Anyagcsere-betegségek

A Fabry-kor biomarkerei és
képalkoté vizsgalatai — jelenlegi
ismereteink (Biomarkers and
imaging findings of
Anderson-Fabry disease —
What we know now) Beirio I,
Cabrita A, Torres M, et al.
(Service of Nephrology,

Centro Hospitalar do Porto,
4099-001 Porto, Portugilia;
e-mail: Idalina.m.b@gmail.com):
Diseases 2017; 5: 15.

A Fabry-kor (mis néven Anderson—Fabry-
betegség, vagy angiokeratoma corporis dit-
fusum) egy X-kromoszémahoz kotott lizo-
szomilis tdrolasi betegség, amelynek oka a
lizoszomlis alfa-galaktozidiz A-enzim hi-
anya és kovetkezményes glikoszfingolipid-
akkumulacié a sejtekben, f6leg az endo-
thelsejtekben, a neuronokban, a sziv és a
vese sejtjeiben és azok lizoszomadiban. Rit-
ka betegség. A szerzSk attekintik, ossze-
foglaljik a Fabry-kér biomarkereit és kép-
alkotdsi leleteit.

A GDb3 és a Lyso-Gb3, amelyek az en-
zimdefektus miatt halmozddnak fel, a Fab-
ry-betegség lehetséges biomarkereinek te-
kinthetSk. A veselaesio biomarkerei f6leg a
vizeletben taldlhaték (példaul proteinuria,
kreatinin, cisztatin C, béta2-mikroglobu-
lin, uromodulin, bikunin) és exkrécidjuk a
kéros vesefunkciot titkrozi. A podocyturia
jelezheti a glomerulusok kirosodasat, Fab-
ry-betegségben kifejezett a podocytik ka-
rosodasa. A szivkarosodasra utalhat példaul
a troponin I és a troponin T szintje. A ce-
rebrovascularis laesionak még nincs egyér-
telmd biomarkere. Az extracellularis mdtrix
MMP-9
(miatrix metalloproteinaz-9) és a kollagén

turnoverének biomarkerei az

biomarkerek.

A legfontosabb képalkoté eljardsok Fab-
ry-koér esetén az echokardiogrifia, a sziv
MR-vizsgalata, az agyi artéridk Doppler-
vizsgélata, valamint az agyi MRI- és PET/
MRI-vizsgilat.

A publikacié végén 90 hivatkozas talal-
hat6.

Gispardy Géza dr.

Kardiologia

Emelni, gyalogolni vagy futni:
melyik az optimalis fizikai terhelés
a hypertonia csékkentésére és
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a cardiovascularis betegségek
elkeriilésére? (ED 07-2 To Lift,
walk or run: what is the optimal
mode of physical exercise to reduce
hypertension and prevent
cardiovascular disease?) Kokkinos P.
(Veterans Affairs Medical Center,
Amerikai Egyesiilt Allamok;

e-mail: peter.kokkinos@va.gov):

J. Hypertens. 2016; 34(Suppl 1 —
ISH 2016 Abstract Book): e49.

Szamos adat igazolja, hogy a szervezett ae-
rob aktivitds, a cardiorespiratoricus fittség
(aerob kapacitds, ,fittség”) novelése csok-
kenti a magas vérnyomasban szenved6k
nyugalmi vérnyomasit. Az anaerob és a
rezisztencia (,er6”)-gyakorlatok ilyen al-
kalmazdsardl és a potencialis veszélyekrél
kevés forras szol. A korosoddssal emelkedd
vérnyomas nagy részben az életvitel és nem
az ¢vek kovetkezménye: a sok s6 és zsir fo-
gyasztasa, az emelkedett testzsirtomeg és a
fizikai inaktivitas elkeriilhet6 kivalté okok.
Az alacsony fittséglick 72%-kal nagyobb
valészintiséggel lesznek hypertonidsok.
Egy MET-nyivel nagyobb fittség a conges-
tiv szivelégtelenség kialakuldsinak veszé-
lyét 16%-kal csokkenti — 8725 veteran sor-
satkovetve. Alegkevésbé fitt egyharmadhoz
képest a kozepesen fittek veszélye 32%-kal,
mig a magas fittségtické 70%-kal kisebb.
(Egy MET a nyugalmi oxigénfelvétel: 3,5
ml/kg/perc — a konnyd fizikai aktivitds 3
MET, a kdzepes—nehéz 5-6-szoros oxigén-
igényt jelent.) Ugyanilyen a tendencia a
fittség ¢és a hypertonias haldlozds kozott.

Dinamikus rezisztenciagyakorlatokat ne
javasoljunk hiperténidsoknak, legfeljebb
olyat, amit 15-20-szor képesek megismé-
telni, kozben folyamatosan lélegezve, a
glottis lezarasa (préselés) nélkiil. A kedvezd
hatdst a nyir6er6 nagyobbodasa és az emi-
att tobbletként termel6d6 NO adhatja —
egyebek mellett. (Lasd pl. Martens CR,
Seals R. Practical alternatives to chronic
caloric restriction for optimizing vascular
function with ageing. J Physiol. 2016; 594:
7177-7195.)

Napi 20-40 percnyi lendiiletes gyalog-
lssal, lehetSleg a hét minden napjdn, hata-
sosan, olcsén és mellékhatdsmentesen elke-
riilhetS /csokkenthetd a hypertonia (is).

Legaliablb 26 kronikus betegséy megeldzé-
sében/gydgyitasaban hasznos o megfeleld fizi-
kai aktivitds. ,Vilsigos” eqészségiigyi hely-
zetben ezt a lehetdséget nem hagybatiuk kil

»Kocogok vagy kertem dsom — lejjebb megy
a vérmyomdsom!”

Apor Péter dr.

Pulmonolégia

A sulyos pneumococcuspneumonia
akut cardialis toxicitast és
kovetkezményes cardialis atépiilést
okoz. (Severe pneumococcal
pneumonia causes acute cardiac
toxicity and subsequent cardiac
remodeling.) Reyes LF, Restrepo MI,
Hinojosa CA, et al. (M. I. Restrepo,
Division of Pulmonary Diseases and
Critical Care Medicine, South Texas
Veterans Health Care System, Audie
L. Murphy Division, 7400 Merton
Minter Boulevard, San Antonio,

TX 78229, Amerikai Egyesiilt
Allamok; e-mail:
restrepom@uthscsa.edu):

Am J Respir Crit Care Med. 2017;
196: 609-620.

A kozosségben szerzett pneumonia az in-
fluenzdval egyiitt a negyedik leggyakoribb
haldlok a viligon. A kozosségben szerzett
pneumoniiban szenvedd betegek mintegy
30%-4nal észlelhetd sulyos cardialis ese-
mény a kérhdzi kezelés alatt vagy az utdna
kovetkezd években. Ilyen szovédmény ese-
tén (Gjonnan fellépd vagy silyosbodé sziv-
clégtelenség, arrhythmia, stroke, akut co-
ronariaszindréma) a kérhdzi mortalitds a
dupldja a szovédménymentes betegekhez
viszonyitva. Rizikétényezd a Streptococcus
pnenwmonine mint kérokozd, az idéskor, a
pneumonia sulyos volta, a hyperlipidaemia,
az obesitas és a magas vérnyomas. A szer-
z6k kutatdcsoportja korabban leirta, hogy
az invaziv pneumococcusbetegség sordn a
Pneumococcus és a virulencia tényez6i (pl.
pneumolysin, a baktérium sejtfala) ragcsa-
16kban direkt toxikus hatdsa a szivfunkcid-
ra. Azt is demonstraltdk, hogy a Prenmo-
coccus eldrasztja a szivet, és kis, baktériu-
mokkal telt laesidkat okoz a myocardium-
ban. Nem ismert, hogy mi a helyzet az
emberi stlyos pneumococcuspneumonia-
ban. A jelen vizsgalatot hat felnétt, egész-
séges  babuin  majmon  végezték.
Bronchoszképon keresztiil S. pnenmonine
4-es szerotipussal fertézték meg Sket. Utd-
nozva a preantibiotikus és az antibiotikus
korszakot, az egyik csoportot (akut pneu-
moniacsoport) nem kezelték, a mdsikat
(convalescens pneumoniacsoport) ampicil-
linkezelésben részesitették 7 napon at. Az
elébbinél az infekcié utin 4-6 nappal, a
kezelteknél 9-14 nappal eutanazidt alkal-
maztak.
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EKG-n mind a 6 dllatnal sinustachycar-
dia, diffaz repolariziciés zavar (ST-eltérés,
T-hullim-lelapulds) és a korrigalt Q T id6
megnyulasa volt észlelhetS. Echokardiog-
rfidval a kezelt csoportban hiperdinamikus
balkamra-funkcid, mérsékelt tricuspidalis
regurgitatio, kisfokt pericardialis folyadék-
gyilem volt lithaté. A kezelteknél meg-
nétt a bal kamra relativ falvastagsiga, és
esetenként falmozgdsi zavart taldltak. A
szérumbiomarkerek koziil a troponin T és
a H-FABP (szivtipust zsirsavkoté protein)
mind a két csoport minden egyedénél
megemelkedett a kiindulasihoz képest. A
szovettani feldolgozas sordn a nem kezel-
teknél Prenmococcus-csoportokat taldltak a
szivben, ami arra utal, hogy a baktérium
ott képes volt szaporodni. A kezelteknél
csak roncsolt Puenmococcus-tokokat mu-
tattak ki. A szivhomogenizitum kvantitativ
vizsgalata szerint a nem kezelteknél a Pre-
umococcus kimutathatd volt, a kezelteknél
nem. Valamennyi dllatnal a cardiomyocytik
enyhétdl sulyos fokig terjedd zsiros elfaju-
lasat és vacuolisatiot tapasztaltak, interstiti-
alis oedemival, fokdlis myocytolysissel és
elszért gyulladasos sejtekkel. Ez mindkét
csoportban fennallt. Az intracardialis gyul-
laddsos valaszt a szivhomogenizitumban
megyvizsgilva magas koncentriciéban volt
kimutathaté az interleukin-6-8-1-béta, a
tumornekrézisfaktor-alfa és a makrofig
gyulladasos protein-1-alfa. A koncentraci-
Ok a kezelt csoportban alacsonyabbak vol-
tak. A cardiomyocytaelhalids mechanizmu-
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sit megvizsgilva a necroptosis és a
programozott  sejthalal
tudtdk kimutatni. Ezt kovetSen pedig de
novo kollagéndepoziciot detektdltak a 9-14
nap kozott valamennyi kezelt dllaton.
Transzmisszios clektronmikroszképpal
hegképz&dést lattak. Ennek hatterében
TGEF-béta-aktivaciét mutattak ki a homo-

mechanizmusit

genizatumban.

A korabbi, ragesilokon tortént és a je-
len, f6eml8sokon végzett vizsgilat ered-
ményei alapjin arra kévetkeztetnek, hogy
az emberen klinikailag észlelt szov8dmé-
nyek hitterében a fentiekhez hasonlé me-
chanizmusok szerepelnek. Ez megmagya-
rizhatja, hogy a pneumococcuspneumonia
a cardialis szovédmény fokozott veszélyé-
vel jar egytitt. Kiemelendd, hogy az antibi-
otikumkezelés ezen az allatkisérletes mo-
dellen nem védte ki a myocardiumsériilést,
és a kezelés ellenére hegképz8dés indult
meg, ami a pneumonia gyégyuldsa utdn is
kihatdssal lehet a sziv allapotdra.

Naygy Liszlo Béla dr.

Reumatologia

A nyaki radiculopathia
konzervativ kezelése
(Nonoperative management of
cervical radiculopathy)
Childress MA, Becker BA.
(Fairfax Family Practice Primary

Care Sports Medicine Fellowship,
Fairfax, VA, Amerikai Egyestilt
Allamok): Am Fam Physician 2016;
93: 746-754.

A nyaki radiculopathia a nyaki ideggyokok
Osszenyomatdsa vagy irriticidja miatt fellé-
po fels6 végtagi fijdalom, amelyhez nyaki
fijdalom és motoros, szenzoros vagy ref-
lexdeficit tarsulhat.

A Kkoérillapot kiindulépontja gyakran a
nyaki gerinc degenerativ megbetegedése.

Jellegzetes vizsgalati lelet a nyak mozga-
tdsa dltal kivaltott fijdalom és izomgores.
Képalkoté vizsgalatra alapesetben nincs
sziikség.

A konzervativ kezelés gyogytorndval,
nemszteroid gyulladascsokkentével, izom-
relaxdnssal, masszdzzsal torténhet. Akut
nyaki radiculopathidban j6 hatast lehet az
erdsit6 és nytjtd gyakorlatokat alkalmazd
fizioterapia.

Alarmiroz6 tiinetek, illetve 4-6 hetes
kezelés ellenére is fenndllé panaszok esetén
MRI-vel azonosithatok az epiduralis szte-
roidinjekcidkkal vagy miitéttel kezelhetd
elvaltozasok. (Ref.: A kozleményben szevepld
tartds, esetenként akdr 1 éven hevesztiil epi-
Aduralisan adott szteroidinjekciok alkalma-
zdsa a hazai gyakovlatban nem terjedt el
szélesebb kirben.)

Fischer Tawmds dr.
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