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Bevezetés: A hypereosinophilia-szindróma (HES) és az immunglobulinkönnyűlánc-amyloidosis (ALA) két ritka hema-
tológiai betegség, melyek cardialis eltérésekkel járnak együtt. 
Célkitűzés: A jelen vizsgálat célja a HES- és ALA-betegek bal kamrai (BK-i) deformációs paramétereinek összehason-
lító vizsgálata volt háromdimenziós speckle-tracking echokardiográfia (3DSTE) segítségével.
Módszer: A vizsgálatok során 10 HES-beteg (átlagos életkor: 60,9 ± 14,7 év) és 19 ALA-ban szenvedő páciens (átla-
gos életkor: 63,4 ± 7,8 év, 13 férfi) eredményeit elemeztük. Kontrollcsoportként 13, korban és nemben egyeztetett, 
egészséges felnőtt szolgált (átlagos életkor: 59,2 ± 4,3 év, 5 férfi). Valamennyi esetben teljes körű kétdimenziós 
Doppler-echokardiográfiás vizsgálat készült 3DSTE-vel kiegészítve.
Eredmények: A kontrollcsoporthoz képest az ALA-betegcsoportban mért valamennyi basalis szegmentális BK-i strain 
szignifikánsan alacsonyabbnak mutatkozott. Az ALA-betegek globális és átlagolt szegmentális BK-i longitudinális 
strain (LS) értékei az egészséges kontrollcsoporthoz hasonlítva szignifikánsan alacsonyabbnak bizonyultak. A HES-
betegcsoport és az egészséges kontrollok összehasonlítása során szignifikáns különbséget tapasztaltunk a globális 
BK-LS tekintetében, míg a szegmentális basalis BK-LS is szignifikánsan alacsonyabbnak bizonyult a HES-betegek-
ben. A HES- és az ALA-betegcsoport értékeit összehasonlítva a basalis BK-i radiális és 3D strain mutatott szignifikáns 
eltérést. 
Következtetések: A 3DSTE alkalmas módszer a HES- és az ALA-betegcsoportban a BK-i deformációs mechanika 
részletes vizsgálatára. Mindkét betegcsoportban jelentős deformációs eltérések tapasztalhatók, ALA fennállása esetén 
az eltérések kifejezettebbek.
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Left ventricular deformation in cardiac light-chain amyloidosis and 
hypereosinophilic syndrome

Results from the MAGYAR-Path Study

Introduction: Hypereosinophilic syndrome (HES) and immunoglobulin light-chain amyloidosis (ALA) are two, rare 
haematological disorders associated with cardiac alterations. 
Aim: The goal of the present study was a comparative assessment of left ventricular (LV) deformational parameters 
in HES and ALA patients using three-dimensional speckle-tracking echocardiography (3DSTE).
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Method: In the present study, results of 10 HES patients (mean age: 60.9 ± 14.7 years) and 19 ALA patients (mean 
age: 63.4 ± 7.8 years, 13 males) were analysed. The control group contained 13 age- and gender-matched healthy 
adults (mean age: 59.2 ± 4.3 years, 5 males). All patients underwent a complete two-dimensional Doppler echocar-
diography followed by 3DSTE.
Results: All basal segmental LV strains were significantly reduced in ALA patients as compared to the control group. 
Global and mean segmental LV longitudinal strain (LS) values of ALA patients proved to be significantly decreased 
as compared to those of the healthy control group. During comparison of HES patients and healthy controls, sig-
nificant difference could be detected in global LV-LS, while segmental basal LV-LS was also significantly reduced in 
HES patients. Basal LV radial and 3D strains showed significant differences when parameters of HES and ALA pa-
tient groups were compared. 
Conclusion: 3DSTE is a feasible tool for the detailed assessment of LV deformation in HES and ALA patients. Sig-
nificant LV deformational abnormalities could be detected in both groups. In the case of ALA, these abnormalities 
are more prominent.

Keywords: echocardiography, three-dimensional, speckle-tracking, amyloidosis, hypereosinophilia, left ventricle, 
strain
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Rövidítések
2D = kétdimenziós; 2DSTE = kétdimenziós speckle-tracking 
echokardiográfia; 3D = háromdimenziós; 3DS = 3D strain; 
3DSTE = háromdimenziós speckle-tracking echokardiográfia; 
ALA = (immunoglobulin light-chain amyloidosis) immunglo-
bulinkönnyűlánc-amyloidosis; AP2CH = (apical 2-chamber 
view) apicalis kétüregi nézet; AP4CH = (apical 4-chamber 
view) apicalis négyüregi nézet; AS = area strain; BK = bal kam-
ra; BP = bal pitvar; CS = circumferentialis strain; EDV = (end-
diastolic volume) bal kamrai végdiasztolés térfogat; E és A = a 
korai és a késői diasztolés transmitralis áramlás sebessége; EF = 
ejekciós frakció; EKG = elektrokardiográfia; ESV = (end-systol-
ic volume) bal kamrai végszisztolés térfogat; HES = (hypereo-
sinophilic syndrome) hypereosinophilia-szindróma; LS = longi-
tudinális strain; MAGYAR-Path Study = Motion Analysis of 
the heart and Great vessels bY three-dimensionAl speckle-
tRacking echocardiography in Pathological cases Study; MTR 
= merevtest-rotáció; NT-proBNP = N-terminális pro-B natriu-
reticus peptid; NYHA = (New York Heart Association) New 
York-i Szívbetegséggel Foglalkozó Társaság; RS = radiális  strain

A hypereosinophilia-szindróma (HES) és a szerzett szisz-
témás immunglobulin-könnyűlánc amyloidosis (ALA) 
két ritka, hematológiai kórkép, melyek cardialis eltéré-
sekkel járnak együtt. A HES rendkívül heterogén beteg-
ségcsoport, melynek pontos definíciója évtizedek óta vi-
tatott; első leírása 1968-ból származik, melyet 1975-ben 
pontosítottak [1–4]. A HES-t perzisztálóan jelen lévő 
emelkedett, több mint 1,5 × 109/l abszolút eosinophil-
sejt-szám jellemzi, mely célszervkárosodással jár együtt 
[4]. A modern molekuláris és immunológiai diagnoszti-
kus módszereknek köszönhetően a HES bizonyos típu-
sainak etiológiaalapú klasszifikációja ma már elvégez-
hető. Az idiopathiás HES diagnózisának felállítása a 
hypereosinophilia primer clonalis és szekunder reaktív 

okainak kizárását követően lehetséges. A betegség klini-
kailag számos formában megjelenhet az aszimptomati-
kus formától a súlyos szövetkáro sodásig és végstádiumú 
szervi elégtelenségig. HES fennállása esetén a cardialis 
érintettség a morbiditás és mortalitás egyik leggyakoribb 
oka. A cardialis érintettség korai nekrotikus fázisa eosi-
nophil infiltrációval kezdődik, melyet egy thromboticus 
intermedier és egy kései fibroticus stádium követ (Löff-
ler-endocarditis) [5–9]. 

A szisztémás amyloidosis egy ritka betegségcsoport, 
melyet a nem oldódó fehérjefibrillumok extracelluláris 
lerakódása jellemez. A leggyakoribb típus az ALA, amely 
clonalis plazmasejt-szaporulat vagy egyéb, immunglobu-
lin-szekrécióval járó B-sejt-dyscrasia következménye. Az 
amyloid fibrillumok lerakódása bármelyik szervet érint-
heti, mások mellett a szív tekinthető a leggyakrabban 
érintettnek (kb. 50%) [10–13]. ALA fennállása esetén a 
klinikai tünetek kifejezettek, amit a könnyűlánc-lerakó-
dás myocardialis sejtekre való toxikus hatása magyaráz-
hat. A jelenleg fennálló szakmai irányelvek alapján a di-
agnózis felállításában biomarker-, szövettani, EKG- és 
képalkotó vizsgálatok segíthetnek [12–16]. 

A háromdimenziós (3D) speckle-tracking echokardio-
gráfia (3DSTE) a jelenleg legmodernebbnek tekinhető 
validált szívultrahang-eljárás. A 3DSTE alkalmas speciá-
lis ultrahangkészülék és transzducer, valamint dedikált 
szoftverek használata mellett a bal kamra (BK) szívcik-
lusnak megfelelő 3D térfogati vizsgálatára és funkcioná-
lis analízisére ún. strain paraméterek segítségével [17, 
18]. A jelen vizsgálat célja HES- és ALA-betegek BK-i 
strain paramétereinek összehasonlító vizsgálata volt 
3DSTE segítségével, valamint eredményeiknek korban 
és nemben egyeztetett egészséges kontrollok értékeihez 
történő hasonlítása.
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Módszer

Betegpopuláció 

A jelen tanulmányba 13 HES-beteget vontunk be, akik 
közül kettőt a rossz képminőség miatt zártunk ki, míg 
egy beteg teljesítette a Löffler-endocarditis kritérium-
rendszerét. A fennmaradó 10 beteg átlagos életkora 
60,9 ± 14,7 év volt (7 férfi). A HES diagnózisát a jelen-
leg elérhető szakmai irányelvek alapján definiáltuk [3]. 
Ebben a betegcsoportban kilencen idiopathiás HES-be-
tegségben szenvedtek, míg egy esetben akut T-lymp-
hoblastos lymphoma-asszociált HES volt igazolható. A 
HES-betegek anamnézisében cardiovascularis esemény, 
krónikus obstruktív tüdőbetegség, pitvari septumdefek-
tus, illetve egyéb malignus eltérés nem szerepelt, pa-
naszmentesek voltak. A HES-betegekben az alábbi nem 
cardiovascularis szervi érintettség  volt ismert: egy eset-
ben duodenalis eosinophilia, egy esetben két éve fennál-
ló eosinophiliához köthető bőrtünetek, egy esetben eo-
sinophil granuloma igazolódott a tüdőben, egy esetben 
eosinophil cellulitis és egy esetben nekrotizáló granulo-
matosus vasculitis volt detektálható. A klinikai tünetek 
és a rutin echokardiográfiás eredmények alapján feltéte-
lezhető, hogy valamennyi HES-beteg a korai nekrotikus 
fázisban volt, mivel a  thromboticus tünetek kizárhatóak 
voltak. 

A vizsgálatban 22 ALA-beteg vett részt, közülük hár-
man kerültek kizárásra a rossz képminőség miatt. Ennek 
megfelelően a fennmaradó ALA-betegpopuláció átlagos 
életkora 63,4 ± 7,8 év volt (13 férfi). A szívérintettséget 
a jelenleg elérhető szakmai irányelvek alapján diagnosz-
tizáltuk [19]. A biopszia helye négy esetben a gastro-
intestinalis rendszer (gyomor, duodenum, colon és rec-
tum), öt esetben a vese, hét esetben a csontvelő, három 
esetben a szív, két esetben a bőr, míg egy esetben nyál-
mirigy volt. A rutin echokardiográfiás vizsgálat vala-
mennyi esetben az interventricularis septum és a BK-i 
hátsó fal 12 mm-nél nagyobb vastagságát igazolta. Eb-
ben a betegcsoportban az ALA egy esetben marginális-
zóna-lymphomához társult, a többi esetben pedig 
 primer amyloidosis vagy plasmasejtes betegség állt a hát-
térben. 

A kontrollcsoportba 13, korban és nemben egyezte-
tett egészséges felnőttet válaszottunk be, akik átlagos 
életkora 59,2 ± 4,3 évnek bizonyult (5 férfi). A jelen ta-
nulmányt intézetünk humán kutatási bizottsága jóvá-
hagyta, és megfelelt a Helsinki Deklarációban foglalt 
alapelveknek. Minden résztvevő írásbeli beleegyezését 
adta a vizsgálathoz, mely része a klinikánkon megszerve-
zett MAGYAR-Path Tanulmánynak (Motion Analysis of 
the heart and Great vessels bY three-dimensionAl 
 speckle-tRacking echocardiography in Pathological 
 cases). Ennek célja a 3DSTE során számítható paraméte-
rek diagnosztikus és prognosztikus jelentőségének tisz-
tázása különböző kórképekben.

Kétdimenziós Doppler-echokardiográfia 

Teljes körű transthoracalis kétdimenziós (2D) echokar-
diográfiás vizsgálat készült valamennyi esetben. A vizsgá-
latokhoz Toshiba ArtidaTM echokardiográfiás készüléket 
használtunk (Toshiba Medical Systems, Tokió, Japán), 
melyhez PST-30SBP (1–5 MHz) transzducert csatla-
koztattunk. A vizsgálat valamennyi esetben a jelenleg 

1. táblázat Hypereosinophilia-szindrómás és könnyűlánc-amyloidosisban 
szenvedő betegek, valamint az egészséges kontrollok klinikai 
adatai, a kétdimenziós echokardiográfiás paraméterek értékei, 
valamint a háromdimenziós speckle-tracking echokardiográfia 
során meghatározott volumetrikus értékek

Kontrollok
(n = 13)

HES-betegek
(n = 10)

ALA-betegek
(n = 19)

Klinikai adatok

   Kor (év) 59,2 ± 4,3 60,9 ± 14,7 63,4 ± 7,8

   Férfinem (%)  5 (38)  7 (70) 13 (68)

   Hypertonia (%)  0 (0)  5 (50)* 10 (53)*

   Hyperlipidaemia (%)  0 (0)  3 (30)  8 (42)*

   Diabetes mellitus (%)  0 (0)  1 (10)  2 (11)

2D echokardiográfia

   BP-i (mm)  39,3 ± 3,9  43,8 ± 6,7  44,7 ± 6,6*

    BK-i végdiasztolés 
átmérő (mm)

 49,0 ± 2,2  53,8 ± 13,0  46,4 ± 4,6*

    BK-i végdiasztolés 
térfogat (ml)

109,8 ± 15,1 114,8 ± 44,2 105,5 ± 29,7

    BK-i végszisztolés 
átmérő (mm)

 32,4 ± 2,6  37,0 ± 14,8  29,6 ± 4,7*

    BK-i végszisztolés 
térfogat (ml)

 38,5 ± 6,4  45,7 ± 26,0  39,6 ± 13,9

    Interventricularis 
septum (mm)

  9,6 ± 1,3  10,7 ± 1,4  13,7 ± 2,6*†

   BK-i hátsó fal (mm)   9,5 ± 1,1  10,1 ± 1,2  12,8 ± 2,1*†

   E (cm/s)  68,0 ± 14,2  73,6 ± 20,7  78,0 ± 22,5

   A (cm/s)  75,8 ± 20,6  75,2 ± 19,7  59,2 ± 26,6*

   E/A  0,92 ± 0,20  1,72 ± 0,38*  1,63 ± 0,98

    BK-i ejekciós frakció 
(%)

 64,9 ± 3,9  61,2 ± 11,5  61,1 ± 10,8

3DSTE-vel mért BK-i 
adatok

    BK-i végdiasztolés 
térfogat (ml)

 77,7 ± 17,2 82,2 ± 26,6 77,8 ± 24,3

    BK-i végszisztolés 
térfogat (ml)

 34,1 ± 9,6 39,3 ± 15,4 39,2 ± 19,7

    BK-i ejekciós frakció 
(%)

 56,5 ± 5,9 51,4 ± 13,9 50,5 ± 13,0

*p<0,05 vs. kontrollok; †p<0,05 vs. HES-betegek

2D = két-dimenziós; 3DSTE = három-dimenziós speckle-tracking 
echokardiográfia; A = késői diasztolés transmitralis áramlási sebesség; 
ALA = immunglobulinkönnyűlánc-amyloidosis; BP = bal pitvar; BK = 
bal kamra; E = korai diasztolés transmitralis áramlási sebesség; HES = 
hypereosinophilia-szindróma
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1. panel 2. panel

elfogadott klinikai standardoknak megfelelően történt, a 
BK-i átmérőket, térfogatokat és ejekciós frakciót (EF), 
valamint a bal pitvari (BP-i) átmérőket meghatároztuk, 
majd Doppler segítségével kizártuk/lemértük a valvula-
ris regurgitatiók/stenosis jelenlétét és mértékét, vala-
mint a transmitralis áramlást jellemző E/A értékét [20].

Háromdimenziós speckle-tracking 
echokardiográfia 

A 3DSTE-vizsgálatokat ugyanazzal a Toshiba ArtidaTM 
echokardiográfiás készülékkel végeztük (Toshiba Medi-
cal Systems), melyhez egy 1–4 MHz-es mátrix phased-
array PST-25SX transzducert csatlakoztattunk. A vizsgá-
lat során EKG-kapuzás mellett piramis alakú 3D 
adatbázisokat (ún. piramis vagy „3D térfogat/volume”) 
rögzítettünk digitálisan. Az adatgyűjtést apicalis ablak-
ból légzésvisszatartás és konstans RR-távolság mellett 
végeztük. Megfelelő beállítások mellett hat, egymást kö-
vető szívciklus során a BK-ra fókuszált, ék alakú 3D 
„részpiramis” („résztérfogat/subvolume”) rögzítését 
követően a beépített szoftver automatikusan egy teljes 
3D adatbázist („teljes térfogat/full volume”) hozott lét-
re. Ebben az echoködben 3D Wall Motion Tracking 
szoftver (verzió 2.7; Toshiba Medical Systems) segítsé-
gével tudtunk méréseket végezni. Ilyenkor a szoftver au-
tomatikusan apicalis négyüregi (apical 4-chamber view, 
AP4CH) és kétüregi (apical 2-chamber view, AP2CH) 

nézeteket hoz létre, illetve a BK hossztengelye mentén 
több keresztmetszeti síkú nézetet (short-axis views) 
(1. ábra). A BK-i mérések során számos referenciapon-
tot rögzítünk AP4CH- és AP2CH-nézetekben oly mó-
don, hogy először a mitralis billentyű septalis és lateralis 
szélét, illetve a BK-i apicalis endocardialis felszínét 
definiáljuk. Ezt követően a készülék képes az egész BK 
endocardialis felszínének automatikus definiálására és 
követésére a szívciklus minden szakaszában. A BK endo-
cardialis felszínének meghatározását követően lehetőség 
van a manuális korrekcióra, amennyiben azt a vizsgáló 
szükségesnek tartja. Az epicardialis felszínt a szoftver au-
tomatikusan detektálja. Az analízis végén a BK-ról virtu-
ális 3D modell jön létre, melynek segítségével volumetri-
kus és strainmérések végezhetők egy időben a szívciklus 
különböző szakaszaiban. A fent említett 3D modell se-
gítségével a szoftver képes a végdiasztolés (end-diastolic 
volume, EDV) és végszisztolés (end-systolic volume, 
ESV) BK-i térfogatok, valamint az EF automatikus le-
mérésére [21, 22].

A volumetrikus adatokon túl 3DSTE során számos, a 
BK-i deformációt jellemző lineáris (radiális [RS], longi-
tudinális [LS] és circumferentialis [CS]), valamint mul-
tidimenzionális (multidirekcionális) (area [AS], 3D 
[3DS]) strainparaméter is számítható egy időben [21, 
22]. 

Számíthatók globálisan az egész BK-ra vonatkoztatott 
értékek és szegmentális paraméterek, melyek a BK-i 16 

1. ábra Egy egészséges felnőtt (1. panel) és egy hypereosinophilia-szindrómás beteg (2. panel) bal kamrájáról készített háromdimenziós (3D) speckle-tracking 
echokardiográfiás felvétel. A speciális transzducer segítségével begyűjtött 3D echokardiográfiás adatbázisból a szoftver automatikusan csúcsi négyüre-
gi (A) és kétüregi (B) nézetnek megfelelő metszeteket készít, valamint az általunk definiált keresztmetszeti nézetekben csúcsi (C3), midventricularis 
(C5) és basalis (C7) metszeteket. A bal kamra virtuális 3D modelljét (D) a szoftver az endocardium kijelölését követően automatikusan elkészíti, majd 
ez alapján meghatározza a szívciklusnak megfelelő bal kamrai volumetrikus adatokat, ejekciós frakciót (E), valamint a globális/szegmentális bal kam-
rai straingörbéket (F)

EDV = bal kamrai végdiasztolés térfogat; EF = ejekciós frakció; ESV = bal kamrai végszisztolés térfogat 
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szegmentummodellt használva egyes szegmentumokra 
vonatkoznak. Egyes régiókra vonatkoztatva a szegmen-
tális BK-i strainparaméterekből regionális értékek szá-
míthatók.

Statisztikai analízis 

Valamennyi adatot átlag ± standard deviáció vagy szám- 
és százalékformátumban adtuk meg, a konfidenciainter-
vallumot 95%-ban határoztuk meg. A normáleloszlást 
Shapiro–Wilk-teszttel, a varianciaegyenlőséget Levene-
teszttel vizsgáltuk. Normáleloszlást követő adatsoroza-
tok esetében kétmintás t-próbát végeztünk; amennyiben 
az adatok nem normális eloszlást mutattak, úgy Mann–
Whitney–Wilcoxon-tesztet alkalmaztunk. A p<0,05 ér-
téket tekintettük statisztikailag szignifikánsnak. A statisz-
tikai analízishez R Studio szoftvert használtunk (RStudio 
Team [2015]. RStudio: Integrated Development for R. 
RStudio Inc., Boston, MA, Amerikai Egyesült Államok 
[USA]). Az offline adatfeldolgozáshoz a MATLAB 8.6 
verziójú (2015) szoftvert használtuk (The MathWorks 
Inc., Natick, MA, USA).

Eredmények

Klinikai és demográfiai adatok 

Az ALA-betegcsoportban szignifikánsan több beteg volt 
hypertoniás és hyperlipidaemiás a kontrollokhoz képest, 
míg a HES-betegek között a hypertoniások aránya volt 

szignifikánsan emelkedett. Az ALA- és HES-betegcso-
portok között nem volt eltérés a klinikai és a demográfiás 
paraméterek vonatkozásában (1. táblázat). Szignifikáns 
valvularis stenosis vagy ≥3. stádiumú valvularis regurgita-
tio egyetlen betegben vagy kontrollesetben sem volt 
 igazolható. A HES-betegek laboratóriumi értékei az 
aláb biak voltak: vörösvértest-szám: 4,01 ± 0,36 T/l, he-
moglobin: 128,0 ± 13,9 g/l, thrombocytaszám: 259,8 ± 
181,2 G/l, hematokrit: 38,2% ± 4,2%, fehérvérsejtszám: 
14,2 ± 5,9 G/l, az eosinophilok aránya: 46,8 ± 17,2% és 
az eosinophilok abszolút száma: 7,9 ± 5,1 G/l. Az ALA-
betegek NT-proBNP-szintje 9130 ± 10 121 U/l volt. 
Az ALA-betegcsoportban 3 beteg esetén tapasztaltunk 
50%-nál alacsonyabb BK-EF-t, azonban a NYHA II. 
funkcionális stádiumot a vizsgálat idején a betegek közül 
egyik sem haladta meg.

Kétdimenziós echokardiográfiás adatok 

Szignifikáns eltérés volt igazolható a BP átmérőjében, a 
BK végdiasztolés és végszisztolés átmérőjében, az inter-
ventricularis septum és a BK-i hátsó fal vastagságában, 
valamint a késői transmitralis áramlási (A) sebesség érté-
kében az ALA-betegcsoportban a kontrollokhoz képest. 
Hasonló eltérések a HES-betegek és a kontrollok értékei 
között nem volt igazolható. Az ALA- és a HES-beteg-
csoport 2D echokardiográfiás paramétereinek össze-
hasonlítása során az interventricularis septum és a BK-i 
hátsó fal vastagsága ALA fennállása esetén nagyobb volt 
(1. táblázat). 
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2. ábra A globális és az átlagolt szegmentális bal kamrai strainparaméterek értékei a kontrollcsoportban és az egyes betegcsoportokban. A vízszintes vonalak 
jelölik a szignifikáns eltéréseket a különböző paraméterek között

ALA = immunglobulinkönnyűlánc-amyloidosis; HES = hypereosinophilia-szindróma
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3DSTE-vel mért BK-i volumetrikus adatok 

Nem volt lényeges különbség az ALA- és a HES-beteg-
csoportban a 3DSTE-vel mért BK-i volumetrikus para-
méterek tekintetében a kontrollcsoport hasonló értékei-
hez képest. A két betegcsoport összehasonlítása során 
sem mutatkozott szignifikáns különbség a BK-i térfoga-
tok között.

3DSTE-vel mért BK-i strainadatok 

A kontrollcsoporthoz képest az ALA-betegcsoportban 
mért valamennyi (RS, CS, LS, AS, 3DS) basalis szeg-
mentális BK-i strain szignifikánsan alacsonyabbnak mu-
tatkozott. Az ALA-betegek globális és átlagolt szegmen-
tális BK-LS-értékei az egészséges kontrollcsoporthoz 
hasonlítva szignifikánsan alacsonyabbnak bizonyultak. 
A HES-betegcsoport és az egészséges kontrollok össze-
hasonlítása során szignifikáns különbséget tapasztaltunk 
a globális BK-LS tekintetében, míg a szegmentális basa-
lis BK-LS is szignifikásan alacsonyabbnak bizonyult. 
A HES- és az ALA-betegcsoport értékeit összehasonlítva 
a basalis BK-RS és BK-3DS mutatott szignifikáns eltérést 
(2. ábra, 2. táblázat).

3DSTE-vel mért BK-i rotációs paraméterek 

Az ALA-betegcsoportban 12 esetben tapasztaltuk a BK-i 
csavarodás hiányát, az ún. BK-i ’merevtest-rotációt’ (BK-
MTR) (63%); ugyanez a HES-betegcsoportban csak 1 
esetben fordult elő (10%, p<0,05). A BK-MTR mindkét 
betegcsoport esetén az óramutató járásával ellentétes irá-
nyú volt. Az ALA-betegekben az egészségesekhez képest 
BK-MTR fennállása esetén a basalis (2,31 ± 1,89 fok) és 
az apicalis (8,44 ± 7,52 fok) BK-i rotáció, valamint a BK-i 
apicobasalis gradiens (6,13 ± 7,52 fok) csökkentnek bizo-
nyult. Az egyetlen BK-MTR-t mutató HES-betegben a 
basalis rotáció 1,77 foknak, az apicalis rotáció pedig 
14,29 foknak adódott, ennek megfelelően a BK-i apico-
basalis gradiens 12,52 foknak bizonyult. A fennmaradó 7 
ALA-betegben a basalis BK-i rotáció nem mutatott elté-
rést a kontrollok értékeihez képest (–3,34 ± 1,58 fok vs. 
–4,53 ± 2,63 fok, p = 0,30), míg az apicalis rotáció (4,81 
± 2,46 fok vs. 10,11 ± 3,96 fok, p = 0,005), valamint a 
BK-i csavarodás (8,15 ± 2,68 fok vs. 14,63 ± 4,97 fok, 
p = 0,005) mértéke szignifikánsan alacsonyabb volt. 

A fennmaradó 9 HES-betegben a BK-i basalis rotáció 
nem tért el szignifikánsan az egészséges csoporthoz ké-
pest (–3,83 ± 2,00 fok vs. –4,53 ± 2,63 fok, p = 0,50). 
A  kontrollcsoport értékeihez képest azonban a BK-i 
 apicalis rotáció (4,89 ± 2,04 fok vs. 10,11 ± 3,96 fok, 
p = 0,002), valamint a BK-i csavarodás (8,72 ± 2,88 fok 
vs. 14,63 ± 4,97 fok, p = 0,005) mértéke szignifikánsan 
alacsonyabbnak bizonyult a HES-betegekben. Az ALA- 
és a HES-betegek értékei között szignifikáns eltérés nem 
igazolódott. 

Megbeszélés

Tanulmányunkban a 3DSTE-vel számított globális, átla-
gos szegmentális, valamint regionális BK-i strainek és 
rotációs paraméterek segítségével vizsgáltuk a BK-i de-
formáció eltéréseit HES-ben és ALA fennállása esetén 
egészséges kontrollok értékeihez hasonlítva. A 3DSTE-
vel vizsgált deformációanalízis a 2D speckle-tracking 
echokardiográfiával (2DSTE), a cardialis mágneses rezo-
nanciás vizsgálattal és a szöveti Doppler-képalkotással 
szemben validált képalkotó eljárás [17, 18, 22–25]. Kö-
zelmúltban megjelent tanulmányok igazolták, hogy a 
3DSTE során meghatározott BK-i strainparaméterek 
valamelyest alacsonyabbak a 2DSTE során meghatáro-
zottakhoz képest, és az egyes gyártók által kínált készü-
lékek között is van bizonyos fokú eltérés [17, 26]. Az 
alkalmazott módszertan jelentős előnyének tekinthető 
egyéb modalitásokkal összevetve annak noninvazivitása; 
a vizsgálat nem szögfüggő, valamint az egyes vizsgálatok 
fajlagos költsége alacsony [22].

A magunk legjobb tudomása szerint HES-betegekben 
még nem vizsgálták 3DSTE során a BK-i deformáció jel-
legzetességeit. ALA-betegek vonatkozásában azonban 
már számos tanulmány létezik, melyeket 2DSTE és 
3DSTE során végeztek kis esetszámon. Egy közelmúlt-

2. táblázat Háromdimenziós speckle-tracking echokardiográfia során meg-
határozott bal kamrai regionális strainparaméterek értékei hyper-
eosinophilia-szindrómás és könnyűlánc-amyloidosisban szenve-
dő betegekben, valamint egészséges kontrollokban

Kontrollok
(n = 13)

HES-betegek
(n = 10)

ALA-betegek
(n = 18)

RSbasal (%)  33,3 ± 9,2  35,9 ± 15,9  22,9 ± 11,8*†

RSmid (%)  30,8 ± 8,5  29,2 ± 18,3  26,0 ± 11,6

RSapex (%)  18,9 ± 10,1  15,8 ± 14,8  21,5 ± 16,3

CSbasal %) –25,8 ± 5,1 –26,3 ± 6,6 –21,2 ± 7,6*

CSmid (%) –29,0 ± 6,7 –26,0 ± 9,3 –28,0 ± 9,5

CSapex (%) –29,9 ± 13,9 –28,7 ± 12,7 –33,3 ± 13,1

LSbasal (%) –20,3 ± 5,2 –16,6 ± 5,3* –14,2 ± 6,1*

LSmid (%) –13,7 ± 4,0 –12,7 ± 4,4 –11,1 ± 5,5

LSapex (%) –15,6 ± 7,4 –15,6 ± 6,0 –17,0 ± 8,6

3DSbasal (%)  35,5 ± 8,1  39,1 ± 16,0  24,6 ± 12,1*†

3DSmid (%)  31,6 ± 9,2  30,4 ± 18,2  26,6 ± 11,7

3DSapex (%)  21,1 ± 11,7  16,9 ± 15,6  24,1 ± 18,5

ASbasal (%) –40,3 ± 5,1 –37,1 ± 8,4 –31,2 ± 9,9*

ASmid (%) –39,6 ± 8,1 –35,0 ± 11,3 –36,0 ± 11,7

ASapex (%) –41,5 ± 17,7 –39,9 ± 15,0 –45,5 ± 16,5

*p<0,05 vs. kontrollok; †p<0,05 vs. HES-betegek

3DS = háromdimenziós strain; ALA = immunglobulinkönnyűlánc-
amyloidosis; AS = area strain; CS = circumferentialis strain; HES = 
hypereosinophilia-szindróma; LS = longitudinális strain; RS = radiális 
strain
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ban megjelent 3DSTE-tanulmányban különböző Mayo-
stádiumban levő ALA-betegeket vizsgáltak. A szerzők 
eredményei alapján korai stádiumban csak a globális BK-
LS és BK-RS tért el az egészségesekhez képest, azonban 
a betegség előrehaladottabb stádiumában már a globális 
BK-CS és BK-3DS is lényeges eltéréseket mutatott [27]. 
Saját eredményeink megerősítették a fent leírtakat, azon-
ban szignifikáns eltérést ALA fennállása esetén saját bete-
geinkben csak a globális BK-LS tekintetében tudtunk 
kimutatni. Ennek ellenére jól látható, hogy minden 
 strain értéke tendenciózusan alacsonyabb ALA fennál-
lása esetén mind a kontrollokhoz, mind pedig a HES-
betegek értékeihez képest. Jól látható továbbá az is, 
hogy a HES-betegek strainadatai is alacsonyabbak az 
egészséges populációhoz képest, bár itt csak a globális 
BK-LS-ben volt szignifikáns eltérés kimutatható, mely 
valószínűleg a relatíve alacsony esetszámból eredeztethe-
tő. Eredményeink alapján az is elmondható, hogy az 
ALA-betegekben jelentősen sérül a BK-i rotációs mecha-
nika is, és gyakori a BK-MTR előfordulása, mely BK-i 
rotációs mintázat HES-betegekben nem tűnik ennyire 
gyakorinak [28].

A fent részletezett eltérések ALA esetében egyértel-
műen a könnyűlánc-fibrillumok BK-i depozíciójával és a 
következményes falmozgászavarokkal és szívelégtelen-
séggel magyarázhatók. HES fennállása esetén elméletileg 
az eosinophil sejtek degranulációja és a következményes 
lokális gyulladás és fibrosis állhat a tapasztalt eredmények 
hátterében. Mindkét kórkép esetében a betegek egy 
részében a klasszikus rizikófaktorok is jelen voltak, me-
lyeknek a BK-i deformációra kifejtett hatásait szintén 
nem lehet kizárni. 

Annak pontos definiálása, hogy ezekben a betegcso-
portokban a 3DSTE-t pontosan mikor és miért érdemes 
elvégezni, a mai tudásunk szerint nem egyértelmű. A 
módszer előnye azonban, hogy egy időben lehet szívcik-
lusnak megfelelő térfogatméréseket végezni és deformá-
ciós paramétereket számítani. Az utóbbiak alkalmasak 
még jó pumpafunkció (például normális BK-EF) esetén 
is a fali kontraktilitás korai eltéréseinek detektálására. Je-
len tudásunk alapján tehát egyelőre nem egyértelmű, 
hogy a vizsgálat által megismert adatok mennyiben segí-
tik a betegek kezelését, illetve az adatoknak milyen prog-
nosztikus jelentőségük van. Eredményeink azonban iga-
zoltak lényeges eltéréseket mindkét betegcsoportban, 
mellyel kapcsolatban további széles körű, nagyobb be-
tegszámon végzett vizsgálatok szükségesek oly módon, 
hogy az alkalmazott kezelési eljárásokat is figyelembe 
veszik azok elemzésekor. 

A vizsgálatok limitáló tényezői 

Vizsgálataink eredményeit számos limitáló tényező befo-
lyásolhatta: 
–  Mind a HES, mind az ALA viszonylag ritka betegség, 

így a vizsgálatainkba bevont esetek száma korlátozott 
volt. 

–  Eredményeinket befolyásolhatta az a tény, hogy az 
egyes betegek esetén nem vizsgáltuk, mióta állt fenn a 
betegség, és milyen gyógyszereket és egyéb kezelést 
alkalmaztak a vizsgálat időpontjában. 

–  ALA fennállása esetén a szívelégtelenség és a BK-i de-
formáció eltéréseinek összefüggéseit nem vizsgáltuk.

–  A 3DSTE-vel kapcsolatban a legfontosabb limitáló té-
nyező a 2D echokardiográfiához képest relatíve ala-
csony térbeli és időbeli felbontóképesség. 

–  Mivel a digitális adatgyűjtés során hat egyenlő szívcik-
lusból tevődik össze egyetlen 3D adatállomány, kiala-
kulhat ún. „stitching noise”, azaz az egyes szektorok 
széleinél megjelenő artefaktum, amely a későbbi ana-
lízist zavarhatta [29]. 

–  A jelen tanulmány céljának a BK deformációjának 
vizsgálatát tekintettük, így más szívüregek 3DSTE-
vizsgálata nem képezte a jelen tudományos munka 
tárgyát [30, 31].

Következtetés

A 3DSTE alkalmas módszer a HES- és az ALA-beteg-
csoportokban a BK-i deformációs mechanika részletes 
vizsgálatára. Mindkét betegcsoportban jelentős defor-
mációs eltérések tapasztalhatók, ALA fennállása esetén 
az eltérések kifejezettebbek. 

Anyagi támogatás: A közlemény megírása anyagi támo-
gatásban nem részesült.

Szerzői munkamegosztás: K. Á.: A hipotézisek kidolgo-
zása, a vizsgálat lefolytatása, statisztikai elemzések. D. P., 
K. A., Gy. N.: A vizsgálat lefolytatása. M. I., F. D.: 
A  vizsgálat lefolytatása, a kézirat megszövegezése. 
M. Sz., B. Z.: A kézirat megszövegezése. N. A.: A hipo-
tézisek kidolgozása, a kézirat megszövegezése. A cikk 
végleges változatát valamennyi szerző elolvasta és jóvá-
hagyta.

Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik.
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