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Beyezetés: A hypereosinophilia-szindréma (HES) és az immunglobulinkénnytilinc-amyloidosis (ALA) két ritka hema-
tolégiai betegség, melyek cardialis eltérésekkel jarnak egytitt.

Célkitiizés: A jelen vizsgilat célja a HES- és ALA-betegek bal kamrai (BK-1) deformacids paramétereinek 6sszehason-
lit6 vizsgalata volt hiromdimenzios speckle-tracking echokardiogrifia (3DSTE) segitségével.

Modszer: A vizsgilatok sordn 10 HES-beteg (dtlagos életkor: 60,9 = 14,7 év) és 19 ALA-ban szenvedd paciens (4tla-
gos életkor: 63,4 + 7,8 év, 13 férfi) eredményeit elemeztiik. Kontrollcsoportként 13, korban és nemben egyeztetett,
egészséges felndtt szolgalt (dtlagos életkor: 59,2 + 4,3 év, 5 férfi). Valamennyi esetben teljes kord kétdimenzids
Doppler-echokardiografids vizsgdlat késziilt 3DSTE-vel kiegészitve.

Eredmények: A kontrollcsoporthoz képest az ALA-betegcsoportban mért valamennyi basalis szegmentélis BK-i strain
szignifikinsan alacsonyabbnak mutatkozott. Az ALA-betegek globalis és dtlagolt szegmentdlis BK-i longitudinalis
strain (LS) értékei az egészséges kontrollcsoporthoz hasonlitva szignifikinsan alacsonyabbnak bizonyultak. A HES-
betegcsoport és az egészséges kontrollok Gsszehasonlitdsa sordn szignifikdns kiilonbséget tapasztaltunk a globilis
BK-LS tekintetében, mig a szegmentalis basalis BK-LS is szignifikinsan alacsonyabbnak bizonyult a HES-betegek-
ben. A HES- és az ALA-betegcsoport értékeit 6sszehasonlitva a basalis BK-i radialis és 3D strain mutatott szignifikins
eltérést.

Kovetkeztetések: A 3DSTE alkalmas moédszer a HES- és az ALA-betegesoportban a BK-i deformaciés mechanika
részletes vizsgalatira. Mindkét betegesoportban jelentds deformicids eltérések tapasztalhatok, ALA fennalldsa esetén
az eltérések kifejezettebbek.

Orv Hetil. 2020; 161(5): 169-176.

Kulcsszavak: echokardiogrifia, hiromdimenzids, speckle-tracking, amyloidosis, hypereosinophilia, bal kamra, strain

Left ventricular deformation in cardiac light-chain amyloidosis and
hypereosinophilic syndrome

Results from the MAGYAR-Path Study

Introduction: Hypereosinophilic syndrome (HES) and immunoglobulin light-chain amyloidosis (ALA) are two, rare
haematological disorders associated with cardiac alterations.

Aim: The goal of the present study was a comparative assessment of left ventricular (LV) deformational parameters
in HES and ALA patients using three-dimensional speckle-tracking echocardiography (3DSTE).
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Method: In the present study, results of 10 HES patients (mean age: 60.9 + 14.7 years) and 19 ALA patients (mean
age: 63.4 = 7.8 years, 13 males) were analysed. The control group contained 13 age- and gender-matched healthy
adults (mean age: 59.2 + 4.3 years, 5 males). All patients underwent a complete two-dimensional Doppler echocar-
diography followed by 3DSTE.

Results: All basal segmental LV strains were significantly reduced in ALA patients as compared to the control group.
Global and mean segmental LV longitudinal strain (LS) values of ALA patients proved to be significantly decreased
as compared to those of the healthy control group. During comparison of HES patients and healthy controls, sig-
nificant difference could be detected in global LV-LS, while segmental basal LV-LS was also significantly reduced in
HES patients. Basal LV radial and 3D strains showed significant differences when parameters of HES and ALA pa-
tient groups were compared.

Conclusion: 3DSTE is a feasible tool for the detailed assessment of LV deformation in HES and ALA patients. Sig-
nificant LV deformational abnormalities could be detected in both groups. In the case of ALA, these abnormalities
are more prominent.

Keywords: echocardiography, three-dimensional, speckle-tracking, amyloidosis, hypereosinophilia, left ventricle,
strain
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Roviditések

2D = kétdimenziés; 2DSTE = kétdimenzids speckle-tracking
echokardiogrifia; 3D = hiromdimenziés; 3DS = 3D strain;
3DSTE = hiromdimenziés speckle-tracking echokardiografia;
ALA = (immunoglobulin light-chain amyloidosis) immunglo-
bulinkonnylinc-amyloidosis; AP2CH = (apical 2-chamber
view) apicalis kétiiregi nézet; AP4CH = (apical 4-chamber
view) apicalis négyiiregi nézet; AS = area strain; BK = bal kam-
ra; BP = bal pitvar; CS = circumferentialis strain; EDV = (end-
diastolic volume) bal kamrai végdiasztolés térfogat; E és A = a
korai és a késGi diasztolés transmitralis aramlas sebessége; EF =
ejekeids frakeid; EKG = elektrokardiogrifia; ESV = (end-systol-
ic volume) bal kamrai végszisztolés térfogat; HES = (hypereo-
sinophilic syndrome) hypereosinophilia-szindréma; LS = longi-
tudindlis strain; MAGYAR-Path Study = Motion Analysis of
the heart and Great vessels bY three-dimensionAl speckle-
tRacking echocardiography in Pathological cases Study; MTR
= merevtest-rotiacio; NT-proBNP = N-termindlis pro-B natriu-
reticus peptid; NYHA = (New York Heart Association) New
York-i Szivbetegséggel Foglalkozé Tarsasag; RS = radidlis strain

A hypereosinophilia-szindroma (HES) és a szerzett szisz-
témds immunglobulin-konnydlinc amyloidosis (ALA)
két ritka, hematolégiai kérkép, melyek cardialis eltéré-
sekkel jarnak egytitt. A HES rendkiviil heterogén beteg-
ségcsoport, melynek pontos definicidja évtizedek ota vi-
tatott; elsd leirdsa 1968-bdl szarmazik, melyet 1975-ben
pontositottak [1-4]. A HES-t perzisztil6an jelen 1évé
emelkedett, tobb mint 1,5 x 10°/1 abszolat eosinophil-
sejt-szam jellemzi, mely célszervkarosoddssal jar egytitt
[4]. A modern molekuldris és immunoldgiai diagnoszti-
kus médszereknek kdszonhetéen a HES bizonyos tipu-
sainak ectioldgiaalapt klasszifikicidja ma mir elvégez-
het6. Az idiopathidss HES diagnézisinak feldllitisa a
hypereosinophilia primer clonalis és szekunder reaktiv

okainak kizarasiat kovetSen lehetséges. A betegség klini-
kailag szdmos formdban megjelenhet az aszimptomati-
kus formatdl a stlyos szovetkirosodasig és végstadiuma
szervi elégtelenségig. HES fenndlldsa esetén a cardialis
érintettség a morbiditds és mortalitds egyik leggyakoribb
oka. A cardialis érintettség korai nekrotikus fzisa eosi-
nophil infiltraciéval kezdédik, melyet egy thromboticus
intermedier és egy kései fibroticus stidium kovet (Loft-
ler-endocarditis) [5-9].

A szisztémds amyloidosis egy ritka betegségcsoport,
melyet a nem o0ldédo fehérjefibrillumok extracellularis
lerakédasa jellemez. A leggyakoribb tipus az ALA, amely
clonalis plazmasejt-szaporulat vagy egyéb, immunglobu-
lin-szekrécioval jaré B-sejt-dyscrasia kovetkezménye. Az
amyloid fibrillumok lerakédasa barmelyik szervet érint-
heti, masok mellett a sziv tekinthet§ a leggyakrabban
érintettnek (kb. 50%) [10-13]. ALA fennalldsa esetén a
klinikai tiinetek kifejezettek, amit a konny(linc-lerako-
dds myocardialis sejtekre valé toxikus hatdsa magyaraz-
hat. A jelenleg fenndllé szakmai iranyelvek alapjan a di-
agnozis felallitaisiban biomarker-, szovettani, EKG- és
képalkoté vizsgalatok segithetnek [12-16].

A haromdimenzioés (3D) speckle-tracking echokardio-
grifia (3DSTE) a jelenleg legmodernebbnek tekinhetd
validdlt szivultrahang-eljards. A 3DSTE alkalmas specia-
lis ultrahangkésziilék és transzducer, valamint dedikalt
szoftverek hasznalata mellett a bal kamra (BK) szivcik-
lusnak megfelel6 3D térfogati vizsgalatira és funkciond-
lis analizisére an. strain paraméterek segitségével [17,
18]. A jelen vizsgilat célja HES- és ALA-betegek BK-i
strain paramétereinek Osszehasonlité vizsgilata volt
3DSTE segitségével, valamint eredményeiknek korban
és nemben egyeztetett egészséges kontrollok értékeihez
torténd hasonlitdsa.
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Modszer
Betegpopulicio

A jelen tanulmanyba 13 HES-beteget vontunk be, akik
kozil kett6t a rossz képmindség miatt zartunk ki, mig
egy beteg teljesitette a Loffler-endocarditis kritérium-
rendszerét. A fennmaradé 10 beteg dtlagos életkora
60,9 = 14,7 év volt (7 férfi). A HES diagnézisit a jelen-
leg elérhet$ szakmai iranyelvek alapjan definidltuk [3].
Ebben a betegcsoportban kilencen idiopathids HES-be-
tegségben szenvedtek, mig egy esetben akut T-lymp-
hoblastos lymphoma-asszociilt HES volt igazolhat6. A
HES-betegek anamnézisében cardiovascularis esemény,
krénikus obstruktiv tiidGbetegség, pitvari septumdefek-
tus, illetve egyéb malignus eltérés nem szerepelt, pa-
naszmentesek voltak. A HES-betegekben az alibbi nem
cardiovascularis szervi érintettség volt ismert: egy eset-
ben duodenalis cosinophilia, egy esetben két éve fenndl-
16 eosinophilidhoz kothetd bértiinetek, egy esetben eo-
sinophil granuloma igazolédott a tiid6ben, egy esetben
cosinophil cellulitis és egy esetben nekrotizal6é granulo-
matosus vasculitis volt detektilhaté. A klinikai tiinetek
és a rutin echokardiogrifids eredmények alapjan feltéte-
lezhetd, hogy valamennyi HES-beteg a korai nekrotikus
fazisban volt, mivel a thromboticus tiinetek kizarhat6ak
voltak.

A vizsgilatban 22 ALA-beteg vett részt, koziilik har-
man keriiltek kizarasra a rossz képmindség miatt. Ennek
megfelelGen a fennmaradé ALA-betegpopulicié atlagos
életkora 63,4 = 7,8 év volt (13 térfi). A szivérintettséget
a jelenleg elérhetd szakmai irdnyelvek alapjin diagnosz-
tizdltuk [19]. A biopszia helye négy esetben a gastro-
intestinalis rendszer (gyomor, duodenum, colon és rec-
tum), 6t esetben a vese, hét esetben a csontvel§, hirom
esetben a sziv, két esetben a bdr, mig egy esetben nyél-
mirigy volt. A rutin echokardiografids vizsgalat vala-
mennyi esetben az interventricularis septum és a BK-i
hats6 fal 12 mm-nél nagyobb vastagsagat igazolta. Eb-
ben a betegcsoportban az ALA egy esetben marginalis-
zéna-lymphomahoz tirsult, a tobbi esetben pedig
primer amyloidosis vagy plasmasejtes betegség dllt a hat-
térben.

A kontrollcsoportba 13, korban és nemben egyezte-
tett egészséges felnbttet valaszottunk be, akik dtlagos
életkora 59,2 + 4,3 évnek bizonyult (5 férfi). A jelen ta-
nulmdnyt intézetiink human kutatasi bizottsiga jéva-
hagyta, és megfelelt a Helsinki Deklaraciéban foglalt
alapelveknek. Minden résztvevs irasbeli beleegyezését
adta a vizsgalathoz, mely része a klinikinkon megszerve-
zett MAGYAR-Path Tanulménynak (Motion Analysis of
the heart and Great vessels bY three-dimensionAl
speckle-tRacking echocardiography in Pathological
cases). Ennek célja a 3DSTE soran szdmithat6 paraméte-
rek diagnosztikus és prognosztikus jelentGségének tisz-
tdzasa kilonboz6 kérképekben.
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Keétdimenzios Doppler-echokardiografin

Teljes kord transthoracalis kétdimenziés (2D) echokar-
diografias vizsgilat késziilt valamennyi esetben. A vizsga-
latokhoz Toshiba Artida™ echokardiogrifids késziiléket
hasznaltunk (Toshiba Medical Systems, Tokid, Japin),
melyhez PST-30SBP (1-5 MHz) transzducert csatla-
koztattunk. A vizsgilat valamennyi esetben a jelenleg
1. tiblazat Hypereosinophilia-szindrémds ¢és konnytlinc-amyloidosisban
szenved$ betegek, valamint az egészséges kontrollok klinikai
adatai, a kétdimenzids echokardiografids paraméterek értékei,

valamint a hiromdimenzi6s speckle-tracking echokardiografia
sordn meghatarozott volumetrikus értékek

Kontrollok  HES-betegek ALA-betegek
(n=13) (n=10) (n=19)
Klinikai adatok
Kor (év) 59,2 +4,3 60,9 = 14,7 634 +7,8
Férfinem (%) 5(38) 7 (70) 13 (68)
Hypertonia (%) 0(0) 5(50)* 10 (53)*
Hyperlipidaemia (%) 0(0) 3(30) 8 (42)*
Diabetes mellitus (%) 0(0) 1(10) 2 (11)
2D echokardiogrifia
BP-i (mm) 393+£39 438=x6,7 44,7 + 6,6*
BK-i végdiasztolés 490+22 53,8 +13,0 464 +4,6*

atméré (mm)
BK-i végdiasztolés
térfogat (ml)

109,8 = 15,1 114,8 = 44,2 105,5 + 29,7

BK-i végszisztolés 324 +26 37,0+ 14,8 29,6 +4,7*
atmérd (mm)
BK-i végszisztolés 38,5 +64 457 £+ 26,0 39,6 +139
térfogat (ml)
Interventricularis 9,6 1,3 10,7+ 14 13,7 + 2,6*t
septum (mm)
BK-i hitsé fal (mm) 9,5+1,1 10,1 £+ 1,2 12,8 £ 2,1*F
E (cm/s) 68,0 +142 73,6+20,7 78,0225
A (cm/s) 75,8 +20,6 752+19,7 592 +26,6*
E/A 0,92 +0,20 1,72 +0,38* 1,63 = 0,98
BK-i ejekcids frakcié 64,9 + 3,9 612 =+115 61,1 +10,8
(%)

3DSTE-vel mért BK-i

adatok
BK-i végdiasztolés 77,7 +172 822 +26,6 77,8 +24,3
térfogat (ml)
BK-i végszisztolés 34196 393+154 392:19)7
térfogat (ml)
BK-i ejekeids frakeid 56,5+59 514+139 50,5=+13,0

(%)

*p<0,05 vs. kontrollok; tp<0,05 vs. HES-betegek

2D = két-dimenzids; 3DSTE = hidrom-dimenzids speckle-tracking
echokardiogrifia; A = kés6i diasztolés transmitralis dramlasi sebesség;
ALA = immunglobulinkénnytilanc-amyloidosis; BP = bal pitvar; BK =
bal kamra; E = korai diasztolés transmitralis dramlasi sebesség; HES =
hypereosinophilia-szindréma
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elfogadott klinikai standardoknak megfelel§en tortént, a
BK-i dtméréket, térfogatokat és ejekcids frakcior (EF),
valamint a bal pitvari (BP-i) 4tméréket meghatiroztuk,
majd Doppler segitségével kizartuk /lemértiik a valvula-
ris regurgitatiok/stenosis jelenlétét és mértékét, vala-
mint a transmitralis dramlast jellemz6 E /A értékét [20].

Haromdimenzios speckle-tracking
echokardiogrifin

A 3DSTE-vizsgilatokat ugyanazzal a Toshiba Artida™
echokardiografias késziilékkel végeztiik (Toshiba Medi-
cal Systems), melyhez egy 1-4 MHz-es matrix phased-
array PST-258X transzducert csatlakoztattunk. A vizsga-
lat soran EKG-kapuzds mellett piramis alaka 3D
adatbézisokat (n. piramis vagy ,,3D térfogat/volume”)
rogzitettiink digitalisan. Az adatgydjtést apicalis ablak-
bol 1égzésvisszatartis és konstans RR-tavolsig mellett
végeztitk. Megfelel$ bedllitisok mellett hat, egymast ko-
vet$ szivciklus soran a BK-ra fékuszilt, ék alaka 3D
Hrészpiramis”  (,résztérfogat/subvolume”) rogzitését
kovetSen a beépitett szoftver automatikusan egy teljes
3D adatbazist (,,teljes térfogat/full volume”) hozott 1ét-
re. Ebben az echokddben 3D Wall Motion Tracking
szoftver (verzi6é 2.7; Toshiba Medical Systems) segitsé-
gével tudtunk méréseket végezni. Ilyenkor a szoftver au-
tomatikusan apicalis négytiregi (apical 4-chamber view,
AP4CH) és kétiiregi (apical 2-chamber view, AP2CH)

1. panel

Long. Strain

122.84 mL_ |0 msec
42.13mL 317 msec
EF 65.71%
1.05"MV [180.35¢ est. LV MASS

1. dbra
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nézeteket hoz létre, illetve a BK hossztengelye mentén
tobb keresztmetszeti sfkit nézetet (short-axis views)
(1. abra). A BK-1 mérések sorin szdmos referenciapon-
tot rogzitiink AP4CH- és AP2CH-nézetekben oly moé-
don, hogy el8szor a mitralis billenty( septalis és lateralis
szélét, illetve a BK-i apicalis endocardialis felszinét
definidljuk. Ezt kovetSen a késziilék képes az egész BK
endocardialis felszinének automatikus definidlasara és
kovetésére a szivciklus minden szakasziban. A BK endo-
cardialis felszinének meghatirozisit kovetSen lehet8ség
van a manudlis korrekciora, amennyiben azt a vizsgalo
szlikségesnek tartja. Az epicardialis felszint a szoftver au-
tomatikusan detektdlja. Az analizis végén a BK-rél virtu-
alis 3D modell jon létre, melynek segitségével volumetri-
kus és strainmérések végezhetSk egy idSben a szivciklus
kiilonb6z6 szakaszaiban. A fent emlitett 3D modell se-
gitségével a szoftver képes a végdiasztolés (end-diastolic
volume, EDV) és végszisztolés (end-systolic volume,
ESV) BK-i térfogatok, valamint az EF automatikus le-
mérésére [21, 22].

A volumetrikus adatokon tal 3DSTE soran szimos, a
BK-i deformaciét jellemz§ linearis (radialis [RS], longi-
tudindlis [LS] és circumferentialis [ CS]), valamint mul-
tidimenziondlis (multidirekcionalis) (area [AS], 3D
[3DS]) strainparaméter is szamithaté egy id6ben [21,
22].

Szamithatok globalisan az egész BK-ra vonatkoztatott
értékek és szegmentalis paraméterek, melyek a BK-i 16

2. panel

Long. Strain

E

EDV 85.14mL [0 msec

ESV 31.88 mL
EF 62.56
1.05'MV [157.85¢ est. LV MASS

323 msec

Long. Strain <"

Egy egészséges feln6tt (1. panel) és egy hypereosinophilia-szindrémas beteg (2. panel) bal kamrdjarél készitett hiromdimenziés (3D) speckle-tracking

echokardiogrifids felvétel. A specidlis transzducer segitségével begy(jtott 3D echokardiografids adatbazisbol a szoftver automatikusan cstcsi négyiire-
gi (A) és kétiiregi (B) nézetnek megfelel§ metszeteket készit, valamint az altalunk definialt keresztmetszeti nézetekben cstcsi (C3), midventricularis
(C5) és basalis (C7) metszeteket. A bal kamra virtudlis 3D modelljét (D) a szoftver az endocardium kijel6lését kovetGen automatikusan elkésziti, majd
ez alapjin meghatdrozza a szivciklusnak megfelel§ bal kamrai volumetrikus adatokat, ejekcios frakciét (E), valamint a globilis/szegmentalis bal kam-

rai straingorbéket (F)

EDV = bal kamrai végdiasztolés térfogat; EF = ejekcids frakcié; ESV = bal kamrai végszisztolés térfogat
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Globalis bal kamrai strainek

Radialis strain (%) Circumferentialis strain (%)

Longitudinalis strain (%)

3D strain (%) Area strain (%)

40 0 0 45 0
35 5 -2 40 -5
-4 -1
30 _ 35 0
10 -6 -15
30
25 — —
0 26,2 26,2 -15 ls 25 28,3 282 ;g Neg
_ = HES
211y I 126 20 28
1 25,4 = 15 B 354 353 "
5 264 234 =258 4 -35 390 | ’
10 15,8 10 ]
_30 -16 l -40 l l ‘
5 -18 5 -45
0 _35 -20 — 0 -50
Atlagos szegmentalis bal kamrai strainek
Radialis strain (%) Circumferentialis strain (%) Longitudinlis strain (%) 3D strain (%) Area strain (%)
45 0 0 45 0
40 5 -2 40 -5
35 ~10 -4 35 ] -10
-6 -15
30 ] 30
-15 — 30,4 30,3 -
25 288 284 ‘ 8 2 ' 20 Neg
=20 -10 25,2 =25 HES
20 23,7 20
25 _go 268 -268  -12 137 -30 ALA
15 2 ’ _14 ~14,9 15 _35 -37,0 36,6
10 B l ‘ _16 167 l 10 _ag 703 l
5 -3 -8 | 5 as |
0 -40 =20 — 0 =50
2. abra A globilis és az dtlagolt szegmentilis bal kamrai strainparaméterek értékei a kontrollcsoportban és az egyes betegesoportokban. A vizszintes vonalak

jelolik a szignifikdns eltéréseket a kiilonb6z6 paraméterek kozot

t

ALA = immunglobulinkénnytilanc-amyloidosis; HES = hypereosinophilia-szindroma

szegmentummodellt haszndlva egyes szegmentumokra
vonatkoznak. Egyes régiokra vonatkoztatva a szegmen-
talis BK-i strainparaméterekbdl regionalis értékek szd-
mithatok.

Statisztikai analizis

Valamennyi adatot dtlag + standard devidcié vagy szam-
és szdzalékformdtumban adtuk meg, a konfidenciainter-
vallumot 95%-ban hatiroztuk meg. A normaleloszldst
Shapiro-Wilk-teszttel, a varianciaegyenl&séget Levene-
teszttel vizsgaltuk. Normaleloszlast kovet6 adatsoroza-
tok esetében kétmintds t-probat végeztiink; amennyiben
az adatok nem normalis eloszlist mutattak, tgy Mann—
Whitney—Wilcoxon-tesztet alkalmaztunk. A p<0,05 ér-
téket tekintettiik statisztikailag szignifikinsnak. A statisz-
tikai analizishez R Studio szoftvert hasznaltunk (RStudio
Team [2015]. RStudio: Integrated Development for R.
RStudio Inc., Boston, MA, Amerikai Egyesiilt Allamok
[USA]). Az offline adatfeldolgozishoz a MATLAB 8.6
verzidja (2015) szoftvert hasznaltuk (The MathWorks
Inc., Natick, MA, USA).

Eredmények

Klinikas és demografins adatok

Az ALA-betegcsoportban szignifikinsan tobb beteg volt
hypertonids és hyperlipidaemids a kontrollokhoz képest,
mig a HES-betegek kozott a hypertonidsok ardnya volt

szignifikinsan emelkedett. Az ALA- és HES-betegcso-
portok kozott nem volt eltérés a klinikai és a demografias
paraméterek vonatkozasaban (1. tablazat). Szignifikins
valvularis stenosis vagy 23. stidiumu valvularis regurgita-
tio egyetlen betegben vagy kontrollesetben sem volt
igazolhat6. A HES-betegek laboratériumi értékei az
alabbiak voltak: vorosvértest-szam: 4,01 + 0,36 T /1, he-
moglobin: 128,0 + 13,9 g /1, thrombocytaszidm: 259,8 +
181,2 G /1, hematokrit: 38,2% + 4,2%, fehérvérsejtszam:
14,2 + 5,9 G/1, az eosinophilok arinya: 46,8 + 17,2% és
az eosinophilok abszolat szdma: 7,9 + 5,1 G/1. Az ALA-
betegek NT-proBNP-szintje 9130 = 10 121 U/1 volt.
Az ALA-betegcsoportban 3 beteg esetén tapasztaltunk
50%-nal alacsonyabb BK-EF-t, azonban a NYHA II.
funkciondlis stidiumot a vizsgéilat idején a betegek koziil
cgyik sem haladta meg.

Kétdimenzios echokardiografias adatok

Szignifikans eltérés volt igazolhaté a BP atmérdjében, a
BK végdiasztolés és végszisztolés dtmérjében, az inter-
ventricularis septum ¢és a BK-1 hats6 fal vastagsigiban,
valamint a kés6i transmitralis dramlasi (A) sebesség érté-
kében az ALA-betegcsoportban a kontrollokhoz képest.
Hasonl6 eltérések a HES-betegek és a kontrollok értékei
kozott nem volt igazolhatd. Az ALA- és a HES-beteg-
csoport 2D echokardiogrifids paramétereinek Ossze-
hasonlitasa soran az interventricularis septum és a BK-i
hétsé fal vastagsiga ALA fennélldsa esetén nagyobb volt
(1. tablazat).
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3DSTE-vel mért BK-i volumetrikus adatok

Nem volt lényeges kiilonbség az ALA- és a HES-beteg-
csoportban a 3DSTE-vel mért BK-i volumetrikus para-
méterek tekintetében a kontrollcsoport hasonlé értékei-
hez képest. A két betegcsoport Osszehasonlitisa soran
sem mutatkozott szignifikdns kiillonbség a BK-i térfoga-
tok kozott.

3DSTE-vel mért BK-i strainadatok

A kontrollcsoporthoz képest az ALA-betegcsoportban
mért valamennyi (RS, CS, LS, AS, 3DS) basalis szeg-
mentalis BK-i strain szignifikinsan alacsonyabbnak mu-
tatkozott. Az ALA-betegek globilis és dtlagolt szegmen-
talis BK-LS-értékei az egészséges kontrollcsoporthoz
hasonlitva szignifikinsan alacsonyabbnak bizonyultak.
A HES-betegcsoport és az egészséges kontrollok dssze-
hasonlitdsa sordn szignifikins kiilonbséget tapasztaltunk
a globalis BK-LS tekintetében, mig a szegmentalis basa-
lis BK-LS is szignifikisan alacsonyabbnak bizonyult.
A HES- és az ALA-betegcsoport értékeit 6sszehasonlitva
a basalis BK-RS és BK-3DS mutatott szignifikins eltérést
(2. dbra, 2. tablizat).

2. tablazat Haromdimenzi6s speckle-tracking echokardiografia sorin meg-
hatdrozott bal kamrai regionalis strainparaméterek értékei hyper-
cosinophilia-szindréomds és koénny(ilinc-amyloidosisban szenve-
d6 betegekben, valamint egészséges kontrollokban

Kontrollok HES-betegek ALA-betegek
(n=13) (n=10) (n=18)
RS, (%) 33,3+£9,2 359+159 229 +11,8*F
RS,.iq (%) 30,885 29,2 + 18,3 26,0 + 11,6
RS, e (%) 18,9 + 10,1 15,8 + 14,8 21,5 £ 16,3
CSpaea ) -25,8 £ 5,1 -26,3 + 6,6 -21,2 £+ 7,6*
CS,id (%) -29,0 £ 6,7 -26,0 +9,3 -28,0+9,5
CSpex (%) -29,9 £ 13,9 -28,7 + 12,7 -33,3+13,1
LSy, (%) -20,3+5,2 -16,6 + 5,3* -14,2 + 6,1*
LS, (%) -13,7 £ 4,0 -12,7 + 44 -11,1 £5,5
LS pex (%) -15,6 + 7,4 -15,6 + 6,0 -17,0 + 8,6
3DS e (%) 35,5 + 8,1 39,1 £ 16,0 246 + 12,1*t
3DS ;4 (%) 31,6 +9,2 30,4 £ 18,2 26,6 + 11,7
3DS e (%) 21,1 £ 11,7 16,9 + 15,6 24,1 + 18,5
ASy g (%) —40,3£5,1 -37,1 +84 -31,2 £ 9.9*
AS, g (%) -39,6 £ 8,1 -35,0+ 11,3 -36,0 + 11,7
AS i (%) —41,5+17,7 -39,9 + 15,0 —45,5 + 16,5

*p<0,05 vs. kontrollok; tp<0,05 vs. HES-betegek

3DS = hiromdimenziés strain; ALA = immunglobulinkénnytlinc-
amyloidosis; AS = area strain; CS = circumferentialis strain; HES =
hypereosinophilia-szindréma; LS = longitudindlis strain; RS = radidlis
strain
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3DSTE-vel mért BK-i rotacios paraméterek

Az ALA-betegcsoportban 12 esetben tapasztaltuk a BK-i
csavarodds hidnyat, az an. BK-1 *merevtest-rotaciot’ (BK-
MTR) (63%); ugyanez a HES-betegcsoportban csak 1
esetben fordult el (10%, p<0,05). A BK-MTR mindkét
betegcsoport esetén az dramutatd jarasaval ellentétes ira-
nya volt. Az ALA-betegekben az egészségesekhez képest
BK-MTR fennillasa esetén a basalis (2,31 + 1,89 fok) és
az apicalis (8,44 + 7,52 fok) BK-i roticid, valamint a BK-i
apicobasalis gradiens (6,13 = 7,52 fok) csokkentnek bizo-
nyult. Az egyetlen BK-MTR-t mutaté HES-betegben a
basalis roticié 1,77 foknak, az apicalis roticié pedig
14,29 foknak adédott, ennek megtelel6en a BK-i apico-
basalis gradiens 12,52 foknak bizonyult. A fennmaradé6 7
ALA-betegben a basalis BK-i roticié nem mutatott elté-
rést a kontrollok értékeihez képest (—3,34 + 1,58 fok vs.
—4,53 + 2,63 fok, p = 0,30), mig az apicalis rotici6 (4,81
+ 2,46 fok vs. 10,11 + 3,96 fok, p = 0,005), valamint a
BK-i csavarodds (8,15 = 2,68 fok vs. 14,63 + 4,97 fok,
p = 0,005) mértéke szignifikinsan alacsonyabb volt.

A fennmarad6 9 HES-betegben a BK-i basalis roticié
nem tért el szignifikinsan az egészséges csoporthoz ké-
pest (3,83 + 2,00 fok vs. 4,53 + 2,63 fok, p = 0,50).
A kontrollcsoport értékeihez képest azonban a BK-i
apicalis rotacié (4,89 + 2,04 fok vs. 10,11 + 3,96 fok,
p = 0,002), valamint a BK-i csavarodas (8,72 + 2,88 fok
vs. 14,63 + 4,97 fok, p = 0,005) mértéke szignifikinsan
alacsonyabbnak bizonyult a HES-betegekben. Az ALA-
és a HES-betegek értékei kozott szignifikans eltérés nem
igazolddott.

Megbeszélés

Tanulmédnyunkban a 3DSTE-vel szamitott globilis, atla-
gos szegmentilis, valamint regiondlis BK-i strainek és
rotaciés paraméterek segitségével vizsgaltuk a BK-i de-
formicio eltéréseit HES-ben és ALA fennalldsa esetén
egészséges kontrollok értékeihez hasonlitva. A 3DSTE-
vel vizsgilt deformdcibanalizis a 2D speckle-tracking
echokardiografiaval (2DSTE), a cardialis magneses rezo-
nancids vizsgalattal és a szoveti Doppler-képalkotissal
szemben validalt képalkoté eljaras [17, 18, 22-25]. Ko-
zelmultban megjelent tanulminyok igazoltik, hogy a
3DSTE sorin meghatirozott BK-i strainparaméterek
valamelyest alacsonyabbak a 2DSTE sorin meghatiro-
zottakhoz képest, és az egyes gyartok altal kindlt készii-
lékek kozott is van bizonyos foku eltérés [17, 26]. Az
alkalmazott moddszertan jelent8s elényének tekinthetd
egyéb modalitasokkal Osszevetve annak noninvazivitasa;
a vizsgalat nem szogfliggd, valamint az egyes vizsgalatok
fajlagos koltsége alacsony [22].

A magunk legjobb tudomadsa szerint HES-betegekben
még nem vizsgaltik 3DSTE sorin a BK-i deformicio jel-
legzetességeit. ALA-betegek vonatkozdsiban azonban
mir szdmos tanulmany létezik, melyeket 2DSTE és
3DSTE soran végeztek kis esetszamon. Egy kozelmult-

2020 m 161. évfolyam, 5. szam

174

ORVOSI HETILAP



ban megjelent 3DSTE-tanulmanyban kiilonb6z6 Mayo-
stidiumban levé ALA-betegeket vizsgiltak. A szerzék
eredményei alapjan korai staidiumban csak a globalis BK-
LS és BK-RS tért el az egészségesekhez képest, azonban
a betegség el6rehaladottabb stidiumdban mar a globalis
BK-CS és BK-3DS is [ényeges eltéréseket mutatott [27].
Sajat eredményeink megerdsitették a fent leirtakat, azon-
ban szignifikans eltérést ALA fennallasa esetén sajit bete-
geinkben csak a globalis BK-LS tekintetében tudtunk
kimutatni. Ennek ellenére jol lathaté, hogy minden
strain értéke tendenciézusan alacsonyabb ALA fennal-
lasa esetén mind a kontrollokhoz, mind pedig a HES-
betegek értékeihez képest. Jol lithaté tovabbd az is,
hogy a HES-betegek strainadatai is alacsonyabbak az
egészséges populicibhoz képest, bar itt csak a globalis
BK-LS-ben volt szignifikans eltérés kimutathatd, mely
valészintleg a relative alacsony esetszimbdl eredeztethe-
t6. Eredményeink alapjin az is elmondhat6, hogy az
ALA-betegekben jelentGsen sériil a BK-i roticiés mecha-
nika is, és gyakori a BK-MTR el6forduldsa, mely BK-i
rotaciés mintazat HES-betegekben nem tdnik ennyire
gyakorinak [28].

A fent részletezett eltérések ALA esetében egyértel-
mden a konnytlanc-fibrillumok BK-i depozicidjival és a
kovetkezményes falmozgaszavarokkal és szivelégtelen-
séggel magyardzhatoék. HES fennallsa esetén elméletileg
az cosinophil sejtek degranulicidja és a kovetkezményes
lokalis gyulladas és fibrosis dllhat a tapasztalt eredmények
hatterében. Mindkét korkép esetében a betegek egy
részében a klasszikus rizikéfaktorok is jelen voltak, me-
lyeknek a BK-i deformdciora kifejtett hatdsait szintén
nem lehet kizdrni.

Annak pontos definidldsa, hogy ezekben a betegcso-
portokban a 3DSTE-t pontosan mikor és miért érdemes
elvégezni, a mai tuddsunk szerint nem egyértelmd. A
modszer elénye azonban, hogy egy id6ben lehet szivcik-
lusnak megfelel$ térfogatméréseket végezni és deforma-
ciés paramétereket szamitani. Az utébbiak alkalmasak
még joé pumpafunkcié (példaul normalis BK-EF) esetén
is a fali kontraktilitas korai eltéréseinek detcktildsara. Je-
len tuddsunk alapjan tehat egyel6re nem egyértelmd,
hogy a vizsgalat dltal megismert adatok mennyiben segi-
tik a betegek kezelését, illetve az adatoknak milyen prog-
nosztikus jelent&ségiik van. Eredményeink azonban iga-
zoltak lényeges eltéréseket mindkét betegcsoportban,
mellyel kapcsolatban tovabbi széles kord, nagyobb be-
tegszamon végzett vizsgalatok sziikségesek oly modon,
hogy az alkalmazott kezelési eljirdsokat is figyelembe
veszik azok elemzésekor.

A vizsgilatok limitilo tényezoi

Vizsgalataink eredményeit szamos limitdl6 tényezd befo-

lydsolhatta:

— Mind a HES, mind az ALA viszonylag ritka betegség,
igy a vizsgilatainkba bevont esetek szima korlitozott
volt.

EREDETI KOZLEMENY

Eredményeinket befolydsolhatta az a tény, hogy az
egyes betegek esetén nem vizsgaltuk, miéta dllt fenn a
betegség, és milyen gyodgyszereket és egyéb kezelést
alkalmaztak a vizsgilat id6pontjaban.

ALA fenndlldsa esetén a szivelégtelenség és a BK-i de-
formaci6 eltéréseinek Osszefiiggéseit nem vizsgaltuk.
A 3DSTE-vel kapcsolatban a legfontosabb limitalo té-
nyezd a 2D echokardiogrifidhoz képest relative ala-
csony térbeli és idGbeli felbontdképesség.

Mivel a digitalis adatgydjtés soran hat egyenl§ szivcik-
lusbdl tevédik 6ssze egyetlen 3D adatallomany, kiala-
kulhat an. ,stitching noise”, azaz az egyes szektorok
széleinél megjelend artefaktum, amely a kés6bbi ana-
lizist zavarhatta [29].

A jelen tanulmany céljinak a BK deformidcidjanak
vizsgalatit tekintettiik, igy mds sziviiregek 3DSTE-
vizsgilata nem képezte a jelen tudominyos munka
targyat [30, 31].

Kovetkeztetés

A 3DSTE alkalmas modszer a HES- és az ALA-beteg-
csoportokban a BK-i deformaciés mechanika részletes
vizsgalatira. Mindkét betegcsoportban jelentGs defor-
macids eltérések tapasztalhaték, ALA fenndlldsa esetén
az eltéréscek kifejezettebbek.

Anyagi tamogatis: A kozlemény megirasa anyagi timo-
gatisban nem részesilt.

Szerzdi munkamegosztis: K. A.: A hipotézisek kidolgo-
zasa, a vizsgalat lefolytatasa, statisztikai elemzések. D. P.,
K. A, Gy N.: A vizsgalat lefolytatisa. M. 1., F. D.:
A vizsgalat lefolytatisa, a kézirat megszovegezése.
M. Sz., B. Z.: A kézirat megszovegezése. N. A.: A hipo-
tézisek kidolgozdsa, a kézirat megszovegezése. A cikk
végleges valtozatit valamennyi szerz§ elolvasta és jova-
hagyta.

Evdekeltségek: A szerzknek nincsenek érdekeltségeik.
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