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A 29 éves Fradi-szurkold egy izgalmas Fradi futballmeccs sziinetében abortalt, hirtelen sziv(aritmia)halalt szenvedett, a
helyszinen lév6 OMSZ ment6egysége sikeresen reszuszcitalta a Groupama Aréna nézéterén. Az esemény hatterében kar-
diolégiai kivizsgalasa egy ritka szivizombetegség entitasra, aritmogén bal kamrai cardiomyopathiara (ALVC-re) deritett fényt.
Az ALVC egy ritka, orokletes, els6sorban a desmosomalis vagy extradesmosomalis proteineket kédolé gének mutacidjan
alapulo, fiatalkori hirtelen sziv(aritmia)halalt okozhaté progressziv szivizombetegség-varians. Erre a tipusra a klasszikus arit-
mogén jobb kamrai cardiomyopathia kritériumai nem alkalmazhaték. Az ALVC-re jellemzd fébb eltérések a kévetkezdk:
1. EKG-n T-hullam-inverzié az (infero)lateralis elvezetésekben; 2. sziv-MR-vizsgalatok nem (vagy enyhén) dilatalt, fibrotikus
bal kamrat mutatnak, enyhe szisztolés diszfunkcidval, nagy kiterjedés(, bal kamrai f6ként inferolateralis, septalis szubepi-
kardialis, mid-miokardialis (nem-iszkémias jellegii) kés6i gadolinium-halmozassal, normal jobb kamra; 3. bal kamrai eredet(
ritmuszavarok; 4. fokozott hajlam fiatalkori kamrafibrillaciora.

A fiatal Fradi-szurkolé kardioldgiai kivizsgalasa ALVC-t igazolt. Kezelése életmod-valtoztatasbdl (a stresszes sportaktivitasok
korlatozasa), a kamrai ritmuszavarok csokkentésébdl (adrenerg béta-blokkol6 kezelés), valamint a hirtelen sziv(aritmia)halal
prevenciojabdl (szekunder prevencios ICD-implantacid) allt.

A fiatalkori abortalt hirtelen sziv(aritmia)halal kivizsgalasa kapcsan gondolni kell az aritmogén ventrikularis cardiomyopathia
ritka, nem-klasszikus variansara, csak a bal kamrat dominansan érinté ALVC-fenotipusra is.

Az Uj Groupama Aréna biztonsagos sportlétesitmény nemcsak a jatékosok, hanem a nézétéri szurkoldk szempontjabdl is.

Kulcsszavak: aritmogén ventrikularis cardiomyopathia, aritmogén bal kamrai cardiomyopathia, sziv-MR-imaging, fiatalkori
hirtelen sziv(aritmia)halal

Is it worth while to be a fan of Fradi in the Groupama Arena?

A 29 years old Fradi-fan suffered aborted sudden cardiac (arrhythmic) death during the half-time of an exciting Fradi football
game in the Groupama Arena. The fan was successfully resuscitated by the OMSZ ambulance team on the spot. In the back-
ground of this event, the cardiological, clinical work-up of the fan revealed a rare, left ventricular myocardial disease entity,
namely the arrhythmogenic left ventricular cardiomyopathy (ALVC).

The ALVC is a progressive myocardial arrhythmogenic disease based on the mutations of mostly desmosomic and extrades-
mosomic proteins encoding genes, which is capable of inducing ventricular fibrillation in the young. The criteria of the classical
forms of the arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy cannot be applied to his variant phenotype The main distinctive
features of the dominant ALVC variant are as follows: (1) ECG T wave inversions in the (infero)laterals leads; (2) cardiac MR
morpho-functional imaging is consistent with a left ventricle showing mild systolic dysfunction, no (or mild) dilatation, and a
great amount of inferolateral, septal, subepicardial/mid-myocardial (non-ischemic type) late gadolinium enhancement. Normal
right ventricle; (3) ventricular arrhythmias reflecting the origin from the left ventricle; (4) increased susceptibility to cardiac ar-
rest by ventricular fibrillation at a young age. The hospital work-up of this young Fradi-fan verified the ALVC entity. Treatment
strategies focused on lifestyle modifications (restriction of stressful sport activity), controlling arrhythmias with adrenerg beta-
blocker therapy and preventing sudden cardiac (arrhythmic) death with an ICD.

In connection with the clinical diagnostic work-up of aborted sudden cardiac (arrhythmic) death in a young person, one should
think of this rare, non-classical, arrhythmogenic ventricular cardiomyopathy subtype (ALVC), predominantly effecting the left
ventricle. The new Groupama Arena is proved to be a safe sport establishment not only for the football players, but also for
the spectators.

Keywords: arrhythmogenic ventricular cardiomyopathy, arrhythmogenic left ventricular cardiomyopathy, cardiac MR
imaging, sudden cardiac (arrhythmic) death in the young

A kézirat 2020. 06. 19-én érkezett a szerkesztéségbe, 2020. 07. 29-én kertlt elfogadasra.
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Bevezetés

A fiatal élsportoldk sportesemény alatti varatlan kerin-
gésledllasa, hirtelen sziv(aritmia)halala a csaladot és
a kézvéleményt er6sen megrazo, tragikus esemény
(1, 2, 3). Ezutan altalaban mindenkiben, minduntalan
felmerll az a kérdés, hogy az élsportoléonak milyen
rejtett, fel nem ismert szivbetegsége lehetett, milyen
hattérben 1évd torténések vezethettek a szomoru vég-
kifejlethez, a sziv elektromos katasztrofajahoz. A ref-
lektorfénybe kertld, hivatdsos sportoléval szemben
a kozvélemény, a médiacsatornak és a szakérték is
sokkal kevéssé foglalkoznak az ugyancsak sporte-
semeényen, de nem a palyan, hanem a nézdtéren a
szurkolok kozott bekdvetkezé hirtelen szivhalalese-
ményekkel.

Jelen kdzleménylnk célja az, hogy ismertesse a Fra-
di hires ,B-kdzép” szurkolétdborahoz tartozé fiatal
futballrajongénak a Groupama Aréna nézdterén, egy
izgalmas mérkdzés alatt bekdvetkezett, de sikeresen
reszuszcitalt, abortélt hirtelen sziv(aritmia)halalat,
valamint annak hatterében megbujt ritka szivbeteg-
séget.

Esetismertetés

Egy hideg marciusi szombat este egy 29 éves (80 kg,
187 cm) fanatikus Fradi-szurkol6 férfit hozott az OMSZ
felvételre a Gottsegen Gyodrgy Orszagos Kardiologiai
Intézet koronariadrzdjébe kamrafibrillacio (KF) miatt si-
keresen reszuszcitalt, reanimalt allapotban a szomszé-
dos Groupama Arénabdl. A Fradi—Puskas Akadémia
futballmeccs félidejében, a szlnet elején, a szurkolas
utén a férfi felallt, szédulésrdl, fejfajasrél panaszkodott,
majd élettelentl visszaesett a lelatd széksorara. A B-ko-
zép alatt allomasoz6 OMSZ-mentbauté személyzete a
segélykialtasokra gyorsan odaért: keringés- és légzés-
leallast, KF-et allapitottak meg. Négyszeri defibrillalas,
gyégyszeres kezelés (Tonogen 1 mg, amiodaron 300
mg iv.), 20-30 perces reanimacié utan allapota stabili-
zalodott, sinusritmusa tartésan visszatért. Erkezéskor
az intubalt, lélegeztetett beteg hemodinamikailag sta-
bil, kardiorespiratorikusan kompenzalt allapotban volt
alacsony dézisu vazopresszor tamogatassal. Fizikalis
vizsgalattal szedalt allapota mellett Iényegében negativ
statuszt észleltiink. Az érkezési, nyugalmi 12 elveze-
téses EKG-n normofrekvencias sinusritmus abrazold-
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1. ABRA.. A Fradi-szurkol6 felvételi EKG-ja (62/min sinusritmus, normal EKG). A V,-V;-elvezetésekben az S-hulldm kicsit széle-

sebb (50 msec), de a QRS 90 msec
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dott, a V,-V;-elvezetésekben kissé kiszélesedd ,s™-hul-
lamokkal (1. abra).

Csaladi koérel6zményében az anyai nagymama fiutest-
vére 27 éves kordban éjszaka hirtelen haléllal halt meg.
Egyéni anamnézisében szamottevd korabbi betegség,
gyégyszerszedés nem szerepelt. Nem dohanyzott.
Rendszeresen sportolt, amatér szinten futballozott. A
meccs napjan délutan autéval érkezett vidékrél Buda-
pestre, alkoholt, energiaitalt aznap nem fogyasztott.
El6z6 napon hegyvidéki kiranduldson vett részt, a ta-
vot panaszmentesen teljesitette. EImondta, hogy 2-3
éve szokott id6szakosan érezni hevesebb szivverést,
Lextrazast”, kilénésen stresszes id6szakban. Egy év-
vel korabban volt egy 6rékig tarté gyors szivveréssel
jaré rosszulléte, EKG nem készult. Emiatt kardiologus
is vizsgalta, de a kivizsgalas abbamaradt, mivel ez a
panasza késdbb megsz(int magatdl.

A felvételi laborokbdl emelkedett kardialis nekroenzim-
szintek (CK: 2358 U/l, CKMB: 94 U/L, TnT: 607,2 ng/l),
normalis CRP, elektrolitszintek, vérkép, vesefunkcid
emelendék ki. A szivizom-iszkémia, koronariaanomalia
kizarasa céljabdl elvégzett koronarografia ép koszorus-
érrendszert igazolt. A hipotermias kezelés, extubalas
utani echokardiografias vizsgalata megtartott sziszto-
Iés balkamra-funkciot (EF: 50%) irt le, ép billentylket,
normal jobbszivfelet. Szegmentalis falmozgaszavar,
perikardialis folyadék nem volt. Mas alkalommal ké-

szitett EKG-felvételein normofrekvencias sinusritmus
mellett inferolateralis T-hullam-negativitas, inverzié volt
észlelhet6 (2. 4bra).

Az alapbetegség tisztazasa céljabdl felvétele utan egy
héttel sziv-MR- (Philips Achieva 1.5 T) vizsgalatra ke-
rult sor. Az MR-vizsgélat enyhén cstkkent bal kamrai
ejekciods frakciot (EF: 48,7%), normal bal kamrai végdi-
asztolés és végszisztolés volument, normal bal kam-
rai izomtdmeget, a bal kamra csucsi hipokinezisét irta
le. J6 jobb kamrai ejekcios frakcio (EF: 52,3%), normal
jobb kamrai végdiasztolés és végszisztolés volume-
nek, jo verévolumen abrazolddott. A SPIR-felvétele-
ken miokardialis 6démaéra utalé egyértelm fokozott
szignalintenzitdas nem volt. Kontrasztanyag iv. beada-
sat kovetden késéi tipusu kontraszthalmozas alakult
ki a bal kamra csucsaban és csucsi anterior-antero-
septalis részén szubepi-midmiokardialis jelleggel, va-
lamint a csucsi lateralis és kp. harmad inferolateralis
szegmentumaban szubepikardialisan. A bal kamra
csucsaban anterior falon perikardialis halmozas volt
lathato. Korjelzé halmozas a jobb kamrai izomzatban
nem alakult ki. Vélemény: enyhe fokban csékkent bal
kamrai ejekciés frakcid, normal kamravolumenek. A
lateralis falon és a cslcsban aspecifikus késéi halmo-
zas abrazolddott. A myocardium 17,5%-a érintett. Az
etiolégia kérdéses, akar lezajlott myocarditis vagy sar-
coidosis is felmerilhet, de a kés6i halmozas mennyi-

1 1 1 i ) 1 1 E:
.E.ﬂ._'-J-- e e e et = s bl et = b | | I. fesig:
il i ]  HEE] EREE I i |
] EE o T e S Vi im0 FEE 0 P gt i e i P g r et Pt 1 S0 Ak ki ek | T Pl bl e il b e | 5 SRR S A AL
1 5 ; ] f L 1 | i
] ¥ |
m ! | ' ] '
[ [ e = S S e == R e ) b e b e =~
&
i . : - ] : :
tpadd g 1] L 1., B e = a0 s Al i | i £ et ERi) el e T e o o T e
i 1 | i | =k |
o S ok Wl FERR R Pk A e bt CEch et ) el ek o0 ] M O O ) B ] e F IS A1 TS e kst e :
HEn i ¥ i | i f f [ §
| i | | ' i =
e e LY ot e 3, e o e b i e Fotod o e el FEoEs
J!.-' e B __z'-....-_ I,-".' = | T "I..- = | BN dln i e .:a-” - . | kS
g A |._ 1§ | | |
q i T ra| 3 1 F I ] | ¥ H $
"'ill e Sl B e b ‘__/'- BB I [ B A | i e ;!'Ix.' et | I i g (o S
| { 1 15 | 1
o i il sk g g Bl
L e e e
k| ar ] _’ /-.-""-,_- il e o R £ 1R | i ol i L J! L _:f._.- 1 E L3 __r_-'-'- E 1 At B ! ot
] : 8 | = | S| : '
EHE ! i ' i | e g
s : 3 Eeti '
F IEREEEEE T E E | :.- A R Bem 1 f R o f
Lo 4 | L o el L S SRR 3 s Bh i B AR | £ HERE = 3 e Er btk i | £l B e
FE e o | BE 51 ey B EH . | B 4 | | et e B A
q | [ 1l 1 | !.z | 1 | | i 1 |
s ¥ | 1] | R ¥ t [ ¥
e {1 T
BB EHEE 1 Lzifec i - F |
S i e ey |;_- F ____._r_ = = ik e L et W) ELT il LU LS L \'.z'-i' - EaEe) oL B L i e e e W —_—
i i | il '_{"I I | | | i . 6 I
'JI : I . o i | il i | | ¥
| i | | | HELE) B HEs | I kil & i R ) | 3531 b 1 e i
: *gﬁ;*i” “%“‘. i [ P | T [ __“’_’““‘;“‘“-'i.f"?ﬁ”_—w-w"';";{“'::-‘h#w‘ e e | R e S e
08T ISTIES D f Helg'® O Kocsl 8 0 Werzi LALD0 ZSmm/s tomm/mV 0.05-40 Hr

2. ABRA. A Fradi-szurkolé elbocsatasi EKG-ja (67/min sinusritmus, V,-V, elvezetésekben negativ T-hullamok)
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3. ABRA. 3 iiregi késsi halmozésos sziv-MR-kép. Jél l&thatd
a csticsban csaknem korkords szubepi-midmiokardiélis
lokalizaciéju késéi kontraszthalmozas (sérga nyilak)

sége, illetve a mintazata ALVC mellett szél (3., illetve
4. abra).

Felvétele utan tiz nappal MR-kondicionalis szekunder
prevenciés implantabilis cardioverter-defibrillator (ICD)
készulék (Boston Scientific Dynagen Mini VVICD) és
elektréda (Boston Scientific Endotak Reliance SG) imp-
lantacidjat végeztik el a bal subclavicularis régiéban.
(Jobb lett volna jobb oldalra helyezni az ICD-t, a kont-
roll MR-vizsgalatokat zavar6 hatdsok csdkkentése mi-
att.) Az ICD VVI 40/min pace, KT: 188/min, KF: 220/min

parameéterekkel kerult programozéasra. Az ICD-implan-
tacio utan a Fradi-szurkolé panaszmentesen hazabo-
csatédsra kerllt nebivolol (2x2,5 mg/nap) kezeléssel,
amelyet kés6bb maximalis dozisig titralt bisoprololra
(2x5 mg/nap) cseréltink.

Utankovetés

ICD: Az implantacié utan 18 hénappal egy KF-epizédot
szuntetett meg a Boston Dynagen Mini ICD.

Kontroll sziv-MR-(Siemens Magneton Aera 1,5 T) vizs-
galat: Az ICD-telep okozta mitermékek miatt er6sen
korlatozott diagnosztikus értékl vizsgalat. A volumet-
rias kiértékelés és a falmozgasok megitélése nem le-
hetséges. A késdi kontraszthalmozasos felvételeken a
15 hénappal kordbban leirt kp. harmad inferolateralis
szegmentumaban a szubepikardidlis halmozas valto-
zatlan, a csucsi harmad és a csucs a mitermékek mi-
att nem megitélhetéek. A mitermékmentes jobb kamrai
izomzatban, illetve a pericardiumban késéi tipusu kont-
raszthalmozds nem alakult ki. A két, dsszehasonlitd
sziv-MR-vizsgalat f6bb eredményeit az 1. tablazatban
tintettuk fel.

Holter (nebivolol 2x2,5 mg/nap mellett): 40—-121 (64)/
min sinusritmus, 897 KES/24 6ra, néhany salve. Nor-
mal HRV- és QT-diszperzié.

Terheléses EKG (nebivololkezelés mellett): 150 W 1 perc
terhelhet6ség. Panasz, EKG-eltérés, szivritmuszavar
nem volt. Normalis vérnyomasvalasz.

Genetikai vizsgalat (Penta Core Lab Kft., kardioldgi-
ai komplett panel NGS alapu vizsgalat): a vizsgalat a
CLCN1-génben azonositott egy heterozigéta patogén
mutaciora pozitiv eltérést (p.Arg894Ter), amely szinte

4. ABRA. A: kiterjedt, csaknem kdrkdrds szubepi-midmiokardialis lokalizaciéj késdi kontraszthalmozas lathaté (sarga nyilak).
B: A bal kamra kézépsé harmad inferolateralis szegmentumaban szubepikardialis kés6i halmozés lathaté (sarga nyil)
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1. TABLAZAT. A sziv-MR-vizsgélatainak fébb eredményei (A
bal oldali ICD-telep okozta mitermékek miatt a kontrollvizs-
gélatkor a volumetrias kiértékelés és a falmozgasok, valamint
a késdi tipusu kontraszthalmozas pontos megitélése a csicsi,
cstcsi anteroseptalis és cstcsi anterior falon nem lehetséges,
ezeket — jel jeloli)

Sziv-MR-vizsgalatok

Vizsgalt para- Akut sziv-MR-vizs- Kontroll
meéter galat (2018.03.26) sziv-MR-
vizsgalat
(2019.0715)
LVEF (%) 48,7 -
LVESVi (ml/im?) 43,2 -
LVEDVi (ml/m?) 84,4 -
LVMEDi (g/m?) 67,8 -
RVEF (%) 52,3 -
RVESVi (ml/m?) 37,0 -
RVEDVi (ml/m?2) 77,6 -
SPIR 0déma AE -
Gadolinium iv. beadas utan
Bal kamra Késbi tipust halmozas  Késéi tipusu
halmozas
Csucsi, csucsi anterio- -
septalis, szubepi-mid-
miokardialis jelleggel
Csucsi lateralis és kp. +
harmad inferolateralis
szegmentumban szub-
epikardialisan
Csucsi anterior falon -
perikardialisan
Jobb kamra Nincsen Nincsen

kizarélag vazizomzatot érint6 betegség okaként ismert.
ARVC hatterében ismert 13 gén egyikében sem igazo-
I6dott patogén eltérés.

Kontroll echo-vizsgalat: szegmentalis falmozgaszavar
nincsen, j6 szisztolés balkamra-funkcio. Normal jobb-
szivfél.

A 29 éves Fradi-szurkolé egy izgalmas Fradi futball-
meccs szunetében abortalt, hirtelen sziv(aritmia)halalt
szenvedett a Groupama Arénaban. A helyszinen [év$
OMSZ ment6egysége a nézbtéren sikeresen reszusz-
citalta. A kialakult KF hatterében kardioldgiai kivizsga-
lasa egy ritka bal kamrai szivizombetegség entitasra,
az aritmogén bal kamrai cardiomyopathiara (ALVC-re)
deritett fényt (4, 5, 6, 7, 8).

Az aritmogén ventrikularis cardiomyopathia (AVC) egy
ritka, orokletes, els6sorban a desmosomalis proteine-
ket kddolé gének mutaciojan alapuld, fiatalkori hirtelen
sziv(aritmia)halalt okozhatd progressziv szivizombeteg-
ség (9, 10, 11). Az AVC hisztopatoldgiai szubsztratja a
myocytak kozotti elektromechanikus kapcsolatok kéro-
sodasa, a jelatviteli utak, a gap-junction-ok megszaka-
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dasa, a desmosomalis integritas elvesztése, amelyek a
szivizomsejtek atréfigjahoz, nekrézisahoz vezetnek. Ez
a folyamat zsiros-kot6szovetes atépuléssel, hegese-
déssel jar az epicardium fel6l az endocardium irdnyaba
(4n. wavefront fenomén), amely id6vel transmuralissa
is valhat. A szivizomsejtek k6z6tti zsiros-fibrotikus sz6-
vetek, szigetek alig vezetik az elektromos impulzuso-
kat, az elektromos szinkronitas karosodik, ezért ezek
a teruletek a kamrai ritmuszavarok kiindulasi gécaiva
valnak (10, 11). Az életveszélyes kamrai tachyaritmiak
kiinduldsdhoz hozzajarul a ventrikularis szimpatikus in-
nervacio zavara is (12), valamint az esetek nagy részé-
ben kimutathaté miokardialis lokalis gyulladasos infiltra-
ci6 is (10,11). Az AVC természetes lefolyasat periodikus
akut burst-0k, gyulladasos epizédok fellangolasai ront-
hatjak, amelyek az alapbetegség tovabbi progresszio-
jahoz vezetnek. Az AVC-re jellegzetes, hogy a kamrai
ritmuszavarok fizikai/mentdlis stresszre indulnak be,
életkor-specifikusak: fiatalabb életkorban akut elektro-
mos instabilitas, KF bekovetkezése észlelhetd foként,
mig id&ésebb korban re-entry talajan tartés, monomorf
kamrai tachycardias epizddok a jellemzéek (9, 10, 13).
A klasszikus, els6ként leirt jobb kamrai, az un. diszpla-
zias haromszog érintettségével jaré ARVD diagnézisa
a 2010-ben kdzzétett, 2018-ban ismét attekintett, mo-
dositott kritériumrendszer (Un. major és minor kritériu-
mok) alapjan torténik (14, 15). A kritériumok noninvaziv
és invaziv tesztek eredményei, amelyek a jobbkam-
ra-funkcid és struktura, valamint az elektromos miké-
dés megitélésére szolgalnak (11, 14, 15).

A jobb kamrai aritmogén cardiomyopathidhoz (AR-
VC-hez), vagy Ujabb nevén a jobb kamrai aritmogén
diszplaziahoz (ARVD) azonban el6bb-utébb mindig tar-
sul a bal kamra érintettsége is (Un. biventrikularis for-
ma), sét leirtak a dominansan, csak a bal kamrat érintd,
igen ritka fenotipust (ALVC) is. Ezen ut6bbi, nem-klasz-
szikus variansok azonositdsaban, klinikai diagnosz-
tikgjaban az ARVC/ARVD-re kidolgozott Task Force
kritériumrendszer szenzitivitdsa azonban jelentsen
csokkent értékd (10, 11, 15). Az AVC-szakérték szerint
az ALVC el&fordulasa meglehetdsen ritka, pontos diag-
nosztikus kritériumai még hianyoznak, ezért felismeré-
se kihivast jelent a kardiologusok szamara, kuléndsen
a betegség korai un. concealed, preklinikai fazisaban.
Azonositasa viszont azért is fontos, mivel még jo bal-
kamra-funkcio mellett is sokkal gyakoribb a korai, hirte-
len sziv(aritmia)halal, mint a klasszikus ARVC/ARVD-
ben (4, 5, 8, 11, 16, 17).

A sziv-MR-vizsgalat hatékony, korszerli képalkota-
si moédszer mar a korai szakban is a falmozgaszava-
rok, a sziviregek nagysaganak, funkcidjanak a pontos
megitélésére. A szdvet-karakterizaciés technikakkal, a
késdi gadolinium-halmozasos képeken jol vizsgalhato
a zsiros-fibrotikus eltérések szivizomzatbeli jelenléte,
eloszlasa, mintdzata, mennyisége, milyensége (18, 19,
20, 21). Sen-Chowdry és munkatarsai (5) 2008-ban
szamoltak be ALVC-ben szenvedd 42 beteg klinikai di-
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agnosztikai jellegzetességeirél. A sziv-MR-vizsgalatnal
jellemzének talaltak, hogy a betegek tébb mint a felé-
nek a septuma volt érintett, mig biventrikularis AVC-
ben a septum altaldban megkimélt. A zsiros-fibrotikus
hegesedés eloszlasat féként inferolateralisan a szube-
pikardidlis és mid-miokardidlis bal kamrai rétegekben
irtak le.

Szakértdi vélemények, Ujabb vizsgélatok eredményei

alapjan az ALVD-fenotipusoknak az alabbi megkulén-

boztet jellemzdit, jegyeit javasoljak (4, 5, 7, 8, 11, 17):

1. A sziv-MR-vizsgalat jellegzetessége a nem (vagy
alig) dilatélt, fibrotikus bal kamra, enyhe szisztol-
és diszfunkcioval nagy mennyiségli szubepikardi-
alis/mid-miokardialis (nem-iszkémias jellegli) késéi
gadolinium-halmozassal f6ként a bal kamrai infero-
lateralis régidban. ALVC-re 100%-ban specifikusnak
taléltédk,ha a bal kamra zsiros-fibrotikus szévetmeny-
nyisége 220%-a a bal kamrai izomtdmegnek. Ese-
tinkben ez az arany 17,5%-nak adddott. A jobb kam-
ra ép, érintetlen.

2. EKG: T-hullam-inverzié az (infero)lateralis elvezeté-
sekben (lI-11l-aVF és/vagy V,—Ve);

3. a jobb kamra-bal kamra volumen arany kisebb, mint 1;

4. bal kamrabdl eredd kamrai ritmuszavarok;

5. Holteren nagy mennyiségl kamrai extraszisztolé,
gyakori nem tartés, monomorf kamrai tachycardiak;

6. fokozott hajlam a fiatalkori, korai kamrafibrillaciéra
akar a betegség concealed, preklinikai fazisaban;

7. az ALVC esetkdzlésekben desmosomalis (desmopla-
kin) (4), plakophillin-2 (4, 21) és extradesmosomalis
(filamin C) (11), valamint transzmembran protein43,
és phospholamban (17) génmutacidkat is leirtak;

8. alacsony QRS voltage (<0,5 mV) a végtagi elvezeté-
sekben a betegség elérehaladtaval.

A bemutatott Fradi-szurkolé betegiinknél az ALVC di-

agnozisat az alabbi jellemz&k alapjan allitottuk fel: pszi-

chés stresszre kialakult, hirtelen sziv- (KF) halél, csa-
ladi korelézményben fiatalkori szivhalal, intermittalo,
jellegzetes EKG-kép (negativ T-hullamok az inferolate-
rélis EKG-elvezetésekben), nem dilatalt, enyhén csok-
kent szisztolés funkcidju bal kamra (EF: 48%), jelleg-
zetes sziv-MR-vizsgalati lelet: a csucsi, anteroseptalis
és inferolateralis régidokban nagy mennyiségli, nagy
kiterjedésli  szubepikardialis/mid-miokardialis  késéi
gadolinium-halmozas, a jobb kamrai-bal kamrai volu-
men arany kisebb mint 1 (0,9), a jobb kamra érintetlen,

JTSZB mintaju gyakori kamrai extraszisztolék, gyakori

nem tartés kamrai tachycardidk (ICD-Holter).

A genetikai, rutin komplett kardiolégiai génpanel hazai

vizsgalat megerdsitést nem nyujtott a desmosomalis

vagy nondesmosomalis génmutacidkkal kapcsolatban.

Ismert azonban az is, hogy a jelenlegi modszerekkel az

esetek mintegy felében genetikai eltérés nem mutatha-

to ki (4, 9, 10, 11, 15, 17, 22).

Az ALVC mellett differencialdiagnosztikai szempontbdl

felmerult az 6nallé myocarditis, fibrézis és/vagy zsirde-

pozicidval jaré6 mas betegségek, pl. bal kamrai dilatativ

cardiomyopathia, bal kamrai posztinfarktusos allapot,
idiopatias bal kamrai fibrézis, sarcoidosis, Duchen-
ne-féle muscularis dystrophia (distrophin mutacio) is (8,
10, 11, 17). Ezen betegségek lehet6ségeit azonban az
extrakardialis manifesztaciok hianya, a klinikai kép és
az elvégzett vizsgalataink, kiléndsen a sziv-MR-kép és
-mintazat eredményei alapjan kizartuk. Az ALVC prog-
nézisat az ARVC/D-hez hasonléan elssorban a fatalis
kamrai ritmuszavarra, a hirtelen szivhalalra valé haj-
lam, késébb szivelégtelenség kialakulasa, progresszi-
6ja befolyasolja. A fiatalkori abortalt hirtelen sziv(arit-
mia) halal kardiologiai kivizsgaldsa kapcsan gondolni
kell erre a ritka bal kamrai szivizombetegség entitasra,
az ALVC-fenotipusra is. Tudomasunk szerint ez az elsé
hazai ALVC-esetkdzlés.

Esetismertetésiink azt is bizonyitja, hogy az uj, 2014-
ben atadott Groupama Aréna biztonsagos sportlétesit-
mény, megfelel a FIFA sportegészségugyi eléirasainak,
nemcsak a jatékosok, hanem a néz6k szempontjabadl is
(2, 23, 24, 25). Minden futballmeccsen a palya két olda-
lan egy-egy OMSZ-mentbegység van deponalva (egyik
a B-k6zép alatt). Emellett a féépuletben allanddan egy,
a laikusok altal is hasznalhato, automata externdlis car-
dioverter-defibrillator is elhelyezésre kerlt. Fradi-szur-
kolé betegliink a B-kdzéppel egyltt béta-blokkolé és
ICD-protekcié mellett nemrégen Gnnepelte a Fradi 30.
és 31. hazai bajnoki cimét a Groupama Arénaban.
Végul valasz a cimben feltett kérdésre: miért is ér-
demes a Fradinak szurkolni a Groupama Arénaban?
Nemcsak a klasszis, BL-szintlG futball miatt, hanem
azértis, merta Groupama Aréna orvosilag is biztonsa-
gos sportlétesitmény.

A szerzbk kijelentik, hogy az esetismertetés megirasa-
val kapcsolatban nem &ll fenn veliik szemben pénzligyi
vagy egyéb lényeges Osszelitkbzés, 6sszeférhetetlen-
ségi ok, amely befolyasolhatja a kézleményben bemu-
tatott eredményeket, az abbdl levont kbvetkeztetéseket
vagy azok értelmezését.
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