetek mintegy 50%-aban alakul ki. Major ritmus-
zavar kialakulasa a beavatkozas alatt vagy utan ritka.
Az egyéb kozolt komplikacidok kézé a szubakut kamrai
septumdefektus, agyembdlia, ramus descendens an-
terior vagy bal kd6zos torzs disszekcio, heveny mitralis

inszufficiencia kialakulasa, illetve jobb és/vagy bal kam-
ra szabad fali infarktus tartozik. Jelen elérheté adatok
azt igazoljak, hogy a HCM-es betegekben meglévé hir-
telen szivhalal rizikét (14—16) a PTSMA nem néveli (17).
Jelen kézleménylinkben a PTSMA egy ritka szévédmé-
nyét, egy epikardialis koronaria ag részleges okkluziojat
mutatjuk be, amelyet feltehetéen a PTSMA soran bejut-
tatott alkohol egy, a beavatkozas soran nem detektalt,
abnormis kollateralis agon val6 propagacioja okozott.

Esetismertetés

A PTSMA idején 42 éves nébetegnél 34 éves koraban
diagnosztizaltak hipertréfias cardiomyopathiat. Riziko-
faktorai k6zlil a csaladjaban eléfordulé hirtelen szivha-
lal (SCD) emelendd ki. Echokardiografias vizsgalattal
j6 globalis balkamra-funkcié mellett dominaléan a sep-
tumra lokalizalédé hipertréfia igazolddott (basalis infe-
rior septum: 14 mm, mid-inferior septum: 25 mm, ba-
salis anterior septum: 17 mm, mid-anterior septum: 23
mm). ,Systolic anterior motion” (SAM) jelenség lathato
volt (1. abra, A—B-panelek). A bal kamrai kiaramlasi pa-
lyaban (LVOT) nyugalomban 50 Hgmm-es csucsgra-
diens volt mérhetd, amely Valsalva-mandver hatasara
70 Hgmm-re emelkedett. A mitralis billenty(in posterior
iranyu jet-tel I-1l. fokd inszufficiencia volt lathato, a be-
csllt pulmonalis nyomas 35+5 Hgmm volt. Ismétlédd
eszméletvesztések miatt a HOCM diagnozis felallitasa
utan 3 évvel, 37 éves koraban primer prevenciés indi-
kacioval kétlregi ICD-implantacio tortént. Ezt kovetéen
is jelentkezett eszméletvesztése, ICD-memodria alapjan
malignus ritmuszavar nem volt. A beteg mindvégig op-
timalis és toleralhaté gyogyszeres kezelésen volt (2x5
mg bisoprolol és 2x120 mg verapamil). Gyogyszeres
kezelés mellett is tobb alkalommal jelentkezett EKG-

1. ABRA. Jelent8s interventrikuléris septum-hipertréfia (maximalis diasztolés &tmérd: 25 mm) képe parasternélis hossztengelyi
sikban transztorakalis echokardiografids felvételen (A- és B-panel), a mitralis billenty(i anterior vitorlajanak ,systolic anterior
motion” (SAM) jelenségével (nyil, B-panel). IVS: interventrikularis septum, BK: bal kamra, BP: bal pitvar, Ao: aorta
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val dokumentalt nem tartés kamrai tachycardia (nsVT),
amely miatt ICD-sokk is bekdvetkezett. Eszlelése alatt
a beteg terhelhetésége fokozatosan csokkent és 41
éves korara funkcionalis statusza a NYHA Ill. szintet
érte el, CCS 2 anginastatusszal.

A 42 éves koraban intézetiinkben végzett terheléses
EKG soran mellkasi panasz nem jelentkezett, a maxi-
malis prediktalt szivfrekvencia elérése utan, a levezetd
szakaszban széles QRS-tachycardia indult megszé-
duléssel, amely 15 perc alatt spontan terminaldédott.
Terheléses echokardiografia 75 wattos terhelési foko-
zat masodik percéig tortént, a terhelés soran vérnyo-
maseses, mellkasi panasz nem volt. Levezetd szakban
kollapszus kozeli allapot alakult ki, amelyhez EKG-el-
térés nem tarsult. A nyugalmi LVOT csucsgradiens 48
Hgmm-rél 125 Hgmme-ig emelkedett. Hemodinamikai
vizsgalattal szignifikans mértékld nyugalmi (47 Hgmm)
és provokalhaté gradiens (122 Hgmm) volt mérhet6 az
LVOT-ban.

A fennall6 klinikai és hemodinamikai indikaciok alapjan
a gradiens invaziv médon valé csokkentése, PTSMA
mellett dontottink.

A bal kamra csucsaban egy 5 F ,pigtail” (Cordis Euro-
pa N.V., Roden, Hollandia) katétert pozicionaltunk nyo-
masmérés céljabél. Egy 6 F JL 3,5 felvezetd katéterrel
(Medtronic Inc., Minneapolis, MN, USA) kanulaltuk a
bal koronariaszajadékot. Egy BMW PTCA vezet6dro-
tot helyeztink el az ablalni kivant septalis artériaban,
amelyet egy 1,2x8 mm over-the-wire (OTW) ballonnal
okkludaltunk. Az elzart septalis artériaba echokardio-
grafias kontrasztanyagot (kavitalt Gelofusin) adtunk,
amelynek megjelenését parasternalis hossz- és ro-
vidtengelyi, csucsi 3-Uregi és subcostalis echokar-
diografias sikokbdl identifikaltuk. Az echokardiografia
soran kilénds figyelmet forditottunk a septumon kivi-
li myocardium terlletek (papillaris izmok, jobb kamra)

esetleges opacifikaciéjanak felismerésére, valamint a
septalis kontraszthalmozddas kiterjedésének megité-
Iésére. A kontraszt echokardiografia csak az ablalni
kivant basalis septum terilletén észleltlink opacifika-
Ciét (2. abra, A-C-panelek). Szubszelektiv angiografia
soran nem lattunk egyértelmien abnormis kollate-
ralisnak megfeleld eltérést (3. abra, C-panel), némi
szellemképszerd, a jobb koronaria vetllete felé tarté,
halvany kontrasztanyag megjelenéstdl eltekintve. A
PTSMA-protokollnak megfeleléen 97%-os tisztasagu
abszolut alkohol adasat megkezdtik, de a beadas alatt
fellépd hipotdnia és PM-ritmus miatt a mindésszesen
1,5 ml alkohol beadasara kerillt sor. Kontroll angio-
grafia soran a bal koronariarendszerben szévédményt
nem észleltlink, a cél septais artéria ablacidja sikeres
volt (3. abra, D-panel). A jobb koronariatoltés soran
azonban a disztalis jobb koronaria jelentés spazmu-
sa és véraramlas csokkenése volt lathatd (Thromboly-
sis in Myocardial Infaction [TIMI] 1 aramlas) a ramus
descending posterior (PD) és postero-lateralis (PL) ag
elzarédasa mellett (4. abra, A-B-panel). Egy 6 F JR
4.0 felvezet6 katéterrel (Medtronic Inc., Minneapolis,
MN, USA) kanulaltuk a jobb koronariat és egy BMW
PTCA vezet6drotot a jobb koronaria PD-agaba vezet-
tink. Egy 6 F Export AP (Medtronic Inc., Minneapolis,
MN, USA) thrombus aspiracios katéterrel thrombusel-
tavolitast végeztink, amely soran kisméretl throm-
busok voltak eltavolithatok. Egy 2x20 mm-es Eupho-
ra (Medtronic Inc., Minneapolis, MN, USA) ballonnal
alacsony nyomassal (4-6 atm-mel) tagitast végeztink.
Gyodgyszeresen intrakoronariasan (IC) alkalmazott bo-
lus Integrillint adtunk, IC nitrat és adenozin mellett. A
zar6 angiografias felvételen a jobb koronariaban TIMI
1 dramlas volt detektalhato.

Posztoperativ megfigyelése alatt laborértékeiben a be-
avatkozas utan 24 o6raval 2631 U/l csucs kreatin-kinaz
(CK) értéket észleltiink, a Troponin T 1,79 pg/l, az LDH
2182 U/l, a GOT 257 U/l értéken tetd6zott. Vesefunkcio,

2. ABRA. Az echokardiogréfias kontrasztanyag megjelenése az ellatott az ablalandé septalis artérianak megfeleléen. A para-
sternélis hossztengelyi (A-panel, nyil) és cslcsi négyiiregi (B-panel, nyil) sikban lathatd, hogy a kontrasztanyag a septum basalis
terliletére lokalizalédik, mig a subcostalis (C-panel) sikban észlelhetd, hogy jobb kamrai szegmentumokban nem jelent meg a
kontrasztanyag
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3. ABRA. PTSMA kivitelezése. A cél septalis artéria kivalasztésa

nyil, A-panel) és drétozasa (B-panel). OTW-ballonnal valé

elzérasa, és szubszelektiv angiografia soran egyértelm(i abnormis kollateralis nem azonosithaté (C-panel). Az etil-alkohollal valé
ablacié utén a zaré angiografian az eredeti septalis artéria (szaggatott vonal) mar nem lathato, elzarédott, mig a tobbi érsériilés

nélkil telédik (D-panel)

vérképeltérést nem mutatott. A beavatkozas utan 48
oraval kontroll koronarografiat végeztink, amely soran
a jobb koronaria disztalis harmadanak elzarédasat ta-
pasztaltuk.

Echokardiografivaval beavatkozas alatt a gradiens
megszilnése volt lathaté. PTSMA utan egy nappal a
LVOT-ban a turbulens aramlas, a SAM-jelenség meg-
szlnt. A nyugalomban mérhet6 gradiens LVOT-ban 10
Hgmm volt, amely Valsalva-man&ver hatasara sem
emelkedett. A jobb kamra szabad falanak hipokinézise
igazolddott, a disztalis fele normokinetikus volt, akineti-
kus volt az inferior és az anterior septum basalis szeg-

mentuma, az inferior fal basalis szegmentuma. A mitra-
lis és tricuspidalis inszufficiencia jelzett mérteki volt.

Kilenchénapos utankdvetés utan a beteg funkcionalis
statusza és terhelhetdsége javult (NYHA II. funkciona-
lis stadium). Bizonytalan megszédilések hatterében
ICD Holteren ismételten nsVT igazolddott, 1 alkalom-
mal sokk is leadasra kerult. Amiodaronnal valo telité-
sét elvegezték, rosszullétek nem ismétlédtek. Echokar-
diografias vizsgalattal az LVOT-ban turbulens aramlas
vagy SAM-jelenség nem volt lathatd, nyugalomban
5 Hgmm gradiens volt mérheté az LVOT-ban, amely
provokaciora sem emelkedett. Az inferior fal és az an-
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4. ABRA. A jobb koronéria-angiografias képe a PTSMA-t kdvetden. A vertikélis szakasz kdzepétd| az ér részlegesen okkludalt,
csak elégtelen, TIMI 1flow-t mutaté telédés lathato. Szaggatott vonal mutatja az ér eredeti lefutasanak helyét (A-panel: lateralis

nézet; B-panel: LAO kaudalis nézet)

terior fal basalis szegmentumaban és az inferior fal ba-
salis felében akinézis volt lathatd, I. foku mitralis és tri-
cuspidalis inszufficiencia mellett.

Megbeszélés

Az alkoholos septumablacié célja a basalis septum lo-
kalizalt nekrozisa, amely septalis akinezishez vezet és
a kifolyotraktus gradiens kévetkezményes csokkenését
okozza. Mindazonaltal, a septalis agrendszer mérete,
lefutasa és kiterjedtsége, valamint a basalis septum vé-
rellatasa igen nagy variabilitast mutat, amely a beavat-
kozas szempontjabdl jelentds kihivasokat jelent. A sep-
talis agrendszer variabilitasanak mértékét jol illusztralja
Singh és munkatarsai 2001-ben megjelent kozlemé-
nye, amelyben az elsd septalis ag méretét és eloszlasat
vizsgaltak (18). Munkajukban 10, nem HCM-es, illetve
koronariabetegségtél mentes, boncolasra kerilt szivet
vizsgaltak. A septalis ag méretét 8, PTSMA-ra kertlt
beteg koronarografiara kerult betegben is meghataroz-
tak. A 10, boncolasra kerilt sziv kozul kett6ben fejlett
(21 mm maximalis atmérd), kettbben kézepes méreti
(0,5-0,9 mm), kettében kisméreti (0,1-0,4 mm), és ha-
romban csokevényes (<0,1 mm) septalis agat talaltak.
Egy szivben a septalis ag ostiuma nem volt azonositha-
t6. Két betegben a septalis ag a jobb kamra szabad fa-
lahoz is adott agakat. Négy betegben a septum basalis
része inkomplett médon volt ellatva a septalis ag altal.
A PTSMA-ra kerilt HCM-es betegekben, két betegben
22 mm atmérdjd, 4 betegben 1-2 mm atmérgjd, és 2 be-
tegben <1 mm atmérdji septalis agat észleltek.

Az altalunk észlelt epikardialis koronaria-okkluzié a PT-
SMA egy ritka szov6dménye. Esetlinkben a kontraszt

echokardiografia nem utalt abnormis kollateralisok al-
tal perfundalt myocardium terlletre, a szubszelektiv
angiografia alatt sem észleltik abnormis kollaterali-
sok egyértelmi jelenlétét. A latott halvany kontraszta-
nyag-megjelenés alapjan nem lehetett feltételezni ér-
demi kommunikaciot a septalis ag és a jobb koronaria
kozott. Mégis, talan a septalis ag okkluzioja kdvetkez-
tében kialakult iszkémia miatt az id6kézben megnyild,
jobb koronaria és a septalis ag kézétt meglévd kollate-
ralison keresztul az alkohol a jobb koronaria disztalis
részébe juthatott, annak részleges okkluzidjat okozva.
A septalis agak kozotti kolletaralis aramlas kialakulasa
HCM-betegekben korabban csak feltételezés volt, vagy
tavoli terliletek nem kivant infarktusa utan kialakuloan
irtak le (19, 20). Az elsé ilyen k6zleményben a bal kam-
ra csucsahoz futo kollateralis aramlast dinamikus jelen-
ségnek tartottak, amely a septalis ag okklizidja utan
Iépett fel és az alkohol injekcio ideje alatt tartott (19).
Egy masik kézleményben az alkohol masodik bdlusa,
ismételt kontraszt-echokardiografia utan jutott feltétele-
zett kollateralisok utjan a disztalis LAD-ba (20). Mun-
kacsoportunk altal korabban észlelt esetben az alkohol
beadasa el6tt észleltik a két septalis agat 6sszekotd
kollateralist (21). Lehetséges, hogy a kollateralis kerin-
gés csak egy kis id6vel az iszkémia indukalasa utan
jelenik meg, de egy er6s szubszelektiv septalis angio-
grafiaval lathatova teheté.

Az alkoholos ablacio soran a célzott terlleteken kivdili
kardialis strukturak infarceracidja kollateralisok nélkul
is egy lehetséges potencialis szévédmény. Az okkluda-
16 ballon megrepedése, vagy nem megfelelé atmérgjd
ballonnal valé okkluzié az alkohol visszajutasat ered-
ményezheti a LAD-ba, kdvetkezményes disztalis nek-
rézissal (22). Utdbbi enyhén tulméretezett ballon hasz-
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nalataval megel6zheté. Hasonloképpen, amennyiben
az alkohol beadasa utani 10 perces varakozasi idé utan
tavolitjuk el az okkludalé ballont, LAD felé térténd alko-
hol visszafolyas szintén nem varhato.

Hangsulyozni kell, hogy a kontraszt-echokardiografia
(myocardial contrast echocardiography, MCE) hasz-
nalata a beavatkozas kdzben szintén csokkenti a po-
tencialis komplikaciok szamat, a célzott septumterilet
pontos vizualizalasaval (23). Az MCE segitségével az
ablalni kivant septalis area tokéletesen vizualizalhatd, s
amennyiben adott septalis agba jutatott kontraszt nem
az ablalni kivant lokalizacioban jelenik meg, mas septa-
lis ag valaszthato az alkohol bejuttatasara (21). Ameny-
nyiben ilyen septalis ag MCE-vel nem azonosithato, az
alkoholos ablacio kontraindikalt.

Kovetkeztetések

Osszefoglalva, munkankban a PTSMA egy ritka szo-
védmeényét, egy epikardialis koronaria ag részleges
okkluzidjat mutatjuk be, amelyet feltehetéen a PTSMA
soran bejuttatott alkohol egy, a beavatkozas soran nem
detektalt, abnormis kollateralis agon vald propagacioja
okozott. Hangsulyozni kell, hogy a kollateralis keringés
potencialis kimutatasa és annak észlelése az operator
részérdl nagyfoku figyelmet és a standard metodika
esetleges ,ad hoc” modifikaciojat teheti szilkségessé.

Koszonetnyilvanitas

A munka a ,Ritka betegségek patogenezisének kuta-
tasa, uj diagnosztikai és terapias eljarasokat megala-
pozo fejlesztések” (GINOP-2.3.2-15-2016-00039) és a
,Eletet veSzélyezTeté Akut megbetegedések stlYos-
sagi és hALalozasi mutatdlnak jaVitasa transzlacios
orvostudomanyi mEgkézelitésben — STAY ALIVE” (G-
NOP-2.3.2-15-2016-00048) tamogatasaval késziilt.
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