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Bevezetés: A mitralis prolapszus ritka, de klinikailag nem elhanyagolhaté aritmogén formaja malignus kamrai ritmus-
zavarokhoz és hirtelen szivhalalhoz is vezethet. Célunk az aritmogén mitralis prolapszus szindroma (AMVP) jellem-
z6inek multimodalis feltérképezése volt, kiilonds tekintettel azokra a paraméterekre, amelyek alkalmasak lehetnek az
aritmiarizik6 becslésére.

Betegek és moédszerek: 44, mitralis prolapszussal és mitralis anularis diszjunkcioval egyarant rendelkezd beteg rész-
letes kivizsgalasat végeztik el, amely tartalmazta az anamnézis és panaszok felmérését, vérnyomasmerést, 12 elveze-
téses EKG-t, 24 oras Holtert, transztorakalis echokardiografia- és sziv-magnesesrezonancia- (CMR-) vizsgalatot. Bete-
geinket az Eurdpai Kardiologus Tarsasag konszenzusdokumentumanak kritériumrendszere szerint osztottuk aritmogén
és nem aritmogén csoportra. Speckle tracking echokardiografia segitségével bal kamrai longitudinalisstrain-meérést
végeztink és a mért értékeket egy 20 f6bdl allo, egészseges kontrollcsoport strainértékeivel is dsszevetettuk.
Eredmények: A betegek 53%-anal volt inferior T-hullam-eltérés a nyugalmi EKG-n, 74% panaszolt palpitaciot. A syn-
cope el6fordulasa magasabb volt az aritmogén csoportban (42,1% vs. 12,5%; p=0,038). A betegek 86,4%-aban a mit-
ralis regurgitaciéo nem haladta meg a kdzepes sulyossagot. 3D-echokardiografia soran mért bal kamrai térfogatértékek
a normaltartomany felsé hatarat meghaladtak, normal bal kamrai ejekcids frakcidé mellett. A prolapszusos betegek
esetében a globalis longitudinalis strain értéke szignifikansan alacsonyabb volt az egészséges kontrollcsoporthoz ké-
pest (-20,3+2,4% vs. —21,91£2,0%; p=0,019). A bazalis inferolateralis (—22,2+8,8 vs. —28,8+7,0; p=0,008) és inferior
(-13,246,3 vs. —20,9+4,1; p=0,001) szegmentalis strain értékei szignifikansan kisebbek voltak a prolapszusos, mint az
egészseéges kontrollcsoportban. A CMR-felvételeken a betegek 47%-aban abrazolddott késdi kontrasztanyag-halmo-
zas (LGE) az inferolateralis régioban.

Kovetkeztetések: Az inferior EKG-eltérések és a palpitacio gyakori jelenség mitralis prolapszusos betegekben, azonban
alacsony specificitasuk miatt az aritmiarizikd becslésére nem alkalmasak. Ezzel szemben a syncope alarmirozo jelnek
tekinthetd. A szegmentalis longitudindlis strain eltérései jellegzetes mintazatot mutatnak, és az LGE is hasonlé lokalizaci-
oban jelenik meg, igy a bazalis inferolateralis szegmentum kiemelt szerepe feltételezheté az AMVP-betegekben.

Kulcsszavak: aritmogén mitralis prolapszus, mitralis anularis diszjunkcid, speckle tracking echokardiografia, késéi tipusu
kontrasztanyag-halmozas

A kézirat 2023. 09. 21-én érkezett a szerkesztéségbe, 2023. 12. 01-én kertlt elfogadasra.
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Role of multimodality imaging in arrhythmogenic mitral valve prolapse

Introduction: The rare, but clinically still relevant arrhythmogenic form of mitral valve prolapse (MVP) can lead to
malignant arrhythmias and sudden cardiac death. The aim of our study was assessing the characteristics of arrhythmo-
genic mitral valve prolapse (AMVP), especially regarding the parameters that could be used in risk stratification.
Patients and methods: Thorough examinations were performed on 44 patients living with mitral valve prolapse and
mitral annular disjunction, including recording of their medical history and symptoms, blood pressure measurement,
12-lead ECG, 24-hour Holter monitoring, transthoracic echocardiography with strain measurement and cardiac mag-
netic resonance imaging (CMR). The patients were divided into an arrhythmogenic and a non-arrhythmogenic group,
according to the criteria determined in the consensus statement of the ESC. For the strain measurement, we included
a control group of 20 patients matching in age and gender.

Results: 53% of patients had inferior ST-T abnormalities and 74% reported palpitation. The prevalence of syncope was
higher in the arrhythmogenic group (42.1% vs. 12.5% vs.; p=0.038). In 86.4% of patients the degree of mitral regur-
gitation was mild or moderate. Left ventricular volumes measured by 3D echocardiography exceeded the upper limit
of the normal range with normal left ventricular ejection fraction. The global longitudinal strain value was significantly
reduced in the MVP patients compared to the healthy control group (—20.3+2,4% vs. —21.9+2.0%; p=0.019). Compared
to the control group the strain values of the inferolateral (—22.2+8.8 vs. —28.8+7.0; p=0,008) and inferior (—13.2+6.3 vs.
—20.9+4.1; p=0.001) basal segments were significantly reduced. In 47% of the patients late gadolinium enhancement
(LGE) could be detected in the inferolateral region with CMR.

Conclusions: Inferior ECG abnormalities and palpitations are common among patients with MVP, but due to their
low specificity they are not suitable for risk stratification. However, syncope can be considered an alarming sign. The
typical pattern of segmental longitudinal strain abnormalities and the similar localization of LGE on CMR indicate the

importance of the basal inferolateral segment in AMVP.

Keywords: arrhythmogenic mitral valve prolapse, mitral annular disjunction, speckle tracking echocardiography,

late gadolinium enhancement

Bevezetés

A mitralis billentylprolapszus (MVP) az egyik leggyako-
ribb billentylibetegség, amely az atlagpopulacié 2-3%-
at érinti (1). Hemodinamikailag relevans mitralis regurgi-
tacié hianyaban a MVP egy benignus kérkép, azonban
létezik egy eddig kevésbé jol definialt betegcsoport,
ahol gyakoribb a malignus kamrai aritmiak el6fordulasa
€s nagyobb a hirtelen szivhalal rizikdja. Az utébbi évek
kutatasai alapjan kérvonalazddni latszik ezen magas
kockazatu betegcsoport szamos egyedi morfologiai és
funkcionalis jellegzetessége, amelyek azonositdsaban
a képalkot6 vizsgalatoknak kiemelt szerepet tulajdoni-
tanak.

Az Eurépai Kardiolégus Tarsasag (ESC) 2022-es kon-
szenzusdokumentuma elséként foglalja 6ssze az ed-
digi ismereteinket az aritmogén mitralis prolapszus
szindromarol (AMVP) és a betegek rizikofelmérése so-
ran alkalmazhat6 kivizsgalas menetérdl (1. abra) (2).
Az aritmogén mitralis prolapszus szindroma tipusos
jellemz6i a bileaflet prolapszus, a hipermobilis mitralis
anulus, a mitralis anularis diszjunkcié (MAD), az inferi-
or EKG-eltérések és gyakori vagy komplex kamrai arit-
miak (2. abra). Magasabb aritmiarizikéra utal6 jel lehet
az anamnézisben eléfordulé syncope, valamint a mio-

kardialis fibrozist jelz6 késbi kontrasztanyag-halmozas
(LGE) el6fordulasa sziv-magnesesrezonancia- (CMR-)
felvételeken (2).

A mitralis anularis diszjunkcié a kotészdvetes mitralis
anulus poszterior részének kiszélesedését és a mitra-
lis billentyl posterior vitorlajanak pitvar felé diszlokalt
tapadasat jelenti (2. abra) (2—4).

Irodalmi adatok alapjan a MAD-jelenség 78%-ban
mitralis prolapszushoz tarsulva jelenik meg, de el6-
fordulhat izolalt jelenségként is (5, 6). Az dsszes
mitralis prolapszusos beteg 35-42%-aban van jelen
MAD. Szamos tanulmany igazolta a MAD és a kam-
rai aritmiak el6forduldsa kozti dsszefliggést (5, 7)
valamint kimutattak, hogy a nagyobb MAD-tavolsag
magasabb aritmiarizikoval jar (6, 8). Az elmult évek-
ben egyre tébb tanulmany jelent meg a MAD, a mitra-
lis prolapszus és az aritmiak kapcsolatarol, azonban
egyelére nem tisztazott ezek pontos viszonya egy-
massal.

A bal kamrai fibrézis jelenléte és annak jellegzetes loka-
lizacioja a hirtelen szivhalal fuggetlen rizik6faktoranak
bizonyult aritmogén mitralis prolapszusban. CMR-vizs-
galat soran a bal kamra inferolateralis-, inferior bazalis
és mid szegmenseiben, valamint a papillaris izmokban
kimutatott fokalis midmiokardialis vagy foltos késdi tipu-
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1. ABRA. Mitralis prolapszusos betegek rizikéstratifikaciés algoritmusa az ESC 2022-es konszenzusdokumentuma alapjan (2).
Mitralis prolapszusos betegekben a kamrai aritmiak és a hirtelen szivhalal rizikéjanak felmérése két pilléren nyugszik, a tlinetek
mellett a képalkotd vizsgalatok eredményein, valamint a dokumentalt kamrai aritmian. Regisztralt kamrai tachycardia hianyaban
a fenotipusos rizikéfaktorok hatérozzék meg az aritmiaesemények sziirésének intenzitasat. A zold szévegdobozok az ajanlott, a
sérga szévegdobozok a megfontolandé iranyelveket jeldlik. A tartés VT, polimorf NSVT, gyors (>180/perc) NSVT és a syncopé-

val jaré VT/NSVT magas rizikét jelent.

AAD: antiaritmias gyégyszer; ICD: implantélhaté kardioverter defibrillétor; ILR: implantalhaté loop rekorder; LGE: késdi
kontrasztanyag-halmozas; LV-EF: bal kamrai ejekciés frakcié; MAD: mitralis anuléris diszjunkcié; MR: mitralis regurgitacié;

VES: kamrai extraszisztolé; VT: kamrai tachycardia; NSVT: nem

su kontraszthalmozas a malignus kamrai ritmuszava-
rok eléforduldsaval 6sszefliggést mutat (9, 10).
Vizsgalatunk célja az aritmogén mitralis prolapszus szind-
roma specifikus jellemz8inek multimodalis vizsgalata és
ezek aritmiarizikét illetd prognosztikai szerepének megha-
tarozasa volt olyan mitralis prolapszusos betegeknél, ahol
MAD-jelenség igazolddott és AMVP gyanuja merdilt fel.

tartés kamrai tachycardia

Betegek és médszerek

Vizsgalatunkba, a Semmelweis Egyetem Varosmajo-
ri Sziv- és Ergydgyaszati Klinikajan, 2021. januar és
2022. szeptember kdzott negyvennégy mitralis prolap-
szusos beteget valogattunk be. A bevalasztas feltétele
a mitralis prolapszus és a MAD egydttes jelenléte volt.
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2. ABRA. Az aritmogén mitrélis prolapszus szindréméra jellemz3 ettérések. A: mitralis anularis diszjunkcié; B: Pickelhaube-jel; C:

inferior repolarizacios eltérések az EKG-n

A vizsgalati protokoll tartalmazott egy anamnesztikus
kérddivet, nyugalmi vérnyomasmérest, 12 elvezetéses
EKG-t, 24 6ras Holter-vizsgalatot, transztorakalis echo-
kardiogréfias és sziv-MR-vizsgalatot.

Az ESC 2022-es konszenzusdokumentumanak kritéri-
umrendszere szerint két csoportra osztottuk a betege-
ket (2). Az aritmogén csoportba (n=19) kertld betegek
anamnézisében az alabbiak kozul legalabb egy szere-
pelt: abortalt hirtelen szivhalal (SCD), tartés (sVT) vagy
nem tartds (nsVT) kamrai tachycardia, 5% feletti kam-
rai extraszisztolé (VES) vagy VES-ablacié. Akik a fen-
ti kritériumoknak nem feleltek meg, a nem aritmogén
csoportba kertltek (n=25).

A szivultrahang-vizsgalatok és -mérések Philips EPIQ
CVx ultrahangkészullékkel, illetve TomTec szoftver
(Cardiac Perfomance Analysis, TomTec Imaging Sys-
tems GmbH, Unterschleilheim, Germany) segitségé-
vel késziltek. Dynamic Heart Model szoftver segitsé-
gével haromdimenziés (3D) adathalmazbdl mértik a
bal kamrai, bal pitvari volumeneket és ejekcios frakciot,
valamint a verévolument. A mért értékeket testfelszin-
re indexaltuk. A bal kamrai atmérdéket, a mitralis anu-
lus és a billenty( vitorlainak morfolégiai jellemzdit, a
MAD-tavolsagot és a prolapszus meglétét paraszter-
nalis hosszmetszeti nézetbdl hataroztuk meg. Mértik
a mitralis bedramlas sebességértékeit és a decele-
raciés idét pulzatilis (PW) Doppler segitségével és a
mitralis anularis sebességeket szdveti Doppler (PW
TDI) médszerrel. Kétdimenziés (2D) speckle tracking
echokardiografias médszerrel bal kamrai longitudina-

lis strain-analizist végeztink. Abban az esetben, ha a
gyengebb képmindség miatt a szoftver egyértelmien
nem kovette jol egy szegmentum mozgéasat a rogzitett
filmeken, a betegnél az adott szegmentumot kizartuk
a mérésbél. Amennyiben kett6 vagy tdbb szegmen-
tumnal észleltink képminéség miatti mérési hibat
a szoftvernél, az adott beteget kizartuk a bal kamrai
strainanalizisbél. A prolapszusos betegeknél speckle
tracking echokardiografia segitségével mért globalis
(GLS) és szegmentalis longitudinalis strain paraméte-
reit, egy nemben és korban illesztett egészséges kont-
rollcsoport (n=20) strainértékeivel is 6sszevetettik.

A CMR-vizsgélatokat a Varosmajori Sziv- és Ergyogya-
szati Klinikan 1,5 Tesla térereji Philips Achieva, illetve
Siemens Magnetom Aera tipusit MR-berendezéssel
végeztik. Sorozatos angulalast kdvetéen EKG szink-
ronmozgd felvételeket készitettiink két-, harom-, és
négyuregl hossztengelyi és a bal kamrat teljesen lefe-
dé rovidtengelyi sikokban. Ezekben a sikokban 10-15
perccel a gadolinium tartalmu kontrasztanyag adasat
kdvetben késdi kontrasztanyag-halmozasos felvételeket
készitettlink. Kontrasztanyagként gadobutrolt (Gadovist,
Bayer-Schering Pharma) hasznaltunk 0,15 mmol/ttkg int-
ravénas bolusban (2-3 ml/s). Az inverziés id6t manuali-
san allitottuk a normal myocardium optimalis szupresz-
szidjaval. Harom révidtengelyi nézetben kontrasztanyag
adasa el6tt long-T1 533 MOLLI T1-mapping mérés ké-
szult kilégzésben.

A kiértékelést a Medis Suite 4.0 szoftverrel (Medis Me-
dical Imaging Software, The Netherlands) végeztik.
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3. ABRA. A: Aritmogén mitrélis prolapszusos beteg strain mérésének eredménye dn. bull's eye diagrammon (sajét regisztratum).
B: A bal kamrai longitudindlis strain regiondlis atlagértékei a mitralis prolapszusos betegcsoportban dn. bull's eye diagrammon,
18 szegmens modellt hasznalva. A diagrammonn lévé szamok az egyes szegmentumokat jeldlik. (1-6 bazélis, 7-12 kézépss, 13-18

csUcsi szegmensek.)

A mitralis anularis diszjunkcié nagysagat a két-, ha-
rom-, és négyureg( felvételeken mért MAD-értékek at-
lagaként hataroztuk meg. A késéi kontrasztanyag-hal-
mozasos felvételeken kvalitativan vizsgaltuk a késéi
kontrasztanyag-halmozas jelenlétét és lokalizacidjat. A
prekontrasztos T1 mapeken a bazalis harmadban T1
id6k meghatarozasat végeztik.

Az adatok kiértékeléséhez az IBM SPSS 28.0 statisz-
tikai programot hasznaltuk. A két csoport 6sszehason-
litasahoz kategorikus valtozok esetén khi-négyzet-pro-
bat, illetve Fisher-tesztet, skalaszintl valtozok esetén
T-prébat, illetve Mann—Whitney-probat végeztink a
normalitas fliggvényében. Az eredményt p<0,05 érték
esetén fogadtuk el szignifikdnsnak. Skalaszintl valto-
z0k esetén az atlagértékeket atlag + széras formatum-
ban adtuk meg. Kategorikus valtozék esetén a relativ
el6fordulasi gyakorisagokat az esetszam utan zarojel-
ben szazalékosan tuntetettik fel.

Eredmények

A betegek atlagéletkora 40,2+10,3 év volt, a 44 betegbdl
29 nd (65,9%) és 15 férfi (34,1%). Negyvenkét beteg-
nél igazoldédott (95,5%) bileaflet prolapszus, egy betegnél
(2,3%) anterior és egy betegnél (2,3%) poszterior vitor-
laprolapszus. A betegek 68,2%-anak nem volt ismert
tarsbetegsége, hipertdnia egy betegnél sem igazolodott.
NT-proBNP-értékuk atlagosan 176+154,4 pg/ml volt.

A kérd8ivben a betegek 73,8%-a szamolt be palpita-
ciés panaszrol, a két csoport k6z6tt azonban nem volt
kilénbség a panasz gyakorisagaban (78,3% vs. 68,4%,
p=0,47). Ezzel szemben az aritmogén csoportban
szignifikAnsan magasabb volt a syncope el6fordulasa
(12,5% vs. 42,1%, p=0,04). Az egyéb tunetek (dyspnoe,
csOkkent terhelhet6ség), valamint a béta-blokkol6 és
az ACE-géatlo szedésének gyakorisagaban a két cso-
port k6z6tt nem volt kildnbség.
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A 12 elvezetéses nyugalmi EKG-n az dsszes beteg
alapritmusa sinusritmus volt. A betegek 53,3%-anél
volt megfigyelhetd negativ vagy bifazisos T-hullam az
inferior elvezetésekben. Az EKG-eltérések gyakorisa-
gaban nem volt szignifikans kilénbség a két csoport
kdzott (50,0% vs. 57,1%; p=0,696).

A vizsgalt populacidban 7 betegnél 1-5%, 14 betegnél
5% feletti VES-t detektaltunk, és 11 betegnél fordult
el6 nsVT. A tizennégy beteg kozil, akiknél 5% feletti
VES-gyakorisagot dokumentaltunk, kilenc esetben tor-
tént VES-ablacié. Az altalunk vizsgalt 6t hirtelen sziv-
halalt elszenvedd beteg mindegyike szekunder preven-
ciés ICD-implantacidoban részeslilt, koézulik haromnal
észleltliink adekvat ICD-m(ikddést az implantacio o6ta.
A 2D- és 3D-echokardiografias vizsgalat eredményeit
a 1. tablazat mutatja be. Az aritmia gyakorisaga szerint
szétvalasztott két csoport kdz6tt nem talaltunk szignifi-
kans kulénbséget a vizsgalt paraméterekben. Nemek
szerinti lebontast kovetéen nék esetén a bal kamrai
ejekciods frakcid szignifikdnsan alacsonyabbnak adddott
az aritmogén csoportban (58,1£6,0% vs. 62,5+4,8%;
p=0,04). A betegeknél j6 jobbkamra-funkcié és normal
bal kamrai diasztolés funkcié igazolddott, egyéb sulyos
vitium nem fordult eld. Echokardiografia alapjan a be-
tegek 86,4%-aban a mitralis regurgitacié nem haladta
meg a kbzepes sulyossagot. A két betegcsoportban a
mitralis regurgitaciéo mértékének eloszlasa nem kuloén-
bdzott. A mitralis regurgitacio sulyossaga és a kamrai
ritmuszavarok gyakoribb el6fordulasa koézétt nem allt
fent szignifikans 6sszefliggés (p=0,93).

A vizsgalt prolapszusos betegcsoportban a bal kamrai
globalis és a szegmentdlis longitudinalis strain értékeit
az illesztett egészséges kontrollcsoport értékeivel vetet-
tik dssze (2. tablazat). Ugyan mind a két betegcsoport
és a kontrollcsoport atlagos GLS-értékei is a normaltar-
tomanyba estek, a prolapszusos betegek GLS-értékei
szignifikdnsan alacsonyabbak voltak az egészségesek
értékeihez képest. A szegmentdlis longitudinalis strain
paramétereit 6sszevetve a két prolapszusos (aritmogén
€s nem aritmogén) betegcsoport k6z6tt nem volt szignifi-
kans kllénbség, azonban a kontrollcsoporthoz képest
egyes szegmentumok, mint az inferolateralis és inferior
bazalis szegmensek longitudinalisstrain-értékei szignifi-
kansan alacsonyabbak voltak az egészséges populacio
megfeleld strainértékeihez viszonyitva.

A prolapszusos betegek (n=36) CMR-vizsgélata soran
Osszesen 18 betegnél (50 %) volt megfigyelhetd késdi ti-
pusu kontraszthalmozas. Kézulik 15 betegnél (46,9%) a
bazalis inferolateralis szegmentumban alakult ki az LGE,
amelyhez 3 esetben (9,4%) tarsult kontrasztanyag-hal-
mozas a papillaris izmokban is. Harom betegnél (9,4%)
nem tipusos lokalizacidban alakult ki az LGE (k6zéps6
anterolateralis szegmentum, bazélis és k6zépsb antero-
szeptalis szegmentum). Az aritmogén és nem aritmogén
csoport kdzdétt nem volt szignifikdns kilénbség az LGE
el6fordulasi gyakorisagaban (47,4% vs. 46,1%, p=0,82).
Az elvégzett nativ T1-mapping vizsgalatok soran a ba-

zdlis harmadban a T1-id6 atlagosan 985+39 ms-nak
adodott, 980+29 a nem aritmogén (n=13), 994+45 az
aritmogén (n=7) csoportban. A kildnbség a két csoport
kozo6tt nem bizonyult szignifikansnak (p=0,47). A myo-
cardiumra jellemzé T1-idd Klinikankon meghatarozott
normalértéke 915-1007 ms (11). A vizsgalt betegeknek
Odsszesen 35,0%-aban volt megnyult a bazalis T1-id6,
szignifikans kilénbség azonban nem adddott a két cso-
port k6z6tt a megnyult bazélis T1-idd eléfordulasi gya-
korisagaban (42,9% vs. 30,8%, p=0,65).

Az atlagos MAD-tavolsag MR-rel mérve nem kildnb6z6tt
a TTE-vizsgalat soran mért MAD-értékektél. CMR-mé-
rések alapjan a nem aritmogén és az aritmogén beteg-
csoport kézt nem volt szignifikans kilénbség a MAD-t&-
volsagban (7,9+3,6 mm vs. 7,4+2,7 mm, p=0,876).

Megbeszélés, kévetkeztetések

Altalanos antropometriai paramétereik és tarsbetegsé-
geik alapjan a vizsgalatban egy relativ fiatal, j6 altala-
nos allapotban 1évé populacié vett részt. A palpitacio
gyakori panasz mitrélis prolapszusos betegek kdrében,
amelynek el6fordulasi gyakorisagaban, az irodalmi
adatokkal megegyez8en, az altalunk vizsgalt popula-
ciéban sem addédott szignifikdns kildnbség a két cso-
port k6z6tt (2, 12). Ez a panasz tehat a mitralis prolap-
szus szindroma altalanos részjelenségének tekintheté,
mely nem informativ az aritmiarizikd tekintetében. Ez-
zel szemben a syncope el6forduldsi gyakorisagaban
szignifikans kilénbséget talaltunk a két csoport kdzott.
Az ESC-ajanlas is kiemeli, hogy az anamnézisben sze-
repld syncope (kilénésen megmagyarazatlan esetben)
fontos klinikai jele lehet a magasabb aritmiariziknak
MVP-es betegekben.

Irodalmi adatok alapjan az inferior elvezetésekben
megfigyelhetd repolarizacios EKG-eltérések szintén
gyakoriak az aritmogén mitrélis prolapszusos betegek-
ben (13, 14). Az altalunk vizsgalt betegek kb. felénél
volt megfigyelhetd tipusos EKG-eltérés, ennek gyakori-
sagaban azonban nem adddott kiilénbség a két csoport
kdzott. Az inferior T-hullam-eltérések az aritmiariziko
becslésére relativ gyakorisaguk és alacsony specifici-
tasuk miatt kevéssé alkalmasak, azonban figyelemfel-
hivo jelként fontos szerepe lehet az AMVP-s betegek
azonositasaban.

Ezzel szemben a Holter-vizsgalat soran latott ritmus-
zavaroknak kulcsszerepik van a betegek rizikdstra-
tifikacidjaban, mivel a malignus kamrai ritmuszavarok
jelentkezését megel6zhetik mas, nem fatalis kamrai
ritmuszavarok (pl. gyakori VES, nsVT). Az altalunk
vizsgalt ot, hirtelen szivhalalon atesett beteg kdzll ha-
romnal tértént VES-ablaci6 még a SCD bekdvetkezé-
se elbtt, panaszokat okozé, gyakori VES-ek miatt. A
Holter-vizsgalaton latott aritmiak alapjan a betegek be-
sorolhatéak az ESC altal meghatarozott rizikbcsopor-
tokba (2), amely segithet annak eldontésében, hogy az
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1. TABLAZAT. Echokardiografiés paraméterek a két betegcsoportban (A bal kamrai és bal pitvari térfogatmérések és bal kamrai
ejekcids frakcié mérések Philips Dynamic Heart modell 3D-analizissel késziiltek. TDI: tissue Doppler imaging, PLAX: parasternalis

hossztengelyi metszet, A2C: csicsi kétliregi metszet)
Echokardiografias paraméterek a két csoportban
Vizsgalt paraméter

Atlag * széras

P-érték
Nem aritmogén Aritmogén
Bal kamrai végdiasztolés atméré (mm) 52,7£5,4 55,3%6,9 0,170
Bal kamrai végszisztolés atméré (mm) 33,2+4,0 35,5+4,8 0,081
Bal kamrai végdiasztolés térfogat (ml) 161,8+39,7 186,3+59,4 0,126
Bal kamrai végdiasztolés térfogatindex (ml/m?) 88,9+16,8 92,8+21,9 0,516
Bal kamrai végszisztolés térfogat (ml) 64,5+19,8 76,6+27,5 0,105
Bal kamrai végszisztolés térfogatindex (ml/m?) 35,3+8,4 38,6+10,4 0,318
Verévolumen (ml) 93,1+24,5 109,5+36,3 0,094
Verdvolumen-index (ml/m?) 51,4+12,2 54,2+14 1 0,511
Bal kamrai ejekcids frakcio (%) 60,9+4,8 58,7+5,8 0,190
Bal pitvari volumenindex (ml/m?) 34,4+14,9 37,5£13,7 0,294
Mitralis anulus atméréje PLAX (mm) 38,8+6,7 41,4+6,9 0,209
Mitralis anulus atméréje A2C (mm) 46,0+6,8 48,2+7,4 0,312
Anterior mitralis billentylivastagsag (mm) 5,3+1,1 5,5+1,1 0,946
Poszterior mitralis billenty(ivastagsag (mm) 5,4+1,4 5,7+1,5 0,474
Mitralis anularis diszjunkcié (MAD) (mm) 7,0+3,0 7,7+£3,0 0,476
E-hullam (m/s) 76,4+20,4 72,5+15,6 0,740
A-hullam (m/s) 57,0£19,1 54,6+11,0 0,962
E/A 1,4+0,5 1,4+0,4 0,839
Deceleracios id6 (ms) 198,2+42,9 208,4+74,4 1,000
Lateralis S-hullam (cm/s) 15,3+5,4 17,5+4,6 0,169
Lateralis e'-hullam (cm/s) 11,8+£3,9 11,9445 0,937
Lateralis TDI — E/e' 7,042,7 6,6+2,1 0,750
Medialis S-hullam (cm/s) 9,4+1,9 8,8+2,0 0,182
Medialis e'-hulldam (cm/s) 9,54+2,6 9,84+3,5 0,747
Medialis TDI — E/e' 8,7+3,1 8,0+2,3 0,411
TDI E/e' atlag 7,7£2,7 7,2£1,8 0,474

adott beteg mennyire szoros utankdvetést, milyen to-
vabbi vizsgalatokat és beavatkozasokat igényel.

3D-echokardiografias vizsgalattal mért bal kamrai
uregmeéreteket dsszevetve a nemzetkdzi irodalomban
publikalt 3D normalértékekkel (15) elmondhatjuk, hogy
a vizsgalt prolapszusos betegcsoport bal kamrai volu-
menértékei mar a normal felsé hatarat meghaladjak, a
bal kamrai ejekciés frakcio értékek pedig még a nor-
maltartomanyba esnek. A két csoport kdzt a bal kamrai
volumenekben nem volt szignifikdns a kuldnbség, ten-
dencigjat tekintve azonban minden vizsgalt volumetri-
kus paraméter nagyobbnak adddott az aritmogén cso-
portban. N6k esetén az ejekcids frakcid szignifikansan
alacsonyabb volt az aritmogén csoportban. A nagyobb
bal kamrai Uregméretek hatterében emelkedett regurgi-
taciés volumen is allhatna, azonban a vizsgalt betegek
tobbségében a regurgitacié nem volt sulyos foku. Ez
a megfigyelés 6sszecseng mas kutatok eredményei-
vel, amelybdl arra lehet kdvetkeztetni, hogy az AMVP-s
populaciot jellemz& magasabb bal kamrai volumenek
nincsenek 6sszefliggésben a mitralis regurgitacié su-

lyossagaval és nem a bal kamrai volumenterhelés
adaptacios kdvetkezményei. Ezen megfigyelések alap-
jan a myocardium primer érintettsége is feltételezhetd,
az aritmogén mitralis prolapszus szindroma részjelen-
ségeként, fuggetlenll a vitium sulyossagatol.

Irodalmi adatok alapjan a mitralis billentylGapparatus
jellegzetes morfolégiai eltérései és a kamrai aritmiak
kialakuldsa egyértelm(i 6sszefuggést mutat és a na-
gyobb MAD-tavolsag gyakrabban jar malignus kam-
rai aritmiaval (7, 10). Bar vizsgalatunkban a kulénb-
ség nem volt szignifikans, az aritmogén csoportban
tendencigjat tekintve nagyobb MAD-tavolsag jellem-
z8. Egyel6re nem pontosan ismert, hogy a MAD mi-
kor jelenik meg a korkép kialakuldsa soran, illetve
hogyan valtozik az id6 elérehaladtaval. Egyes fel-
tételezések szerint a hipermobilis mitralis anulus és
mitralis prolapszus okozta tartés mechanikai stressz
a MAD-tavolsagot nyujthatja (16). A vizsgalatunkban
részt vevo oOt, abortalt hirtelen szivhalalt elszenvedett
beteg kdzul négy esetben 8 mm-nél nagyobb MAD-ta-
volsag volt mérhetd.
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2. TABLAZAT. Longitudinalisstrain-értékek az egészséges kontrollcsoportban és a prolapszusos betegekben

(MVP: mitralis prolapszus, GLS: globalis longitudinalis strain)

Vizsgalt paraméter

Atlag * széras

Egészséges MVP-csoport P-értek
kontrollicsoport (n=20) (n=29)

GLS (%) -21,942,0 -20,3+2,4 0,019

Anterior (%) -21,647,3 -17,318,4 0,068

Anteroszeptalis (%) -18,346,4 -22,546,5 0,009

Bazalis Inferoszeptalis (%) -12,7+3,4 -12,816,0 0,956

Inferior (%) —20,9+4 1 -13,246,3 0,001

Inferolateralis (%) —28,817,0 —22,2+8,8 0,008

Anterolateralis (%) —-2515,5 —26,6+11,0 0,515

Anterior (%) —22+5,0 —24,1+5,6 0,196

Anteroszeptalis (%) —24,5+4,4 —24,1+4,5 0,789

e Inferoszeptalis (%) -23,6+3,8 -21,614,9 0,144
Kozéps6 .

Inferior (%) —22,4+3,7 -20,146,5 0,143

Inferolateralis (%) -17,4+6,3 —21,5+7,7 0,060

Anterolateralis (%) -20,1+5,6 —22,1+7 1 0,338

Anterior (%) —21,447,5 —22,3+4,9 0,659

Anteroszeptalis (%) —21,546,7 —24,3+4 1 0,111

Csticsi Inferoszeptalis (%) -26,3+5,2 -27,645,5 0,429

Inferior (%) —25,516,6 —24,245,0 0,497

Inferolateralis (%) -19,844,8 —20,416,1 0,710

Anterolateralis (%) —23,115,0 —20,3+4,7 0,058

A mitralis billentylapparatus morfolégiai eltérései mellett
AMVP-ben a mitralis anulus hipermobilitdsa is megfigyel-
hetd. Egyik jellemz8, PW TDI-g6rbén mérhet paraméter
a Pickelhaube-jel, amely egy tliskeszer(i, nagy amplitudo-
ju lateralis S-hulldamot jelent. Irodalmi adatok alapjan, a
16 cm/s-ot meghaladé lateralis S-hullam és a malignus
kamrai aritmiak kozt 6sszeflggeés talalhaté (17). Bar az
altalunk végzett vizsgalatban a kildbnbség nem volt sta-
tisztikailag szignifikans a két csoport k6z6tt, az aritmogén
csoport esetén a Pickelhaube-jel atlagos értéke 16,0 cm/s
felett volt, mig a nem aritmogén csoportban ez ala esett.
A GLS a bal kamrai strainmérések kézott a leginkabb
elfogadott, a miokardialis deformaciét vizsgalé para-
méter, amely szamos korképben a balkamra-diszfunk-
ciét még a bal kamrai ejekcids frakciéo romlasa elétt,
koran jelzi. Speckle tracking echokardiografia soran
vizsgalatunkban a prolapszusos betegek GLS-ér-
tékei a normaltartomanyba estek, de statisztikailag
szignifikdnsan alacsonyabb GLS-értéket mértink a
prolapszusos betegcsoportban az egészséges kont-
rollpopulaciéhoz képest. Tébb publikacié igazolt ha-
sonlé eredményt mitralis prolapszusos betegpopula-
cién, s6t a csdkkent GLS és a megnyult mechanikus
diszperzi6é a kamrai aritmiak fuggetlen prediktoranak
bizonyult (18, 19). A vizsgaltunkban a prolapszusos
betegeknél mért longitudinalis strain szegmentalis ér-
tékei az inferior és inferolateralis bazalis szegmentu-
mokban szignifikansan alacsonyabbnak bizonyultak
a kontrollcsoport megfelel6 szegmentalisstrain-érté-
keihez képest. Az 3. abra a bal kamrai longitudinalis
strain regionalis atlagértékeit mutatja be szinkddol-

tan az altalunk vizsgalt prolapszusos betegcsoport-
ban, szemléltetve egy feltételezhetd mintazat jelenlé-
tét. A kis esetszam alapjan korai lenne az aritmogén
prolapszusban jellegzetes strainmintazatrél beszélni,
de szamos tanulmanyban sziv-MR-vizsgalat soran a
késé tipusu kontraszthalmozas kialakulasanak predi-
lekcios helye a papillaris izmok mellett az inferior és
inferolateralis bazalis szegmens volt (9, 10).

Sajat eredményeink alapjan elmondhatjuk, hogy a
prolapszusos betegek csaknem felében sikerult késéi
tipusu kontraszthalmozast kimutatni az AMVP-re jel-
lemz§ tipusos lokalizaciéban (papillaris izmok, inferi-
or-inferolateralis bazalis régid). A késéi kontrasztanyag-
halmozéas valamennyi esetben noniszkémias eredetre
jellegzetes szubepikardidlis, midmiokardialis mintazatot
mutatott (4. abra). Jelen kutatasunkban a késdi tipusu
kontraszthalmozas megléte nem kilénb6zoétt az aritmi-
as és a nem aritmias betegcsoportban, azonban sza-
mos publikacié igazolta a LGE prediktiv szerepét a ma-
jor kamrai ritmuszavarok létrejottében MAD és mitralis
prolapszus esetén (10, 20). Az egyébként egészséges,
fiatal prolapszusos populaciéban mindenképpen fontos
jel a miokardialis fibrozist jelz6 késbi kontraszthalmo-
zas eléfordulasa.

A regiondlis straineltérések, valamint az LGE kialaku-
lasanak lokalizacidja a bazalis inferior és inferolateralis
szegmentum kiemelt szerepére utal az AMVP-s bete-
gekben. A miokardialis fibrézis aritmiaszubsztratként
szerepelhet aritmogén prolapszus szindromaban, és
kiemelt jelent6ségli a magas rizikéju betegek kisz(-
résében (13). A speckle tracking echokardiografia és
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4. ABRA. Hossz- (A) és révidtengelyi sikban (B) készlilt késdi kontrasztanyag-halmozasos MR-felvételek bileaflet mitralis prolap-

szussal és diszjunkcidval biré betegnél. A bazélis inferolateralis szegmentumban szubepikardilis késéi tipust kontrasztanyag-hal-
mozas lathaté (nyilak)

CMR soran mért bal kamrai strainparamétek eltérései,
a kulénbdzd MR-technikak segitségével detektalhato
miokardialis fibrézis megjelenése és ezek dsszefliggé-
se az aritmiarizikdval tovabbi nagy esetszamu vizsgala-
tokra érdemes kérdés (10).

Az aritmogén mitralis prolapszus szindréma esetén
még szamos kérdés var megvalaszolasra, amelyben
a modern képalkoto vizsgalatok szerepe meghatarozo.
Az eddig feltart rizikofaktorok, morfoldgiai és funkcio-
nalis eltérések rizikdstratifikacioban betoltdtt szerepé-
nek tisztazasa rendivil fontos az AMVP-betegcsoport
hirtelen halal rizikjanak csdkkentésében.

Nyilatkozat

A szerzbk kijelentik, hogy az &sszefoglald kbzlemény
megirasaval kapcsolatban nem all fenn veliik szemben
pénziigyi vagy egyéb lényeges O6sszelitkézés, 6sszefér-
hetetlenségi ok, amely befolyasolhatja a kézleményben
bemutatott eredményeket, az abbdl levont kévetkezte-
téseket vagy azok értelmezését.
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