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Implantalhato kardioverter-defibrillator
altal sikeresen megsziintetett malignus
kamrai ritmuszavar dystrophia
myotonicaban szenved6 betegben
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A dystrophia myotonica (DM) multiszisztémads, autoszomdlis domindns médon 6rokl6dé, tobbségében felnbttkori
izombetegség, melynek incidencidja 1 : 8000. A betegség kapcsan fellépd izomszoveti degeneracié a harantesikolt
izomszovet atépiilése mellett a szivizomszovetet is érinti, ami fontos oki szerepet jatszik az érintett betegek csokkent
virhaté élettartamdban. A DM-ben szenveddSk haldlozdsinak kozel egyharmaddért a cardiovascularis okok tehet8k
felel6ssé. Esetriportunkban egy 52 éves, kordbban kritikus bradycardia és I. foka atrioventricularis blokk miatt pace-
makerimplanticién atesett, DM-mel diagnosztizdlt nébeteg kardioldgiai utinkovetését mutatjuk be. A hirtelen sziv-
halal rizikostratifikicidja céljabdl elvégzett invaziv elektrofiziologiai vizsgalat soran kamrafibrillacié 1épett fel, igy a
kordbban implantilt pacemakerelektrodak mellé sokkelektroda kertilt betiltetésre, a pacemakerkésziiléket implantdl-
haté kardioverter-defibrillitorra (ICD) cseréltiik. Az 1 éves ICD-kontrollvizsgilat sordn azt taldltuk, hogy a beiiltetés
ota 22, tartés kamrai tachycardidval jar6 epizod 1épett fel, melyek koziil a késziilék valamennyit sikeresen termindlta.
Az eset bemutatdsival szeretnénk rdmutatni arra, hogy a magas cardiovascularis rizikbcsoportba tartozé DM-betegek
azonositasa kiemelkedd fontossdgt lehet a hirtelen szivhalal megel&zése érdekében.
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Successful termination of ventricular arrhythmias with implantable cardioverter
defibrillator in a patient with myotonic dystrophy

Myotonic dystrophy (DM) is one of the most frequent adulthood diseases of the skeletal muscles, which develops mul-
tisystemic features and shows autosomal dominant trait. In DM, tissue degeneration affects not only the skeletal, but
the cardiac muscle, too. In one third of the patients, the cause of death is of cardiac origin. We report on our patient’s
case, who was diagnosed with DM at the age of 52, in whom episodes of critical bradycardia with first-degree atrioven-
tricular block was detected, resulting in a pacemaker implantation. Invasive cardiac electrophysiological study was per-
formed, during which ventricular fibrillation was registered. A shock electrode was added to the previously implanted
pacemaker, enabling defibrillation in case of detection of a sustained ventricular arrhythmia. During the 1-year follow-
up, 22 episodes of sustained ventricular tachycardia were identified, with the device successfully terminating the malig-
nant arrhythmias. Our case shows that electrophysiological study and the succeeding implantation of an implantable
cardiac defibrillator is highly important in identifying and terminating ventricular arrhythmias in high-risk DM patients.
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Roviditések
AV = atrioventricularis; DM = dystrophia myotonica; EMG =
elektromiogrifia; ENG = elektroneurogrifia; ICD = (implant-

able cardioverter defibrillator) implantilhaté kardioverter-de-
fibrillitor

A dystrophia myotonica (DM) multiszisztémds, auto-
szomdlis domindns médon 6rokléds, tobbségében fel-
néttkori izombetegség, melynek incidencidja 1 : 8000
[1]. A betegség kapcsan felléps izomszoveti degenericid
a hardntcsikolt izomszovet dtépiilése mellett a sziv-
izomszovetet is érinti, ami fontos szerepet jatszik a be-
tegségben szenveddSk csokkent virhaté élettartamaban:
a DM-mel diagnosztizilt betegek haldlozdsinak kozel
egyharmaddért kardiolégiai okok felelGsek [2—4].
A leggyakoribb kardiol6giai manifeszticiok a vezetési és
szivritmuszavarok, melyek hatterében a szivizomszoveti
atépulés miatt a sziv ingeriiletkeltd és -vezetd rendsze-
rében bekovetkez§ valtozdsok allnak. Genetikailag iga-
zolt DM esetén sziikséges a kardiolégiai szakvizsgilat,
a sziv esetleges érintettségének meghatarozasara [5].
A betegségnek két tipusa ismert, az 1-es tipus (DMI)
stlyosabb szervi tiinetekkel jir. Kozleménytlinkben a
megfeleld kardioldgiai rizikdbecslés fontossagat hangsa-
lyozzuk egy DM1-ben szenved§ beteg esetbemutatdsa-
val, akinek tobbszor kialakult malignus kamrai ritmus-
zavarat sikeresen szilintette meg a korabban, cardialis ri-
zikébecslés eredményeként beiiltetésre kertilt, implantal-
hat6 kardioverter-defibrillator (ICD).

Esettanulmany

Az 1956-ban sziiletett n6beteg jarasi nehézségei 52 éves
koraban kezd&dtek. A panaszok felléptét kovetGen 10
évvel jelentkezett neurolédgiai szakrendelésen, mely so-
rdn statusiban alsé végtagi hypotrophia és paraparesis
mutatkozott, kozepes fokt proximalis és stlyos foka dis-
talis (dorsalflexiés) gyengeséggel, jarasbizonytalansig-
gal. A felsé végtagokon szoritisi myotonidt észleltiink.
Elektromiografids (EMG-) vizsgalat sordn distalis talsa-
lyh myotoniaval tarsult myopathia igazolédott. Az elekt-
roneurografids (ENG-) vizsgilat sordn koros eltérés nem
kertilt leirasra. A beteg bal oldali musculus quadricepsé-
bdl vett biopszids mintdban krénikus izomszovet-karo-
sodds és dystrophids jelek mutatkoztak, az elektronmik-
roszképos vizsgalat sulyos rostkirosodast igazolt. A
laboratériumi vizsgilatok sordn emelkedett kreatin-ki-
niz-érték mutatkozott (605 U/1). A genetikai vizsgilat
soran DM1 igazolédott. Egy évvel a DM-diagnézis fel-
allitasat kovetGen tobb alkalommal kritikus bradycardiat
és 1. foka AV-blokkot — 264 ms-os PQ-intervallummal —
lehetett regisztrdlni. Transthoracalis echokardiografids
vizsgalat soran megtartott bal kamrai ejekcids frakcio,
enyhe fokt koncentrikus balkamra-hypertrophia abrazo-
lodott. Az 4 keletl vezetési zavar miatt elvégzett koro-
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narografia sordn szignifikins szikiilet nem igazoldédott,
igy — kizarva a ritmuszavar ischaemiaeredetii etiol6gia-
jat — kétiiregli pacemakerimplantacié tortént. Malignus
kamrai ritmuszavar sem a pacemakerimplanticié elétt,
sem az obszervicids idGszakban nem fordult el6.

A beteg ezt kovetGen tlinetmentes volt, a kontroll-
echokardiografias vizsgilatok sem mutattak érdemi val-
tozast. Ezt kovetSen a paciens 7 évvel kés6bb kertilt
ismételt kardioldgiai osztilyos felvételre cardialis rizi-
kostratifikdcié céljabol végzett invaziv sziv-elektrofizio-
logiai vizsgalat miatt, mely egy prospektiv vizsgilatba
valé bekertilés kapcsan vilt indokoltta. A felvételkor ké-
szllt laborvizsgalat soran érdemi eltérés nem mutatko-
zott. Invaziv sziv-elektrofiziol6giai vizsgilata soran katé-
terpozicionalds kozben hemodinamikai megingast,
eszméletvesztést okoz6 kamrafibrillicié 1épett fel, emiatt
defibrillaci6 valt sziikségessé, ami sikeresen termindlta a
ritmuszavart. Az ismert alapbetegségre, tovibb4 az inva-
ziv elektrofiziolégiai vizsgilat sordn fellépd malignus
kamrai ritmuszavarra valé tekintettel a korabban implan-
talt pacemakerelektroddk mellé sokkelektroda keriilt be-
iiltetésre, mig a korabbi pacemakerkésziiléket pacema-
kerfunkci6é mellett defibrillitorfunkciéval is biré ICD-re
(ICD, Itrevia 7 DR-T; Biotronik, Berlin, Németorszag)
cseréltiik. A 1 éves ambulans ICD-kontrollvizsgalat so-
ran a készilék eseményjelzGje 22, lezajlott malignus
arrhythmidval jar6 epizédot mutatott. A monomorf
kamrai tachycardids epizodokat a betiltetett késziilék 20
esetben  feltilvezérléssel  (,anti-tachycardia pacing”)
szlintette meg, 2 alkalommal pedig defibrillatorsokk
leadasaval dllt vissza a sinusrhythmus. A beteg a ritmus-
zavarokat szédiilésként élte meg, hemodinamikai Gssze-
omlds egy alkalommal sem jelentkezett. Az ICD-
sokkiitéseket kovetSen a korabbi orvosi utasitisokat
figyelmen kiviil hagyva nem jelentkezett soron kiviil Kli-
nikinkon. A béta-blokkolé dézisainak maximalizaldsa
tortént, az ezt kovets 1 évben nem lépett fel arrhythmia.

Megbeszélés

A DM gyakori, felnéttkori, multiszisztémas érintettség-
gel jard, autoszomalis domindns médon 6rokl6dé izom-
betegség [1]. A betegek elsé tiinetei jellemz&en a maso-
dik—negyedik évtizedben kezd&dnek izomgyengeséggel
és skeletalis myotonidval. A betegség multiszisztémads
kérkép: a viazizomrendszer eltérései mellett ismertek
légzbrendszeri  (pharyngooesophagealis  gyengeség,
a légz6izmok gyengesége, alveolaris hypoventilatio),
endokrinolégiai (primer hypogonadismus, testicularis
atrophia, inzulinrezisztencia), szemészeti (cataracta),
gastrointestinalis (hasi fajdalom, puffadds, konstipacio,
hasmenés) ¢és kardiologiai (ingeriiletvezetési zavarok,
pitvari és malignus kamrai ritmuszavarok, szivelégtelen-
ség) manifeszticidk is. A betegség relativ gyakorisiga
ellenére 2015-ig nem késziilt atfogd tanulmany és ajan-
lds a betegségben szenved&k kardiolégiai kivizsgalasira,
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rizikdbecslésére és gondozasira vonatkozdan. A 2015-
ben megjelent szisztematikus kozlemény 6sszegezte az
addig elérhet, DM-ben szenved§ betegek kardioldgiai
gondozasa sordn nyert tapasztalatokat. Ezek alapjan a
szerz8k a DM-betegek kardioldgiai kivizsgalasira vonat-
kozodan tették kozzé javaslataikat, kiilonos tekintettel a
vezetési zavarokhoz és a ritmuszavarokhoz kapcsolédo
szovédmények megel8zésére [5]. Az ajanlds szerint a
DM-mel diagnosztizalt betegeknél dokumentalt tartds
kamrai tachycardia vagy csokkent balkamra-funkcié
(ejekcios frakeid <35%) fenndlldsa esetén ICD-beiiltetés
szlikséges, mindemellett invaziv elektrofiziologiai vizs-
galat soran fellépé malignus kamrai ritmuszavar esetén is
megfontolandé a készilékbetiltetés [5]. Egy 2011-ben
publikalt, multicentrikus prospektiv vizsgilatban 406
DM-beteg utinkovetését végezték. A 9,5 év idtlagos
utankovetési periodusban a bevont betegek 15%-a (62
beteg) esett at vérnyomas-monitorizalds melletti ICD-
betiltetésen; az ICD-vel €16 betegek 14%-dban jelentke-
zett malignus kamrai ritmuszavar. A szerz6k konklazidja
alapjan az ICD-implaticié el6nyben részesitendS azon
betegeknél, akiknél inicialisan magasabb a hirtelen sziv-
halal fellépésének, illetve a malignus kamrai ritmuszava-
rok kialakulasianak veszélye [6]. 2016-ban publikilt koz-
leményiikben Russo és misai is ICD-implanticié sziiksé-
gességét vetették fel DM-ben szenvedd betegpopuld-
ciéban spontin fellép§ vagy invaziv elektrofiziolbgiai
vizsgalat soran indukalt malignus kamrai ritmuszavar
esetén [7].

Kovetkeztetés

Betegiink esete ravilagit arra, hogy az invaziv elektrofizi-
ologiai vizsgalat fontos médszer a kamrai ritmuszavarok
eléfordulasit tekintve, a magas rizikdcsoportba tartozd
betegek felismerésére. Ezen betegek azonositdsa és ezt
kovetSen az ICD betiltetése kiemelten fontos a malignus
kamrai ritmuszavarokhoz kothet§ hirtelen szivhalal
megelSzése szempontjabol.
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Anyagi tamogatis: A szerz6k anyagi timogatisban nem
részestiltek.

Szerzdi munkamegosztis: K. P.: A kézirat megszovegezé-
se, az invaziv elektrofiziologiai vizsgalat elvégzése. F. E.:
Részvétel az invaziv elektrofiziologiai vizsgalatban.
D. D.: Irodalomkutatas. P. E.: A kézirat szakmai vélemé-
nyezése, a neurologiai vizsgalatok elvégzése. F. R.:
A szivultrahang-vizsgalat elvégzése, szakmai véleménye-
zés. T. D.: A kézirat megszovegezése. M. F.: Irodalom-
kutatas. L. E.: A kézirat lektordlasa, szakmai véleménye-
zése. V. D.: Részvétel a neuroldgiai vizsgalatokban. S. T.:
A kézirat lektorilasa, szakmai véleményezése. A cikk vég-
leges valtozatit valamennyi szerzd eclolvasta és jéva-
hagyta.
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