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Bevezetés: A hipertréfias cardiomyopathia (HCM) a hirtelen szivhalal és a krénikus szivelégtelenség kockazatat hor-
dozé genetikai betegség. Munkank célja volt megvizsgalni a kiilonb6zé echokardiografias és sziv MR-paraméterek
valamint az N-terminalis B-tipusu natriuretikus peptid (NT-proBNP) prediktiv erejét a betegség prognézisanak megha-
tarozasaban.

Betegek, modszerek: Kutatdsunkba 39 HCM-es beteget (48114 év) vontunk be, akiknél 2003-2005 k6z6tt echokar-
diogréfias és sziv MR-vizsgalatok, valamint NT-proBNP-szint meghatarozas tértént. Echokardiografiaval a kidramlasi
gradiens mellett megvizsgaltuk a transmitralis flow értékeit (E, A, DT, IVRT). Szbéveti Doppler segitségével szisztolés
(s), koradiasztolés (e’) és késbdiaszolés (a’) longitudinalis sebességeket mértiink a mitralis anuluson lateralisan és
szeptalisan, E/e’ aranyt szamoltunk. 2D Simpson médszerrel meghataroztuk a bal pitvari volumeneket (V. Vinin, V,)-
Sziv MR-rel a bal kamrai ejekcios frakcioé és a maximalis falvastagsag mellett meghataroztuk a bal kamrai volumeneket
és izomtdmeget. Az utébbi MR-paramétereket és a pitvari volumenértékeket testfelszinre normalizaltuk. A betegek
tulélését atlagosan 12 év utan vizsgaltuk meg. Mivel néhany esetben a halalok nem volt egyértelmien tisztazhato, igy
az 0sszhalalozast vizsgaltuk.

Eredmények: A 12,7+0,5 év kovetési id6 alatt 14 (35,9%) halaleset tortént. Azokat a paramétereket, amelyek az egy-
szeres Cox-vizsgalat soran p<0,1 szignifikanciat mutattak (lateralis e’, E/laterdlis €’, V., index, INNT-proBNP), valamint
az életkort tobbvaltozds Cox-regresszids egyenletbe rendeztik. Ez alapjan a lateralis €’ bizonyult a halalozas egyetlen
fliggetlen prediktoranak: HR (95% CI)=0,702 (0,528-0,933); p=0,015. ROC-analizis alapjan a lateralis '<7,7 cm/s érték
bizonyult az 6sszhalalozas legerésebb prediktoranak (szenzitivitas=76,9%, specificitas=76,0%, AUC=0,768).
Kovetkeztetések: A bal kamrai relaxacio jellemzésére hasznalt lateralis €’ jol hasznalhaté paraméter lehet a betegség
progressziéjanak kdvetésére és a prognozis meghatarozasara HCM-ben.

Kulcsszavak: hipertréfias cardiomyopathia, tulélés, echokardiografia, szoveti Doppler, bal kamrai relaxacio

Left ventricular relaxation is an independent predictor of the survival in hypertrophic cardiomyopathy
Background: Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is a genetically-determined disease with a high risk for sudden car-
diac death or chronic heart failure. Our aim was to investigate the long term prognostic value of various echocardiogra-
phic and cardiac MRI parameters as well as N-terminal B-type natriuretic peptide (NT-proBNP) levels in HCM patients.
Patients and methods: 39 HCM patients (48114 years) were enrolled into the study. They underwent echocardiography
and cardiac MRI between 2003-2005. NT-proBNP levels were measured in parallel. Echocardiography was used to mea-
sure left ventricular outflow gradient and the parameters of the transmitral flow (E, A, DT, IVRT). Tissue Doppler technique
was used to obtain systolic (s), early- (€’) and late-diastolic (a’) velocities on the lateral and septal mitral annulus. E/e’ ratio
was calculated. Left atrial volumes (V,.,, Vi, V,) Were measured by using 2D Simpson method. In addition to the left
ventricular volumes and mass, left ventricular ejection fraction and maximal left ventricular wall thickness were measured
by cardiac MRI. Left ventricular and atrial volumes as well as mass were normalized to body surface area. Survival was as-
sessed after 12 years. Since in some cases the cause of death was unknown, all-cause mortality was chosen as outcome.
Results: During the follow-up period of 12.7£0.5 years, 14 patients (35.9%) died. By entering those variables (lateral
e, E/lateral €', V,,,, index, INNT-proBNP) with p-values <0.1 in the univariate Cox regression analysis, multivariate Cox
regression analysis was performed. Age was also included into the model. Lateral €’ was proved to be the only inde-
pendent predictor of mortality: HR (95% Cl): 0.702 (0.528-0.933); p=0.015. Using ROC analysis, lateral €'<7.7 cm/s was
the strongest predictors of the mortality (sensitivity=76.9%, specificity =76.0%, AUC=0.768).

Conclusion: Lateral e’ — the parameter characterizing left ventricular relaxation — may be useful in the risk stratification
and prognosis assessment in HCM patients.

Keywords: hypertrophic cardiomyopathy, survival, echocardiography, tissue Doppler imaging, left ventricular relaxation
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Bevezetés

Hipertréfias cardiomyopathia (HCM) a miokardialis hi-
pertrofiaval és diasztolés telédési zavarral jaré primer
szivizombetegségek 6sszefoglald neve, amelyek hat-
terében kilénbdz6 genetikai eltérések allhatnak, am
leggyakoribbak a szarkomer fehérjéket kodold géneket
érinté mutaciok. A betegség ismert tlinetei — syncope,
anginaszerl mellkasi fajdalom, hirtelen szivhaldl — jel-
lemz8en fiatal felnéttkorban jelentkeznek. Ugyanakkor
hosszu tavon megtartott ejekcids frakcioval jard szive-
légtelenség alakul ki a betegek jelentds részénél (1).

A HCM-es populacioé éves mortalitasa 1-2%. A primer
és szekunder prevenciés ICD-implantacié bevezetése
jelentésen csokkentette a HCM-mel kapcsolatos arit-
mia-halélozast, igy el6térbe kerllt a szivelégtelenség
okozta haldlozas vizsgalatanak jelentésége ebben a
populécidban. Ennek ellenére a jelenlegi nemzetkdzi
ajanlasok elsésorban a hirtelen halal kérdésére foku-
szalnak, és nem emlitik érdemben a szivelégtelenség
problémakorét (2—-5).

A kérdés sulyahoz képest kevés adat all rendelkezés-
re azzal kapcsolatban, hogy a bal kamrai relaxacié és
téltényomas jellegzetes echokardiografids paraméte-
rei alkalmasak-e a HCM-es betegek prognoézisanak
becslésére. Kutatasunk célja ezért egy olyan paramé-
ter azonositasa volt, amely a rutinszerlien hasznalt di-
agnosztikus médszerekkel kdnnyen vizsgalhato, és jol
korrelal a betegség progndzisaval. igy a bal szivfél mé-
retét és funkcigjat jellemz8d echokardiografias és sziv
MR-paraméterek, valamint a plazma N-terminalis B-ti-
pusu natriuretikus peptid- (NT-proBNP) szintek korre-
lacidjat vizsgaltuk a HCM-es populacié tulélésével dsz-
szefliggésben.

Betegek, médszerek

Munkénk soran a Pécsi Tudomanyegyetem Szivgyé-
gyaszati Klinikajanak HCM-es adatbazisat vettiuk
alapul. Retrospektiv kutatasunkba 39 konszekutiv
beteg kertlt bevonasra, akiknél 2003 és 2005 kozott
echokardiografias és sziv MR-vizsgalat, valamint
NT-proBNP-szint meghatarozas tortént. A csdkkent
bal kamrai szisztolés funkcidval (55% alatti ejekcids
frakcio), pitvarfibrillaciéval, szignifikans billentyibeteg-
séggel, vagy mdbillentylivel rendelkez8 betegeket ki-
zartuk a vizsgalatbdl.

A betegek tulélését 2016 novemberében vizsgaltuk
meg. Kovetési idének az echokardiografias vizsgalat
és az utolsoé klinikai megjelenés vagy a halalozas id6-
pontja kdzotti intervallumot tekintettik. Az elhunytakrél
Osszegyljtottik a rendelkezésre allé orvosi dokumen-
taciokat, valamint telefonon megkerestik a hozzatarto-
zb6kat. Mivel a halal oka az esetek egy részében nem
volt korrekten tisztdzhatd, az 6sszhalalozast valasztot-
tuk a vizsgalat végpontjanak.

Kutatasunk megfelelt a Helsinki Nyilatkozatban foglal-
taknak, az intézményi etikai bizottsag engedélyezte.
Minden résztvevd beleegyezb nyilatkozatot irt ala a ké-
palkoté vizsgalatok megkezdése elbtt.

Echokardiografia

Az echokardiogréfias vizsgalatok ATL HDI 5000 (Phi-
lips Healthcare, Best, The Netherlands) készulékkel
torténtek. A kiaramlasi csucsgradiens mértékét folya-
matos hullamu Dopplerrel hataroztuk meg. Megvizsgal-
tuk a transzmitralis flow értékeit: koradiasztolés (E), ké-
s6diasztolés (A) sebességet és deceleraciés idét (DT)
mértlnk. Kiszamoltuk az E/A aranyt. Az izovolumetrids
relaxacios id6t (IVRT) folyamatos hullamu Dopplerrel
mértik, az aortazarodasi klikk és a mitralis bearam-
lasi gérbe kezdete kozott. Csucsi négylregl nézetbél
pulzatilis szdveti Doppler segitségével szisztolés (s),
koradiasztolés (e’) és késddiasztolés (a’) longitudinalis
csucssebességeket mértliink a mitralis anulus magas-
sagaban laterdlisan és szeptdlisan. Lateralis, szepta-
lis és atlagos E/e’ aranyt szamoltunk (6). Csucsi négy-,
illetve kétiregl nézetbdl 2D Simpson-mddszerrel bal
pitvari volumeneket hataroztunk meg a szivciklus jel-
legzetes fazisaiban: a maximalis bal pitvari térfogatot
(Vmax) @ mitralis billentyl nyilasat megel6zéen; a mi-
nimalis pitvari térfogatot (V,;,) a mitralis billentyl za-
rédasat kévetben; a pitvari kontrakciot megel6z6 tér-
fogat- (Vp) értéket a P-hullam kezdeténél olvastuk le.
A volumenértékeket testfelszinre normalizaltuk (V..
Viin V, index) (7). Doppler és szoveti Doppler eredmé-
nyeinket harom, egymast kdveté mérés atlagabdl hata-
roztuk meg.

A bal kamrai diasztolés funkcio értékelése

A HCM-es populacioét bal kamrai diasztolés funkcidjuk
szerint csoportositottuk, a legfrissebb ajanlas alapjan.
Normalrelaxacio: lateralis €210 cm/s, szeptalis €27
cm/s, E/A=0,8, E/e’<10; karosodott relaxacio: latera-
lis e<10 cm/s, szeptélis e'<7 cm/s, E/A<0,8, E/e’<10;
pszeudonormalis mintazat: laterélis €'<10 cm/s, szep-
talis e'<7 cm/s, E/A 0,8-2, E/e’ 10-14; restriktiv mintazat:
lateralis €'<10 cm/s, szeptalis €'<7 cm/s, E/A>2, E/e’>14

(8).

B-tipusu natriuretikus peptid- (NT-proBNP)
szint mérés

Az NT-proBNP-szint mérése immunoassay modszerrel
(Roche Elecys teszt) tortént. Az eredmények vizsgala-
takor az alabbi normalértékeket vettik alapul: néknél
50 éves korig <153 pg/ml, 50 éves kor felett <334 pg/
ml, mig férfiak esetében 50 éves korig <88 pg/ml, 50
éves kor felett 227 pg/ml.

Sziv MR-vizsgalatok

A sziv MR-vizsgalatok 1,5 T Siemens Vision Plus, Sie-
mens Avanto és GE Signa készilékek segitségével tor-
téntek. Bal kamrai izomtdmeg, végszisztolés és végdi-
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asztolés volumen kerult meghatarozésra. Az ily médon
nyert paramétereket testfelszinre normalizaltuk. A bal

is sziv MR-vizsgalat segitségével hataroztuk meg.

Statisztikai moédszerek

Eredményeinket atlagtstandard deviacié (SD) forma-
tumban tlntettik fel. A csoportok Osszehasonlitasa-
hoz folytonos valtozéknal kétmintas t-probat, illetve az
NT-proBNP-értékek esetében Mann-Whitney-tesztet,
mig a kategorikus valtozoknal khi-négyzet probat hasz-
naltunk. A vizsgalt paraméterek tulélésre gyakorolt hata-
sat egyszeres Cox-regresszidval vizsgaltuk. Az NT-proBNP
nem mutatott normalis eloszlast, ezért az értékeket ter-
mészetes alapu logaritmussa (INNT-proBNP) alakitottuk.
Azokat a paramétereket, amelyek ebben a vizsgalatban
p<0,1 szignifikanciat mutattak, tdbbszdrés Cox-regresz-
sziés egyenletbe rendeztik (backward stepwise), meg-
hatarozandé a tulélés fuggetlen prediktorait. A betegek
életkorat szintén bevontuk a vizsgalt paraméterek kdzé.
A tdbbszdros Cox-regresszids egyenletben szignifikans-
nak bizonyulé paraméter esetében ROC-gdrbét készitet-
tink, majd meghataroztuk a lehet legmagasabb szen-
zitivitdssal és specificitassal bird cut-off értéket. Ennek
mentén a vizsgalt populaciot két csoportra osztottuk. Vé-
gul Kaplan—Meier-gorbét rajzoltunk fel és a két csoport
tulélése kozotti kildnbséget Mantel Cox log rank teszt
segitségével vizsgaltuk. Vizsgalataink soran p<0,05 ér-
téket fogadtuk el szignifikdnsnak. Adataink feldolgozasat
IBM SPSS 22 (IBM SPSS Inc., Chicago, lllinois, USA)
programmal végeztik (1. 4bra).

Eredmények

A 27 (69,2%) férfi és 12 (30,8%) nd atlagos életkora
48+14 év volt az adatgydijtés idépontjaban. Két beteg
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esetében (5,1%) koncentrikus balkamra-hipertrofiat al-
lapitottunk meg, mig 37 betegnél (94,9%) kilénbdzd ki-
terjedésil aszimmetrikus szeptum-hipertrofia volt jelen.
Nyolc (20,5%) beteg esetében detektaltunk 30 Hgmm-t
meghaladd csucsgradiensi nyugalmi bal kamrai kia-
ramlasi obstrukciét. Bal kamrai diasztolés funkcioza-
vart 31 betegben (79,5%), mig emelkedett toltényo-
masra utald értékeket 22 (56,4%) betegben taléltunk.
Az NT-proBNP-érték 30 beteg (76,9%) esetében volt
emelkedett. A betegek tovabbi paramétereit az 1. tabla-
zatban foglaltuk dssze.

A bevonéaskor a betegek k6z6tt nem volt ICD-hordo-
z6. Hirtelen halal nem volt exploralhat6 egyetlen be-
teg csaladi anamnézisében sem. Atlagosan 12,7+0,5
év kovetési idd utan vizsgaltuk meg a betegek tulélé-
sét. A kovetési id6 alatt dsszesen 14 (35,9%) halal-
eset tortént. Ez id6 alatt két betegnél sebészi myec-
tomia, két mitralis mabillentyl-belltetés, 4 esetben
perkutan koronaria-angioplasztika, mig 3 betegnél
ICD-belltetés tortént, primer prevencios indikacio-
val. Egy betegnél bal kamrai assisst device kerdlt be-
Ultetésre.

Egyvaltozés Cox-regresszios analizis alapjan 4 valto-
z6 bizonyult a haldlozas szignifikans prediktoranak: la-
teralis e’, E/lateralis €, V., index illetve INNT-proBNP.
Toébbvaltozés Cox-regresszids analizis alapjan a fenti
paraméterek kozul a lateralis €’ bizonyult a halalozas
egyetlen fuggetlen prediktoranak (HR: 0,702; 95% CI:
0,528-0,933; p=0,015) (2. tablazat).

ROC-gdrbe segitségével megdllapitottuk, hogy 7,7 cm/s
az a lateralis e’ érték, ami a lehet6 legmagasabb szen-
zitivitassal és specificitassal képes megkllénbdztetni a
tuléls és elhunyt HCM-es populaciot. A laterélis e’ pa-
raméterhez tartoz6 ROC-goérbét valamint a 7,7 cm/s-os
cut-off érték felhasznalasaval elkészitett Kaplan—Meier
tulélési gorbét az 1. abran, mig a két alcsoport jellemzd
vizsgalati eredményeit az 1. tdblazatban mutatjuk be.

Log-rank teszt: x?=6,671
p=0,010

Laterdlis e’ =7,7 cm/s
— Laterélis ' <7,7 cm/s
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1. ABRA. ROC-gérbe (A) és Kaplan—Meier tilélési goérbe (B) demonstrélja a lateralis e’ érték prognosztikus szerepét a HCM-es

populécié tulélésével kapcsolatban
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1. TABLAZAT. A teljes HCM-es populacié és a kiildnbdzé prognézisti csoportok klinikai adatai és vizsgalati paraméterei. A szig-
nifikans p-értékeket bold bet(itipussal jeldltik

Vizsgalt paraméter Teljes populacié (n=39) Lateralis e’
>7,7 cmis (n=21)  <7,7 cmis (n=18) PS¢k

Klinikai adatok
Eletkor (év) 48+14 43+11 55+15 0,007
N6i nem n (%) 12 (30,8%) 6 (28,6%) 7 (38,9%) 0,632
BSA (m?) 1,940,2 2,0+0,3 1,940,2 0,545
Meghalt n (%) 14 (35,9%) 3 (14,3%) 11 (61,1%) 0,002
Echokardiografias paraméterek
Mitralis inszufficiencia foka n (%)

 enyhe (MI: 0; jelzett; I; I-I1) 30 (76,9%) 17 (80,9%) 13 (72,2%) 0,519

* kdzepes (MI: 11; 1I-111) 9 (23,1%) 4 (19,0%) 5 (27,8%)
Kiaramlasi gradiens (Hgmm) 23,9+31,0 17,3+16,1 31,60+41,5 0,183
E (cm/s) 79,8+22,9 78,3+17,8 81,7+28,5 0,651
A (cm/s) 71,1£26,7 65,8+22,1 77,7+£31,0 0,178
DT (ms) 212,2+66,1 195,2+47,6 235,4+79,4 0,061
IVRT (ms) 107,8+26,5 104,6+27,4 111,7+25,6 0,421
E/A 1,2+0,5 1,340,5 1,240,5 0,420
Lateralis s (cm/s) 7,842,3 8,64+2,2 6,942,1 0,020
Lateralis e’ (cm/s) 8,56+2,8 10,3+2,4 6,2+1,2 0,000
Lateralis a’ (cm/s) 9,4+2.4 9,6+1,9 9,0+2,9 0,434
Szeptalis s (cm/s) 6,9+1,8 7,617 6,117 0,010
Szeptdlis e’ (cm/s) 6,0+1,6 6,8+1,5 5,0+1,0 0,000
Szeptdlis a’ (cm/s) 8,225 9,0+2,3 7,122 0,014
E/laterdlis e’ 10,55,0 8,0+2,6 13,615,6 0,000
E/szeptalis €’ 14,245,7 11,943,4 17,246,7 0,004
E/atlag e’ 11,9451 9,4+2,5 15,2+5,8 0,000
V ax index (ml/m?) 44,3+23,0 34,3x17,5 56,0+23,5 0,002
V,.inindex (ml/m?) 24,3+14,2 18,7+11,2 30,9+14,8 0,006
V, index (ml/m?) 33,7+18,3 25,4+13,5 43,5+18,6 0,001
Bal kamrai diasztolés funkcio n (%)

* normalis 8 (20,5%) 8 (38,1%) 0

« karosodott relaxacio 9 (23,1%) 5(23,8%) 4 (22,2%) 0,020

* pszeudonormalis 18 (46,2%) 7 (33,3%) 11 (61,1%)

* restriktiv 4 (10,1%) 1(4,8%) 3 (16,7%)
Sziv MR-paraméterek
Maximalis falvastagsag (mm) 24,757 23,147 26,5+6,4 0,068
Izomtdmeg-index (g/m?) 119,5+39,8 111,8+15,2 129,3+44,3 0,206
Végszisztolés térfogat index (ml/m?) 17,618,3 17,946,7 17,2+10,3 0,081
Végdiasztolés térfogat index (ml/m?) 62,5+18,5 63,5+19,5 61,3+17,8 0,742
Verétérfogat index (ml/m?) 45,0+13,1 45,6+15,0 44,1+10,4 0,753
Ejekcios frakcio (%) 70,948,5 70,846,8 70,9+10,3 0,995
NT-proBNP (pg/ml) 1256+1989 5751638 201242646 0,022

A két csoport szignifikdnsan kilénbozik a bal kamrai  Megbeszélés

diasztolés funkcio lényegében minden paramétere, il-

letve az NT-proBNP-szint tekintetében. Ugyanakkor a Az irodalmi adatok szerint a HCM-es betegek tobb
sziv MR segitségével vizsgalt morfoldgiai paraméterek mint felében detektalhaté bal kamrai diasztolés funk-
hasonldak voltak a két csoportban. ci6zavar. A betegek szadmottevd hanyadaban fejlédik ki
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2. TABLAZAT. A vizsgalt paraméterek hatésa a tdlélésre Cox-regressziés analizis alapjan. A szignifikans dsszefliggéseket bold

bet(itipussal jeloltiik

Egyvaltozos Cox-regresszio

Tobbvaltozos Cox-regresszio

HR (95% ClI) p-érték HR (95% ClI) p-érték
Eletkor (&v) 1,029 (0,987—1,073) 0,184

Lateralis e’ (cm/s) 0,696 (0,521-0,930) 0,014 0,702 (0,528-0,933) 0,015
E/lateralis e’ 1,081 (0,093-1,178) 0,073

V., index (mi/m?) 1,046 (1,012-1,081) 0,007

INNT-proBNP (pg/ml) 1,506 (0,973-2,332) 0,066

megtartott ejekcids frakcidval jaro szivelégtelenség is
az évek soran. Ez felel8s a betegek panaszainak je-
lentés részéért: csokkent terhelhetéség, effort diszp-
noe, végill manifeszt szivelégtelenség (1-5). Erdekes
modon az irodalomban a hirtelen halal problémakére
kap nagyobb hangsulyt, mig kevés adat all rendelke-
zésre azzal kapcsolatban, hogy a bal kamrai relaxacié
és toltbnyomas jellegzetes paraméterei alkalmasak-e
a HCM-es betegek prognézisanak becslésére. Kutata-
sunk soran ezért egy olyan morfolégiai vagy funkciona-
lis paramétert kerestiink, amely a rutinszerlien hasznalt
diagnosztikus modszerekkel kdnnyen vizsgalhato és jol
korrelal a betegség progndzisaval.

A szoveti Doppler-technika bevezetése forradalmasitot-
ta a bal kamrai diasztolés funkcidézavar vizsgalatat (8).
Ez a fajta képalkotas alkalmas tobbek k6z6tt a HCM-es
betegek kiszlirésére mar a tlnetek vagy a hipertréfia
megjelenését megel6z8en is, fuggetlendl a kivaltdé gén-
mutaciétol (9, 10), és természetesen lehetbvé teszi a
bal kamrai diasztolés funkcié vizsgalatat ebben a kor-
képben is (11).

A szoveti Doppler-paraméterek prognosztikus erejét
mar tébb tanulmany is vizsgalta HCM-ben. Kitaoka és
munkatarsai kutatasaban az E/szeptalis e paraméter
bizonyult a kombinalt végpont (HCM-hez kapcsolha-
t6 halalozas, Uj keletl pitvarfibrillacid, malignus kamrai
ritmuszavar, szivelégtelenség miatti hospitalizacio) fug-
getlen prediktoranak (12). Gyermekkord HCM-esek ko-
rében végzett, hasonlo felépitésl vizsgalatuk soran Mc-
Mahon és munkacsoportja is hasonlé eredményre jutott
(13). Sajat eredményeink ezzel szemben a lateralis €’
segitségével kiszamitott E/e’ prediktiv szerepét igazol-
tak, tdbbszords Cox-regresszids analizisben azonban
ez sem bizonyult a halalozas flggetlen prediktoranak,
annak ellenére sem, hogy az E/e’ értékek jellemz8en
emelkedettek voltak az altalunk vizsgalt populacidban is.
Munkankban a vizsgalt szdveti Doppler-paraméterek
kdzll a laterdlis e érték bizonyult az dsszmortalitas
egyediili fliggetlen prediktoranak. Mar Nagueh és mun-
katarsai, kés6bb masok is ravilagitottak arra, hogy do-
minaléan szeptalis lokalizacidju hipertrofiaval jar6 HCM
esetében a szeptalis anuluson mért értékek kevésbé
reprodukalhatok, és elsGsorban a regionalis miokardi-
alis funkcidt tukrozik (14, 15). Ugyanakkor ismert, hogy
a HCM-hez vezetd eltérések cellularis és szubcellula-

ris szinten a myocardium minden sejtjét érintik (14, 16).
igy annak ellenére, hogy a lateralis fal hipertréfiaja ke-
vésbé kifejezett aszimmetrikus szeptumhipertréfia ese-
tén, a lateralis mitralis anuluson mért e’ érték tikrozi
megbizhatébban a globalis bal kamrai relaxacios zavar
mértékét (2. abra). Eredményeink megerdsitik, hogy
szeptalis lokalizaciéju hipertrofia esetén célszerlibb a
lateralis anuluson mért szoveti Doppler-paramétereket
vizsgalni, mert a szeptalisan mért értékek elveszithetik
globalis jelleglket.

A natriuretikus peptidek (BNP, NT-proBNP) szérum-
szintjének vizsgalata mind a szisztolés tipusu, mind a
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2. ABRA. A laterdlis mitralis anuluson szdveti Doppler-tech-
nikaval mért koradiasztolés sebesség (') alkalmas lehet a
HCM prognézisanak becslésére. A lateralis mitralis anulust L
bet(ivel jeloltik
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megtartott ejekcios frakcidval jard szivelégtelenség di-
agnosztikdjaban alkalmazott modszer. HCM-es popu-
laciéban is leirtdk e két biomarker szintjének jelentds
emelkedését (17-20). Geske és munkatarsai egy nagy
esetszamu vizsgalatban arra a megallapitdsra jutottak,
hogy az emelkedett BNP-szint a mortalitas fuggetlen
prediktora HCM-ban (21). Az altalunk vizsgalt betegek
tébbségében emelkedett NT-proBNP-szintet talaltunk
és egyértelm(i 6sszefliggést fedeztink fel a halalozas
és az emelkedett NT-proBNP-szint kdz6tt, am tdbbsz6-
ros Cox-regressziés analizisben ez a paraméter nem
bizonyult a haldlozas figgetlen prediktoranak. Ez egy-
bevag Maron és munkatarsainak tapasztalataval, akik
korlatozottnak itélték a BNP, mint biomarker diagnosz-
tikus erejét HCM talajan kialakulo szivelégtelenségben,
mivel meglehetésen nagy atfedést talaltak a kilénbdz8
funkcionalis osztalyu betegek BNP-értékei k6zott. Ezen
kivul szamos faktor, példaul a maximalis falvastagsag
és az életkor zavaré mértékben befolyasoltak az egyes
betegek BNP-értékeit (14).

Limitaciok

Munkank elsédleges limitécidja a kis esetszdm. Mivel a
halal oka tébb betegben ismeretlen maradt, nem volt mo-
dunkban a kardiovaszkularis, illetve ezen belll a szivelég-
telenség vagy aritmia-eredeti halalozas vizsgélata.

Bar feltételezhet6, hogy a HCM kezelése befolyasolhat-
ja a mortalitast, tanulméanyunkban nem vizsgaltuk ezt a
kapcsolatot, mivel a betegek altal szedett gydgyszerek-
rél csak részlegesen alltak rendelkezéslnkre adatok.
A legfrissebb kutatédsok alatdmasztjak, hogy a sziv
MR-vizsgalat soran észlelt késéi gadolinium-halmozo-
das kapcsolatban all a bal kamrai diasztolés diszfunk-
cidval, illetve néveli a malignus kamrai ritmuszavarok
kialakulasanak valészintségét HCM-ben (22-24). Az
altalunk vizsgalt HCM-es betegek egy részében sajnos
nem allt rendelkezésre gadolinium-kontrasztanyag hal-
mozasos MR-eredmény, igy e paraméter prediktiv sze-
repét jelen munkankban nem tudtuk vizsgalni.

Kovetkeztetések

A diasztolés funkciézavar vizsgalata kulcsfontossagu
HCM-es betegek nyomonkdvetése soran, hiszen ebben
a korképben a halalozas jelent8s része megtartott ejek-
cios frakcioju szivelégtelenség talajan kovetkezik be.
Bar a bemutatott szamos limitalé tényez8 évatossagra
int eredményeink értékelésekor, azok arra utalnak, hogy
a lateralis mitralis anuluson mért longitudinalis koradi-
asztolés sebesség robosztus paraméter a betegség
progresszidjanak monitorozasara és a prognozis meg-
hatarozasara HCM-ben. Erdemes lehet tehat a pulzati-
lis szdveti Doppler-méréseket beépitentink a kdvetéses
vizsgalatok protokolljaba ebben a populaciéban.
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