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Mitralis billentylivegetacio okozta szivelégtelenség ritka esetét mutatjuk be. A 43 éves n6 anamnézisében tromboti-
kus események szerepeltek. Dyspnoe hatterében echokardiografiaval sulyos mitralis regurgitacié és a mitralis mells6
vitorlan egy 2 cm-es terime kerdlt leirasra. A beteg gyulladasos paraméterei enyhén emelkedettek voltak, hemokultd-
rabodl korokozé nem tenyészett ki. Kettésszalu DNS és antifoszfolipid antitestek jelenléte alapjan SLE és szekunder
antifoszfolipid szindréma igazolddott. Kortikoszteroid és chloroquin terapia mellett gyulladasos paraméterei regredial-
tak. Kompenzalt allapotban mitralis bioldgiai mibillenty-beultetés tértént. A makroszkdposan vegetacionak imponalo
képlet szovettani feldolgozasa nem bakterialis eredetl trombotikus endocarditist igazolt. Ennek hatterében autoimmun
betegségének oki szerepe volt feltételezhetd (Libman—Sacks-endocarditis). igy a mitétet kdvetéen K-vitamin-antago-
nistaval antikoagulaltuk. Immunolégiai és kardiolégiai gondozas mellett a beteg jelenleg is panaszmentes. Az irodalmi
adatok alapjan SLE-ben ritka a hasonlo méreti vegetacio és a sulyos korlefolyas. A korkép infektiv endocarditistél valo
elkulénitése differencialdiagnosztikai problémat jelenthet.

Kulcsszavak: mitralis regurgitacio, szivelégtelenség, Libman—Sacks-endocarditis, antifoszfolipid szindroma, SLE

Mitral valve vegetation with a rare etiology: Libman-Sacks endocarditis

A special case of heart failure is presented, caused by mitral valve vegetation. Previous medical history of the 43 years
old woman includes thrombotic episodes. In the background of her dyspnea severe mitral regurgitation and a 2 cm
large mass on the anterior mitral leaflet were reported with echocardiography. Her inflammatory markers were slightly
elevated. Blood cultures were negative. Based on her anti-double- stranded DNA and antiphospholipid antibody positi-
vity, SLE and secondary antiphospholipid syndrome were diagnosed. Corticosteroid and chloroquin therapy resulted in
improvement of the inflammatory markers. In compensated status biological mitral valve was implanted. The mass mac-
roscopically appeared as a vegetation but histopathological analysis revealed nonbacterial thrombotic endocarditis.
The causal role of her autoimmune disease was supposed (Libman-Sacks endocarditis). Therefore, after the surgery
she was anticoagulated with vitamin K antagonist. Recently, due to the continuous immunologic and cardiologic care,
the patient is symptomless. Such large vegetation and severe clinical picture is rarely reported in the literature in SLE.
The differentiation of this disorder from infective endocarditis may be a diagnostic problem.

Keywords: mitral regurgitation, heart failure, Libman-Sacks endocarditis, antiphospholipid syndrome, SLE

Bevezetés
bi etiol6giai faktorként mieloproliferativ betegség, disz-

1924-ben Libman és Sacks irta le el6szoér endocar- szeminalt intravaszkularis koagulacié, szepszis, égés,
ditis azon formdjat, amely non-bakterialis, verruco- tuberkulézis, AIDS szerepelhetnek. A jelenség gyak-
sus vegetaciot okoz (1). A non-bakterialis trombotikus ran tarsul olyan autoimmun betegségekhez is, mint a
endocarditis vagy mas néven endocarditis marantica szisztémas lupus erythematosus (SLE) vagy az anti-
hatterében gyakran all malignus alapbetegség. Tovab- foszfolipid szindroma (2).
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Esetismertetésiink célja bemutatni egy sulyos mitralis
regurgitaciot okoz6 non-bakteridlis trombotikus endo-
carditist, amelynek hatterében SLE-t és szekunder an-
tifoszfolipid szindrémét diagnosztizaltunk.

Esetismertetés

A 43 éves nbbeteg csaladi anamnézisében hematoldgi-
ai, illetve immunoldgiai betegség nem szerepel. Kértor-
ténetébdl direkt Coombs- és hidegagglutinin-pozitivi-
tas, 30 éves koraban mélyvénas trombozis, 36 évesen
cerebralis vénas trombozis, illetve 2 alkalommal spon-
tan vetélés emelend® ki. 40 éves koraban inferior
ST-elevéacios miokardidlis infarktus miatt a terlletileg

1.98 cm
1.55cm

+ Dist
: Dist

illetékes megyei korhazban akut koronarografian esett
at. Dokumentacidja alapjan a Cx-OM-ag okkluzidja iga-
zolodott, stentbelltetésre nem kerult sor. A visszatéré
trombotikus események miatt hematolégiai kivizsgalas
is tortént. Ennek soran az V. faktor Leiden-mutaciojat
kizartédk. Tovabbi diagnosztikus Iépésekre akkor nem
kerilt sor, am trombofilia klinikai gyandja miatt K-vita-
min-antagonistaval tartosan antikoagulaltak. A késoéb-
biekben a beteg kérésére, heves menstruacios vérzé-
seire valo tekintettel, rivaroxabanra allitottak at.

2015 aprilisdban dyspnoes panaszok miatt kerilt felvé-
telre a teruletileg illetékes varosi kérhazba. Panaszai
hatterében mitralis regurgitacio talajan kialakult sziv-
elégtelenséget véleményeztek. Echokardiografia soran
ekkor vastagabb mitralis mellsé vitorlat irtak le. Diure-

1. ABRA. Libman-Sacks-endocarditis transthoracalis echokardiogréfias képe. A mitralis mellsé vitorlahoz kapcsolédé terime
jol vizualizélhaté parasternalis hossztengelyi (A) és rovidtengelyi (B) valamint csticsi négytliregi nézetbdl (C) is. Color Dopplerrel
sulyos fokud mitralis regurgitacio lathaté (D). (BK: bal kamra, JK: jobb kamra)
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tikum bevezetését kdvetben keringése kompenzalhatd
volt, am 5 honappal késébb ismét dekompenzacios pa-
naszok miatt kerult felvételre. Ekkor echokardiografia-
val sulyos foku mitralis regurgitacio és a mitralis mellsé
vitorlan egy 2 cm-es terime kerdilt leirasra. Endocarditis
gyanuUja miatt kérték atvételét klinikankra.

Felvételekor nyugalmi dyspnoét, hepatomegaliat ész-
leltiink. Echokardiografias vizsgalata kiterjedt inferior
akinézist, mérsékelten csokkent szisztolés balkam-
ra-funkciot (EF 40%), megtartott jobbkamra-funkciot
(TAPSE 20 mm) igazolt. Jelent8s, excentrikus, posz-
terior iranyd mitralis (Ml IlI-IV) regurgitaciét talaltunk.
Mitralis stenosis nem volt igazolhaté. TEE-vizsgalattal
sem talaltunk mitralis prolapsusra utal6 jelet. A mitra-
lis mellsé vitorla pitvari felszinén 2 cm-es, a vitorlaval
egyultt mozgd képlet volt azonosithato, amely vegeta-
cionak, thrombusnak, illetve billentylitumornak egya-
rant megfelelhetett (1. abra). Kbzepes foku tricuspidalis
(11-11) regurgitaciét, emelkedett szamitott jobb kamrai
szisztolés nyomast (54 Hgmm), tdg vena cava inferiort
(20 mm) talaltunk, kétoldali hydrothorax mellett. Labo-
ratériumi eredményeibdl mikrociter anémia (hgb 86 g/I,
htk 27%, MCV 67 fl) és enyhén emelkedett gyullada-
sos paraméterek (CRP 14,7 mgl/l, fvs. 10,400 G/I, We:
58 mm/h) emelend&k ki. Hemokultarabol kérokozé nem
tenyészett ki. A minimalisan emelkedett CRP, a nega-
tiv mikrobioldgiai vizsgalatok, illetve az anamnézisben
szerepld trombotikus események alapjan felmerdlt an-
tifoszfolipid szindroma lehetésége. Immunszerologiai
vizsgalatokat végeztiink. Lupus antikoagulans pozitivi-
tas, anticardiolipin, anti-B,-glikoprotein és kett6sszalu
DNS elleni antitestek jelenléte alapjan antifoszfolipid
szindréma, illetve aktiv SLE igazolédott. Immunoldgi-
ai konzilium alapjan kis dézisu kortikoszteroid és chlo-
roquin terapia kerilt bevezetésre. gy gyulladasos para-
méterei részben regredialtak (CRP: 3,3 mg/I, fvs. 6,980
G/l), mig magas sullyedése perzisztalt (We 80 mm/h).
felépitve keringése kompenzalhat6 volt. Anémiaja miatt
transzflziéra szorult.

Gockutatast és negativ eredmény( koronarografiat ko-
vetéen extracorporalis keringésben a karosodott mitra-
lis billenty( eltavolitasa és bioldgiai mibillentyl (Edwar-
ds Lifesciences 27 mm) beultetés tdrtént. A sllyosan
hegesedett mitralis mellsé vitorlan makroszkdposan ve-
getacionak imponal6 képletet talaltak (2. abra), amely-
nek mikrobioldgiai vizsgalata soran kérokozé nem volt
azonosithatd. Szovettani feldolgozasa nem bakterialis
eredetl trombotikus endocarditist igazolt (3. abra). En-
nek hatterében autoimmun betegségének oki szerepét
feltételeztik (Libman—Sacks-endocarditis).

A mitétet kdvetéen mérsékelten csdkkent balkamra-funk-
ci6 (EF 45%), jo bioldgiai mibillenty-funkcid és enyhe
tricuspidalis regurgitacio volt lathatd. Tekintettel az anti-
foszfolipid szindrémara, hematoldgiai konzilium vélemé-
nye alapjan K-vitamin-antagonistaval antikoagulaltuk. A
betegnél szteroid indukélta diabetes mellitus alakult ki, kis

2. ABRA. A m(itét sorén a mitralis mellsG vitorlarél 2,1x1,2x0,7
cm-es, szlirkés-barnas, granulalt szerkezet(i, vegetacionak
imponald képlet kerlitt eltavolitasra. A miitét soran készilt
felvételen ennek egy részlete (1,5%1,5x1cm) lathatd

dozisu inzulinkezelésre szorul. Rendszeres immunolégiai
és kardioldgiai gondozas alatt all és jelenleg is panasz-
mentes. Bioldgiai mibillenty(jén normalis gradiens mér-
hetd, a billentyl degenerativ elvaltozasanak nincs jele.

Megbeszélés

Az antifoszfolipid szindréma szisztémas autoimmun be-
tegség, amely el6fordul 6nalld (primer) formaban, vagy
mas autoimmun korképek, tipusosan az SLE részjelen-
ségeként. A kérképet antifoszfolipid antitestek jelenléte,
ismétl6dé artérias és vénas tromboembolids esemé-
nyek és rekurrens vetélés jellemzik, ahogy ez beteglink
esetében is jellegzetes volt. A kardiovaszkularis rend-
szerben akceleralt ateroszklerdzis és billentyGérintett-
ség (Libman—Sacks-endocarditis) formajaban jelenhet
meg. A keringd antifoszfolipid-antitestek direkt proin-
flammatorikus és prokoagulans hatast fejtenek ki az
endothelidlis felszinen. SLE-vel tarsul6 esetekben az
ateroszklerézis még kifejezettebb, mivel szamos ,ha-
gyomanyos” rizikofaktor (hiperténia, hyperlipidaemia,
csOkkent fizikai aktivitas) is jelen van. A szokasosnal

3. ABRA. Az eltavolitott mitralis billenty( és a hozza rogziils
terime szovettani feldolgozésa. Van Gieson picrofuchsin
festés tortént a kollagéntartalom kimutatasara. A billenty(ihéz
kapcsol6dé terime sargas szind, nem tartalmaz kollagént (A).
Hematoxilin-eozin festéssel a sejtmagvak kékeslilara festéd-
nek. A terime magas fibrin tartalmd, acellularis (B). (Kereszt-
metszeti felvétel, 1x nagyitas, méretvonal: 2000 pm)
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fiatalabb életkorban kialakulo alsé végtagi érszikilet,
agyi vaszkularis esemény vagy akut koronaria szindré-
ma hatterében gyakran igazolddik antifoszfolipid szind-
réma. A kérképben a hagyomanyos rizik6faktorok ag-
ressziv kezelése (aszpirin, statin) mellett antimalarias
szerek alkalmazasa jon sz6ba. A trombotikus esemé-
nyen atesett betegeknél ordlis antikoagulans terapia
bedllitasa sziikséges (3, 4).

Az iszkémias szivbetegség el6fordulasi gyakorisaga an-
tifoszfolipid szindroma és SLE jelenléte esetén 4-8-szo-
ros az egészséges populaciéhoz képest. Kialakulasaban
az ateroszkler6zis mellett olyan egyéb mechanizmusok
is szerepet jatszanak, mint a koronariakat érintd arteritis,
trombozis, embdlia vagy spazmus. SLE-ben az aterosz-
klerotikus talajon kialakuld elsé akut koronaria szindré-
mas esemény idején a betegek altagos életkora 53 évre
tehetd. Fiatalabb korban elsésorban koronariatromboézis
all a hattérben, azonban a két mechanizmus nem va-
laszthato élesen kilon (5). Esetinkben, mivel a miitét
el6tt tortént koronarografia nem igazolt ateroszklerotikus
lézidkat, feltételezhetjik, hogy trombotikus mechaniz-
mus allt a miokardidlis infarktus hattérében.

A Libman-Sacks-endocarditis non-bakterialis verru-
cosus endocarditis, amit ma az SLE részjelenségének
tartanak. Antifoszfolipid-antitestek jelenlétében a kor-
kép gyakoribb és sulyosabb. A Moyssakis és munka-
tarsai altal végzett tanulmanyban egy SLE miatt kezelt
betegcsoport 11%-4aban volt igazolhat6 transthoracalis
echokardiografiaval billentylivegetacio. A vizsgalt 342
beteg kdzUll azonban csupan 2 esetben fordult el6 vege-
tacié okozta sulyos foku, billentylmtétet igénylé mitra-
lis regurgitacio (6). Ennek gyakorisagat mas tanulmany
4-6%-ra teszi (7). A kérképben a vegetacié predilekcios
helye a mitralis billenty(i, amelyen altalaban regurgita-
ciot okoz. Ezt koveti gyakorisagban a mitralis stenosis,
illetve az aortabillenty( érintettsége, de az endocardi-
um barmely terlletén kialakulhat a non-bakterialis ve-
getacio. A verrucosus jellegl felrakddasok tipusosan
a mitralis billenty( kamrai felszinén jelennek meg, mig
esetlinkben érdekes maédon, a pitvari felszinen alakult
ki a vegetéacio. A felrakddasok mobilisak lehetnek, igy
el6fordul cerebralis és koronaria embolizacio is. A ve-
getaciok mérete egy post-mortem tanulmany alapjan
0,2 és 2,5 cm kozott valtozhat (8). A betegek tbbbsé-
ge panaszmentes, de olykor akut infektiv endocarditist
utanzo kép is el6fordul, lazzal, izlleti fajdalommal és
Uj keletl szivzorejjel. A jelentésen emelkedett gyulla-
dasos paraméterek, illetve a pozitiv hemokultira az in-
fektiv endocarditis diagnozisat erésitik meg. Bonyolitja
a képet, hogy a verrucosusan degeneralt billenty(ikdn
valddi infektiv endocarditis is kialakulhat.
Libman—Sacks-endocarditisben az SLE immunszupp-
ressziv kezelése és az antifoszfolipid szindromas be-
tegek antikoagulalasa javasolhaté. Elérehaladott bil-
lenty(deformitas esetén mitéti megoldas jon szdéba.
Billentylmegtarté mitét csak immunszuppressziv ke-
zelés mellett stabilnak tekinthetd fiatal betegnél, relative

intakt billenty( esetén javasolhatd, mivel aktiv SLE-ben
a billentyl gyors degradacidja (kalcifikacio és fibrézis)
kovetkezhet be. A mibillenty( tipusanak megvalaszta-
sa kihivast jelent, egyéni mérlegelést igényel: Korab-
ban tobb trombotikus eseményen atesett betegeknél a
mechanikus mubillentyl-trombodzis kialakulasanak ve-
szélye magas. Ezzel szemben bioldgiai mibillentyinél
id6 el6tti degradacio, akar perforacid is megjelenhet
az alapbetegség szévédményeként. Altalanossagban
antifoszfolipid szindrémaval tarsul6 SLE-ben mecha-
nikus mubillenty(-belltetés csak kis trombotikus rizikoé
esetén javasolt, illetve amennyiben a mitralis biopro-
tézis-kalcifikacié esélye nagyon megnévekedett, mint
példaul SLE okozta veseérintettség jelenlétében (9).
Mérlegelve az anamnesztikus és irodalmi adatokat, be-
teglink esetében bioldgiai mibillenty(-belltetés mellett
dontottiink. Bar a beteg korabban (j tipusu oralis antikoa-
gulans szerrel (NOAC) volt antikoagulalva, K-vitamin-an-
tagonistara allitottuk be a m{tét utan, mivel még nem
kerUlt egyértelmlen bizonyitasra, hogy a NOAC-ok meg-
bizhatéan alkalmazhaték antifoszfolipid szindrémaban.
Klléndsen vitatjdk hasznalhatésagukat olyan betegek
esetében, akiknek nemcsak vénas, hanem artérias trom-
botikus esemény is szerepel az anamnézisében (10). Kis
dozisu szteroid és K-vitamin-antagonista kezelés mellett
a 26 hoénapos kovetési id6 soran nem észleltiink mabil-
lenty(-destrukcidra, diszfunkciora utalo jelet a betegnél.
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