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Bar az AV-nodalis reentry tachycardia (AVNRT) a leggyakoribb fiatal felnéttkori regularis szivritmuszavar, mégis meg-
lep6 modon kevés adat van az AVNRT familiaris, genetikai vonatkozasairol.

Az esetismertetésben egy anya (45 éves) és lanya (20 éves) szimptomatikus, heves, gyors szivveréssel jaré rosszul-
léteinek transzkatéteres radiéfrekvencias ablacios kezelését foglaljak dssze. Az anyanak 20 éve, a leanyanak 3 éve
voltak siirgésségi ellatast igénylé PSVT-s epizédjai. Strukturalis szivbetegsége egyikiiknek sem volt. Az EPS mind-
kett6juknek tipusos, azonos ciklushosszu (CL: 340 msec) AVNRT-t (Un. slow-fast tipus) igazolt. EI6sz6r a leanynak,
majd utana az édesanyjanak is ugyanazon a napon sikeres radiofrekvencias ablaciét (Un. lassu-palya modifikacio)
végeztlink. A beavatkozas utan, az elmult 12 év soran relapszus nem volt, szivritmuszavart tekintve panaszmentesek,
gyogyszert nem szednek.

Az esetismertetésiik alapjan felmeril a csalad két tagjaban kialakult AVNRT eredetének ritka, genetikai komponense,
amely az irodalom alapjan az anya-leany kapcsolataban a leggyakoribb. Elséfoku csaladtagnal az AVNRT kialakula-
sanak a lehet6sége 3,4-szer nagyobb, mint az atlaglakossagban. Ha a csaladban tobb elséfoku csaladtagnal is PSVT
jelentkezik, érdemes hasonld szivritmuszavart keresni. Tovabbi kutatasok sziikségesek az AVNRT genetikai hatteré-
nek a pontosabb megértésére.
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Familiar occurence of atrioventricular nodal re-entrant tachycardia in a mother and her daughter

Although atrioventricular nodal re-entrant tachycardia (AVNRT) is the most frequent, regular heart rhythm disturbance
in early adulthood, it is quite surprising that there are only few data on the familiar, potential hereditary contribution to
the development of AVNRT.

This case report describes the transcatheter radiofrequency ablation treatment of a mother (45 years old) and her
daughter (20 years old) due to their paroxysmal supraventricular tachycardias. The mother had attacks of high heart
rate in the last 20 years, her daughter had in the last 3 years, requiring emergency treatment for both of them. There
was no evidence of structural heart disease neither of them. The EPS revealed the same typical AVNRT (slow-fast type)
in both with the same cycle length (CL: 340 msec). On the same day, first the daughter, later the mother underwent
a successful ablation treatment (slow-pathway modification). After the intervention, in the past 12 years there was no
relapse, they are free of attacks of AVNRT without any antiarrhythmic treatment.

The familiar occurrence of AVNRT in our case report suggests a rare, genetic contribution to the development of
AVNRT. The most common clustering was mother and daughter relationship reported in the literature. First-degree
relatives of patients with AVNRT present a hazard ratio of at least 3.4 for exhibiting AVNRT compared with the general
population. The history of paroxysmal supraventricular tachycardia amongst the first-degree family members may lead
to look for the same tachycardia. Further research may be able to provide a more detailed understanding of the genetic
influence of AVNRT and its pathophysiology.
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Bevezetés

A fokozott kockazatt familiaris WPW-szindroma és a
szivritmuszavarért felelés gén (PRKAG2) is jol ismert
2001 ota (1). Ugyanakkor, bar az AV-nodalis reentry
tachycardia (AVNRT) a leggyakoribb fiatal felnéttkori
regularis szivritmuszavar, mégis meglepd modon ke-
vés adat van az AVNRT familiaris, genetikai vonatko-
zasairol. Az AVNRT csaladi el6fordulasat Hayes és
munkatarsai (2) irtak le el6észér 2004-ben. A kozle-
ményben 6sszegylijtott 6 csalad, 13 érintett elséfoku
csaladtagjan szimptomatikus PSVT-k miatt szivelekt-
rofizioldgiai vizsgalat (EPS) tortént. Az EPS minden-
kinél kettés AV-nodalis palyarendszert és tipusos (un.
slow-fast) AVNRT-t igazolt. Az AVNRT-t kardiogeneti-
kus anomalianak vélték, eseteikben leggyakoribb az
anya-leanya kapcsolat volt. Brombilla-Perrott és mun-
katarsai (3) 969 AVNRT-s beteg kozoétt 0,7%-ban ta-
laltak elséfoku csaladi kapcsolatot, mig 1043 AVRT-s
beteg k6zott csak 0,4%-ban. 2015-ig 25 familiaris
AVNRT-s esetet kozoltek a Medline szisztematikus
irodalomkutatasa (4) alapjan.

Jelen kdzleménytink célja egy esetiik kapcsan (anya és
leanyanak EPS-sel igazolt AVNRT-je, majd mindkettd-
juk aznapi sikeres ablaciés kezelése) a familiaris AV-
NRT-vel szerzett sajat tapasztalataik ismertetése.

Esetismertetés

1. eset

Z.J-né 45 éves né. 25 éves kora o6ta jelentkeztek he-
ves, gyors szivveréssel jaro rosszullétei, rendszerte-
lentl évente 2-4 alkalommal. Néhanyszor slirgéssé-
gi ellatast (iv. verapamil) is igénybe kellett vennie, a
PSVT antiaritmias gyogyszeres kezelés (verapamil,
propafenon) mellett is jelentkezett. Strukturdlis sziv-
betegsége, tarsbetegsége nem volt, laboratériumi le-
letei mind normélis tartoményban. A felvételi EKG-jan
92/min normalis sinusritmus, PQ: 0,15 sec, QRS: 0,09
sec, QT: 0,35 sec volt lathatd, ST-T-eltérés nem volt.
2006.09.8-an kerllt felvételre EPS és transzkatéteres
radiofrekvencias ablacié céljabol dokumentéalt PSVT-i
miatt.

2. eset

Z.A. 20 éves n6, Z.J-né leanya. 17 éves kora oOta je-
lentkeztek heves, gyors szivveréssel jaré rosszullétei,
rendszertelentl, 3-4 havonta. Egyszer kerilt kérhazi
felvételre a PSVT megszintetése (iv. verapamil) célja-
bol. Tartésan gyoégyszert nem szedett, csak a PSVT-k
beindulasakor. Strukturdlis szivbetegsége, tarsbeteg-
sége nem volt, laboratériumi leleteiben eltérés nem mu-
tatkozott. Felvételi EKG-jan 80/min normalis sinustitem,
kp. RV, PQ: 0,14 sec, QRS: 0,09 sec, QT: 0,36 sec volt
lathat6, ST-T-eltérés nem volt.

2006.09.8-an kerult felvételre EPS és transzkatéteres
radiéfrekvencias ablaciot dokumentalt PSVT-i miatt.

Szivelektrofiziolégiai vizsgalat és ablacié

A szivelektrofiziolégiai vizsgalatra (EPS) és ablaciora a
betegbeleegyezési nyilatkozat megbeszélése, majd ala-
frdsa utan éhgyomorra, iv. kanll biztositasa utan kertdilt
sor, az antiaritmias gyogyszerek elézetes elhagyasat (5
féléletidd) kdvetden. Lokal anesztézia mellett fluoroszko-

pos kontroll alatt multipolaris katétereket vezettiink fel a

v. femoralisokon a jobb kamra cstcsba, a jobb pitvar fel-

s6 részéhez, majd a His-kéteghez. Ezt kdvetéen a jobb

v. jugularis internan pedig egy multipolaris katétert a si-

nus coronariusba. Ezutan standard EPS-t végeztink, a

vizsgalati protokollrdl, az alkalmazott mlszerekrél korab-

ban részletesen beszamoltunk (5, 6). A kdvetkez6 kritéri-
umokat hasznaltuk a dualis, anterograd AV-csomo fizio-
l6gia vagy az indukalhaté AVNRT igazolasara:

1. A dualis, anterograd AV-csomo fizioldgiara jellemz6-
en a novekvd koraisaggal leadott pitvari extrastimu-
lus, egy kritikus pitvari kapcsolasi idénél, 10 msec-
0s csokkenés az A-H id6ben hirtelen jelentds (>50
msec) megnyulast, valtozast (Un. A-H jump) idéz eld.

2. Az AVNRT elektrofiziolégiai igazoldsa a kovetkezdk
alapjan tortént:

« a tachycardia kivalthaté és megszintethetd gyors
pitvari ingerléssel és kritikus kapcsolasi idejl pitva-
ri extrastimulussal;

» a tachycardia hirtelen beindulasat tipikusan egy
A-H jump (>50 msec) és egy ,echo” (tés el6zi meg;

« a tachycardia alatti retrograd aktivaciéos sorrend
centralis;

* a tipusos AVNRT-ben a ventriculoatrialis interval-
lum a His-kotegnél mérve <60 msec;

* a tachycardia soran a His-koteg refrakter szaka
alatt beadott kamrai extrastimulus nem képes a pit-
vart koran aktivalni;

« mas potencidlis tachycardia mechanizmus kizarha-
t6 (2, 5).

Az EPS mind a leanynal, mind pedig az édesanyja-

ndl tipusos AVNRT-t (slow-fast tipus) igazolt, utébbinal

azonos ciklushossz mellett JTSZB-s vezetéssel (1-2.

abra). A kivaltott tachcycardia ciklushossza 340 msec

volt mindkettéjuknél. Az EPS utan a leanynal és ké-
s6bb az édesanyjanal is un. lassupdalya-modifikaciot
végeztiink, amely utan az AVNRT méar nem volt indu-

kalhaté. Szévédmény nem volt, a beavatkozas (2006)

1. TABLAZAT. A familiéris AVNRT-vel szerzett sajat tapaszta-
lataink 6sszefoglalasa

Csaldd Elet- Strukturdlis ~ EPS** RFCA**
kor* szivbetegség
*Anya 25 év Nincsen AVNRT Sikeres
(slow-fast) tlinetmentes
12 éve
*Leé- 17 év Nincsen AVNRT Sikeres
nya (slow-fast) tunetmentes
12 éve

*A tlinetek jelentkezésekor; ** 2006.
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1. ABRA. Z.J-né jobb pitvari extrastimulacioval kivaltott, frekvencia-dependens, JTSZB-kel vezetett AVNRT-je (ciklushossz: 340
msec). (Feliil: I-l-aVF-V1 standard EKG-elvezetések. Alatta: HRA p: high right atrium proximalis, bipolaris elektrogramja, HBED
és P: His bundle distalis és proximalis bipolaris elektrogramjai; CS1-8: coronary sinus distalis [1-2], mid1[3-4], mid2 [5-6] és proxi-
midlis [7, 8] bipolaris elektrogramjai. RVA: right ventricular apex bipolaris elektrogramja. HV: 50 msec; His-kStegnél mért V-A

id&: 55 msec. Az AVNRT tipusos [tn. slow-fast])

utan a mai napig szivritmuszavart tekintve mindketten
panaszmentesek. Az altalunk hasznalt standard, lassu-
palya radiofrekvencias ablacios modszerrél korabban
részletesen beszamoltunk (5, 6).

Megbeszélés

Az AVNRT a PSVT-k leggyakoribb formaja, amelyet
egy dudlis, anatémiailag és funkcionalisan is elkulonitett
elektromos palyarendszerbdl (Un. gyors- és lassu-elekt-
romos pélyak) allé reentry kor aktivacidja okoz. A las-
su palya refrakter szaka rovidebb, mint a gyors palyaé.
Mindkét elektromos péalya sziikséges az AVNRT kialaku-
lasahoz, fenntartasahoz. Az AVNRT gyakoribb, un. tipu-
sos formaja altalaban akkor indul be hirtelen kezdettel,
amikor egy pitvari extraszisztolé blokkolédik a gyorspé-
lyan, majd levezetédik anterograd a lassu palyan. Az
elektromos impulzus retrograd a gyorspalyan tér vissza,
majd depolarizalja a pitvarokat, igy alakul ki a leggya-
koribb fiatal felnéttkori ritmuszavar (5). Az AVYNRT nem
gyogyszeres, invaziv gyogykezelése vilagszerte a lassu
magas, kozel szazszéazalékos sikerarannyal torténik (5).

Az AVNRT el6fordulasi gyakorisaga az atlag lakossag-

ban 2,0-2,5/1000 lakos (5, 7). Kétszer gyakoribb ndknél,
a szivritmuszavar mintegy 10 évvel hamarabb jelentke-
zik n6knél, mint férfiaknal, a betegek mintegy felében 30
éves kor elétt. Ujabb adatok szerint a familiaris AVNRT
sokkal gyakoribb, mint kordbban leirtak: 12,7/1000 eset
(95%-0s konfidencia-intervallum: 8,2—19,6/1000 eset)
(5, 7). Eszerint egy AVNRT-s beteg elséfoku csaladtag-
janak az esélye az AVNRT kialakulaséara legalabb 3,4-
szer nagyobb, mint az atlaglakossagban (7). A familiaris
AV-nodalis dualis palyarendszer el&fordulasi gyakorisa-
ga feltehetéen ennél még nagyobb, mivel nem minden-
kinél fordul el8 ritmuszavar, vagy nem mindenkinél térté-
nik EPS/ablacié, igy észrevétlen maradhat (2).

Az AVNRT korabban megfigyelt csaladi halmozoda-
sa mar az els6 kozlés (2004) (2) kapcsan felvetette a
ritmuszavar genetikai komponensének a lehetéségét.
Medfigyelések szerint a familiaris AVNRT a sporadi-
kustdl eltér6en mintegy tiz évvel korabban jelentkezik,
ndi dominanciaval, 90%-ban tipusos, slow-fast forma-
ban. Leggyakrabban szlil§-gyermek (anya-leanya) kap-
csolatdban (80-90%) vagy testvérek kozott (10-20%)
tapasztaltdk. Strukturdlis szivbetegség altalaban nin-
csen, ritkan mitralis billentyl prolapsus tarsulasat ész-
lelték. Erdekes, hogy a férfirdl-férfira valo atvitel igen
ritka (2, 4, 7, 8). Amennyiben egy csalad tdébb elséfoku
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2. ABRA. ZA. jobb pitvari extrastimulussal kivaltott AVNRT-je (ciklushossz: 340 msec). Fellil: I-ll-aVF-V1 standard EKG-elve-
zetések. Alatta: HRAd és p: high right atrium distalis és proximalis bipolaris elektrogramjai; HBED és P: His-bundle distalis és
proximalis bipolaris elektrogramjai; CS 1-8: coronary sinus distalis (1-2), mid1(3-4), mid2 (5-6) és proximaélis (7-8) bipolaris elekt-
rogramjai; RVA: right ventricular apex bipolaris elektrogramja. HV: 45 msec; His-kétegnél mért V-A id6: 50 msec. Az AVNRT

tipusos (un. slow-fast)

csaladtagjan PSVT tapasztalhat6, érdemes ugyanazt a
tipusu szivritmuszavart keresni (3).

Kovetkeztetések

Jelen esetismertetésiinkben anya és leanya kap-
csan, EPS-sel igazoltan mutatkozott ugyanolyan tipu-
sos, szinte azonos ciklushosszd AVNRT. Strukturalis
szivbetegsége egyikiknek sem volt. Mindkettéjiknél
ugyanazon a napon, az EPS utan sikeres radiofrek-
vencias lassupalya-modifikaciot végeztink. Azéta, im-
mar 12 éve ritmuszavart tekintve panaszmentesek.
Genetikai komponensre utal az is, hogy az AVNRT
nemritkan tarsul WPW-hez, Brugada-szindromahoz is
(4). A familiaris AVNRT 6roklédési menetét dontéen au-
tosz6m dominénsnak irjak le, inkomplett penetranciaval
(2, 4, 7, 8). A 2018-ban végzett mondern génkutatadsok
az ioncsatorna-gének széles variacioit irték le, a Na',
Ca™ és a HCN1-4 géneknél is talaltak eltéréseket. Ez
arra utalhat, hogy az AVNRT elektromos szivritmus-
zavar lehet az AV-nodalis tengely abnormalis Na* és
Ca**-csatorna szabalyozaséaval (9).

Tovabbi epidemioldgiai és molekularis kutatdsok lat-
szanak szikségesnek az AVNRT kialakulasa genetikai
komponenseinek a pontos megismeréséhez.
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