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Esetismertetésiinkben négy évvel a szivtranszplantaciot kévetéen kialakult jobbszivfél-elégtelenség ritka etiolégiai té-
nyezdjét mutatjuk be. 66 éves férfi beteglinknél egy évvel a szivatlltetést kdvetéen egy rutinkivizsgalas alkalmaval
derdlt fény a majban elhelyezked6 jol differencialt neuroendokrin tumor metasztazisara. Tovabbi vizsgalatok soran
a primer tumort azonositani nem sikerlt, specifikus terapia ekkor nem indult. Sorozat echokardiografias vizsgalata-
in mindvégig j6 graftfunkcid, normal Uregméretek abrazolédtak ép billentylik mellett. Négy évvel a transzplantaciot
kdvetéen fokozodd nehézlégzés miatt vizsgaltuk betegliinket. Az elvégzett echokardiografias vizsgalat tag, csdkkent
ményezett. A latott kép hatterében a neuroendokrin tumor ismeretében karcinoid valvulopathiat véleményeztink. A
lehetséges tumorprogressziora tekintettel szamos vizsgalatot végeztiink a primer tumor azonositasa céljabodl, amelyet
igazolni még Octreoscan-nel sem tudtunk. A betegnél hosszu hatasu szomatosztatin-analdg, valamint a jobbsziv-
fél-elégtelenségére tekintettel kombinalt diuretikus gyogyszeres terapiat vezettiink be, amely mellett beteglink stabil,
kielégit6é funkcionalis stadiumban van.

Kulcsszavak: karcinoid valvulopathia, jobbszivfél-elégtelenség, tricuspidalis regurgitacio, neuroendokrin daganat,
szivtranszplantacio

Right heart failure many years after heart transplantation — a case of a rare etiology

We present a case of patient with a rare etiological factor for right heart failure 4 years after heart transplantation. An-
nual follow-up revealed a liver metastasis of a well-differentiated neuroendocrine tumor in our 66 year-old male patient
one year after uneventful heart transplantation. This time, no specific therapy was initiated as the primary source of the
metastasis could not be identified. The regular echocardiographic examinations showed excellent graft function with
normal chamber diameters and intact valves. Four years after heart transplantation the patient presented with short-
ness of breath and echocardiography revealed severely dilated right ventricle with reduced function, a coaptation defect
of the tricuspid valve with corresponding severe regurgitation. Due to the established presence of a neuroendocrine
metastasis, we have diagnosed carcinoid valvulopathy and attempted again to localize the primary source with Octre-
oscan, unsuccessfully. We initiated long-lasting somatostatin analog, along with combined diuretic therapy. Our patient
is still doing well with a compensated functional status.

Keywords: carcinoid valvulopathy, right heart failure, tricuspid regurgitation, neuroendocrine tumor, heart transplantation

*A szerz6k azonos mértékben jarultak hozza a kézleményhez.

A kézirat 2021. 02. 05-én érkezett a szerkesztéségbe, 2021. 02. 23-an kerllt elfogadasra.
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Bevezetés

A szivtranszplantaciot kdvetd elsé posztoperativ évben
a primer graftelégtelenség, az allograft-rejekcié és az
infekcidk hatarozzak meg a mortalitasi mutatokat, a ké-
s6bbiekben azonban megné a szama a malignus be-
tegségek kialakulasanak. A szivtranszplantaciot kdvetd
korai posztoperativ id6szakban gyakran latunk jobb-
szivfél-adaptacios zavart, esetlinkben azonban egy
kés6i jobbszivfél-elégtelenség és annak ritka etioldgiai
tényezéjét, egy neuroendokrin tumor altal kivaltott kar-
cinoid szivbetegséget szeretnénk bemutatni.

Esetismertetés

66 éves feérfi beteglink 2012 aprilisaban esett at orto-
topikus szivatlltetésen végstadiumu iszkémias sziv-
betegség miatt a Varosmajori Sziv- és Ergydgyaszati
Klinikan. Eseménytelen posztoperativ periodust kove-
téen 2013 aprilisaban betegiinknél rutin éves kivizsga-
las alkalmaval készult hasi ultrahang irt le a maj allo-
manyaban néhany kisebb, kifejezetten echoszegény
kerekded képletet. A képletek pontosabb karakteriza-
lasa céljabol célzott maj-MRI-vizsgalatot végeztunk,
amely a maj mindkét lebenyében multiplex hipervasz-
kularizaciot mutatd nodularis elvaltozast véleménye-
zett. A morfolégiai kép nem volt specifikus, igy ma-
lignitas kizarasa ceéljabdl ultrahangvezérelt biopszia
elvégzése mellett dontottink. A bioptatum szdvettani
vizsgalata jol differencialt neuroendokrin tumort iga-
zolt, immunhisztokémiai vizsgalattal a tumorsejtekben
diffdz er6s kromogranin-A-pozitivitas volt lathato, Ki-67
2-3% volt. A szovettani lelet a majtumort metasztazis-
nak valdszindsitette, igy a primer tumor kutatasa cél-
jabdl szomatosztatinreceptor-szcintigrafiat végeztink,
azonban primer daganatot nem sikerilt igazolnunk.
ben kialakult, intervencioét igénylé koszoruér-betegség-
re (kardialis allograft-vasculopathia) és a daganatra te-
kintettel optimalizaltuk, tacrolimust az irodalomban is
javasolt everolimusra cseréltik (1). Echokardiografias
vizsgalatai soran mindvegig normal tag kamrak, j6 bal
és jobb kamra szisztolés funkcio abrazolddott, enyhe
foku mitralis és tricuspidalis regurgitacio mellett.

2016-ban, 4 évvel a szivtranszplantaciét kévetéen be-
teglinket fokozédo nehézlégzés miatt vizsgaltuk klini-
kankon. Panaszai hatterében jelentés mennyiségu ple-
uralis fluidumot diagnosztizaltunk. Echokardiografias
vizsgalata (1. tablazat) soran tag, csokkent funkciéju
jobb kamra abrazolddott (1. és 2. abra) a szeptumon
diasztolés D-jellel, tovabba sulyos foku tricuspidalis
regurgitacié abrazolodott déntéen az anterior vitorla
retrakcioja talajan (3. abra), koaptacios defektussal. A
latott echokardiografias képre tekintettel panaszai hat-
terében jobbszivfél-elégtelenség oki szerepét vélemé-
nyeztik (akut rejekciot és a koszoruér-betegség romla-

1. TABLAZAT. A karcinoid valvulopathia kialakulasa elétti,
illetve uténi jobb és bal kamrai morfolégiai és funkcionalis
paraméterek

2015. évi 2016. évi
echokar- echokar-
diogréfias diogréfias
vizsgalat vizsgalat

Jobb kamra bazalis 35 48

atméré (mm)

TAPSE (mm) 18 13

Frakcionalis jobb kamrai 47 38

area valtozas (%)

Jobb kamra szabad fali -23 -16

longitudinalis strain (%)

3D jobb kamrai végdiasz- 44 112

tolés volumenindex (ml/m?)

3D jobb kamrai végsziszto- 22 69

Iés volumenindex (ml/m?)

3D jobb kamrai 50 39

ejekcios frakcio (%)

3D bal kamrai végdiaszto- 54 74

|és volumenindex (ml/m?)

3D bal kamrai végszisztol- 21 37

és volumenindex (ml/m?)

3D bal kamrai ejekcids 61 50

frakcio (%)

Bal kamrai globalis -18,5 -18,5

longitudinalis strain (%)

1. ABRA. A jobb kamra 3D-echokardiografias rekonstrukcié-
ja a 2015-6s éves kontrollvizsgélat soran, illetve a panaszok
jelentkezésekor. A fehér halé a végdiasztolés, a zld felszin
a végszisztolés volument reprezentalja. Mind morfolégi-
ailag, mind funkcionélisan jelentds a kiilonbség: a korabbi
normal dimenzidji, megtartott ejekcids frakcidju jobb kam-
ra a volumenterhelés kdvetkeztében masszivan dilatalt és
diszfunkciéssa valt (1. TABLAZAT). TA: tricuspidalis anulus,
PA: pulmonalis anulus
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Jobb kamréra fokuszalt apikalis négyliregili metszetek a 2015-6s éves kontrollvizsgalat soran, illetve a panaszok jelent-
kezésekor (végdiasztolés frame-ek, a fehér kerdilet a jobb kamra endokardiélis felszinét reprezentalja). A morfolégiai kiilonbség
(klilonds tekintettel a tricuspidalis anulus (TA) linearis atmér&jére) szembeotld

torrencialis tricuspidalis regurgitécio jelentds koaptécios defektus talajan. CW spektralis
Doppler-interrogécié, amelyen jol latszik a stlyos foku tricuspidalis regurgitacio jellegzetes képe (alacsony csticssebesség, tér
alak). a tricuspidalis anulus 3D rekonstrukcidja. Az anulus area tagult (17,9 cm?), a vitorla tenting volumen szintén
jelentds (8,5 ml). 3D ,volume rendering” rekonstrukcié a tricuspidalis vitorlakrdl a kamrai oldal feldl nézve (mid-
szisztolés frame). JOl lathaté a koaptacids defektus Ssszetett és jelentSs felszine

sat kizartuk), amelyet a hasi ultrahangon leirt ascites is  jat véleményeztik, amelyet a karcinoid szindrémaban
alatamasztott. A sulyos foku tricuspidalis regurgitacid gyakori hasmenéses panaszok is megerdsitettek.

hatterében, az anamnézisben szerepl6 neuroendokrin A lehetséges tumorprogressziéra tekintettel ismét a
tumorra is tekintettel karcinoid valvulopathia etioldgia- primer tumor kutatdasaba kezdtlink. Bronchoszkopiat,
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pleurocentézist, gasztroszkdpiat, kolonoszkdpiat vala-
mint Octreoscan-vizsgalatot végeztiink, amelyek pri-
mer neuroendokrin tumort nem igazoltak. A karcinoid
szivbetegségre tekintettel a betegnél szomatoszta-
tin-analég, hosszu hatasu octreotidkezelést kezdtink.
Betegtink a beallitott kombinalt diuretikus terapia (kacs-
diuretikum, mineralokortikoid-receptor-antagonista) és
octreotidkezelés mellett kielégité funkcionalis stadium-
ban (NYHA 11.), teljes életet tud élni. A valvulopathia to-
vabbi progresszidjat nem észleltiik.

Megbeszélés

Akarcinoid tumor azemésztérendszer és atiidé jol diffe-
rencialt neuroendokrin daganata, amely szamos vazo-
aktiv anyagot termel, f6ként szerotonint (2). A karcinoid
tumorok az esetek akar 60%-aban okozhatnak sziverin-
tettséget (3, 4). Karcinoid szivbetegség akkor alakul ki,
amikor nagy mennyiségi vazoaktiv anyag, példaul sze-
rotonin, tachykinin és prosztaglandin, amelyeket a maj
nem tud inaktivalni (5), a hepatikus vénakon keresztiil
elérik a szisztémas keringést (6). Endocardiumkaroso-
dast kdvetben, fibroblasztbdl, simaizombdl és extracel-
lularis matrixbdl (7) allé plakkdepozitumok keletkeznek
a jobb szivfél billentyliinek endokardialis felszinén, a
papillaris izmokon és inhurokon (8). Karcinoid valvulo-
pathiaban leggyakrabban tricuspidalis regurgitaciot la-
tunk; a billenty(l vitorlai megvastagodnak, az inhdrok
megroévidulnek, rigiddé valnak, valamint sulyos esetben
koaptacios hiany jon létre (4). A latott strukturalis és
valvularis eltérések jobbszivfél-elégtelenséghez vezet-
nek (9). Kezelés nélkil a karcinoid szivbetegség rossz
prognozisu, a 3 éves tulélés minddssze 31% (vs. 68%
azon betegeknél, akiknél karcinoid szivbetegség nem
alakul ki) (4). A karcinoid valvulopathia definitiv megol-
dasat gyogyszeres terapiara refrakter esetekben a tri-
cuspidalis billentyd cseréje jelenti (10).

Kovetkeztetés

Bar a szivtranszplantaciot kdvetd késéi halalozasban a
daganatos betegségek élen jarnak, esetiinkben is latha-
t6, hogy egy kezelt neuroendokrin daganattal, valamint
az altala okozott karcinoid szivbetegséggel, rendszeres

kardiolégiai gondozas és j6l beallitott gydgyszeres tera-
pia mellett mindségi, hosszu életet lehet élni.

Nyilatkozat

A szerzbk kijelentik, hogy az esetismertetés kézle-
mény megiradsaval kapcsolatban nem all fenn veluk
szemben pénzligyi vagy egyéb lényeges 6sszelitkd-
zés, 0sszeférhetetlenségi ok, amely befolyasolhatja
a kézleményben bemutatott eredményeket, az abbdl
levont kévetkeztetéseket vagy azok értelmezését.
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