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Hirtelen szivhalal sarcoidosis
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Az ismeretlen eredetd, szisztémas granulomdkkal jaré Boeck-sarcoidosis 90%-ban bilateralis hilaris lymphadenome-
galiaval és tiid6érintettséggel jar. Cardialis manifeszticié klinikailag az esetek 5%-dban igazolhaté, bar a boncolt ese-
tek 25%-4ban mutathat6 ki a sziv megbetegedése. A cardialis elviltozds gyakran okoz atrioventricularis blokkot.
A szerz6k egy 44 éves férfi esetét ismertetik, aki bradycardia miatt keriilt kivizsgalasra. EI6bb masodfokt, Mobitz
II-es tipust, kés6bb harmadtoka atrioventricularis blokk alakult ki. A koronarogrifia ép viszonyokat jelzett. Biotronik
Entovis DR tipusti pacemakerbeiiltetés utin 2,5 évvel hirtelen hall kovetkezett be. A patoldgiai vizsgélat cardialis,
pulmonalis, 1ép-, vese- és nyirokcsomo-érintettséggel jard sarcoidosist talalt. Fiatal és kozépkort betegeknél atrio-
ventricularis blokk megjelenése esetén célszer(i egyéb ok keresése, ha a leggyakoribb coronariaeredet kizarhato.
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Sudden cardiac death due to sarcoidosis

Case report

Sarcoidosis is a systemic granulomatous disease of unknown aetiology, which is characterized by bilateral hilar lym-
phadenopathy and pulmonary disease. Clinically detected cardiac involvement occurs in 5% of sarcoid patients, al-
though cardiac manifestations are discovered in 25% of the cases at autopsy. Sarcoid heart disease frequently causes
atrioventricular block. The authors present the case of a 44-year-old man with bradycardia. On admission, second
degree Mobitz II, then third degree atrioventricular block was diagnosed. Coronarography showed normal coronary
arteries. 2.5 years following artificial Biotronik Entovis DR type pacemaker implantation, sudden cardiac death oc-
curred. Autopsy revealed sarcoidosis with cardiac, pulmonary, splenic, renal and lymph node involvement. In case of
young or middle-aged patients with atrioventricular block, it is best to search for other causes if the most common
coronary origin can be excluded.
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A sarcoidosis ismeretlen eredet(i, multiszisztémds, gra- | Esetismertetés

nulomatosus gyulladdssal jar6 betegség. A folyamat

legtobbszor bilateralis hilaris lymphadenomegalidval és
tidGérintettséggel jar, de barmely szervet érinthet.
A cardialis manifesztacié klinikailag az esetek 5%-dban
igazolhat6, bar a boncolt esetek 25%-dban mutathaté ki
a sziv megbetegedése [1]. Az alibbiakban egy post mor-
tem diagnosztizalt, myocardiumelviltozassal jir6 sarcoi-
dosist ismertetiink.

Egy 44 éves, nem dohanyzé férfi beteg keriilt a Bacs-
Kiskun Megyei Kérhdz StirgGsségi Betegellité Osztilya-
ra faradékonysig és alacsony pulzusszam miatt. Mellkasi
fajdalma, eszméletvesztése nem volt. Hypertonia vagy
egyéb kronikus betegség a korel6zményben nem szere-
pelt. Fizikdlis vizsgalata sorin vérnyomdsa 150,90
Hgmm, pulzusa 42 /perc volt. Az EKG masodfoka, Mo-
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1. dbra

Anterioposterior mellkasrontgen a pacemakerbetiltetést kove-
téen

bitz II-es tipusu, 2:1-es atrioventricularis blokkot jelzett.
A beteg a kérhaz invaziv kardiolégiai osztalyara keriilt
tovabbi kivizsgilasra. Laborvizsgilata normdlis vérképet,
vesefunkciokat, szérumion-, lipid- és glitk6zértékeket
mutatott. A cardialis nekroenzimek szintjei a normaltar-
tomanyba estek. Echokardiografia az inferior fal mozgas-
zavarat véleményezte, j6 balkamra-funkcié mellett (ejek-
ciés frakcié: 54%). Koronarografian az epicardialis
koszorts verGér rendszere ép volt. Ezutin a beteg a
Gottsegen Gyorgy Orszdgos Kardioldgiai Intézet Fel-
nott Kardioldgiai Osztalyara keriilt tovabbi kivizsgalasra,
kezelésre, ahol az AV-blokk mar harmadfokava vilt, és
Biotronik Entovis DR tipusi, DDD médban programo-
zott végleges pacemakerrendszer keriilt beiiltetésre.
A Kkétirinyd mellkas-rontgenvizsgalat leletében tomott
hilusok, a bal hilustdl lateralisan és a jobb hilus alsé p6-
lusa felett egy-egy borsnyi transzparenciacsOkkenés ke-
rilt leirasra (1. dbra). Napi 2 x 1,25 mg bisoprolol és
1 x 20 mg famotidin terapids javaslattal bocsatottak haza.
Ez utdn 2,5 évvel a beteg futballozis kdzben varatlanul
Osszeesett, keringése, 1égzése ledllt. Sikertelen tjraélesz-
tés utdn a halottvizsgalatot végz6 orvos az elhunyt kor-
boncolasat kezdeményezte. Az eset feldolgozasa sorin
kidertilt, hogy a beteg hadziorvosinal nem jirt. A pace-
maker miikddésével kapcsolatos gondozasa a Gottsegen
Gyorgy Orszigos Kardiol6giai Intézet Feln6tt Kardiolo-
giai Osztalyan tortént az implanticié utin egy héttel, két
hoénappal, nyolc hénappal és két évvel. Az ellenbrzések
soran a beteg minden alkalommal teljesen panaszmentes
volt, a pacemaker kifogastalanul miikodott. Kovetkezd
megjelenése a haldlit kévetGen nem sokkal lett volna ese-
dékes.

Korboncolaskor a sziv tomege 500 g, a bal kamra fala
15 mm, a jobb kamraé 3 mm vastag volt. A sziv Osszes
irege jelentésen tigult. A bal kamrafalban tobb, 1-4
cm-es sziirkésfehér heges teriilet latszott (2. dbra).
A jobb kamra falaban is heges teriiletek mutatkoztak.
A koszoruerek belfeliiletének 10%-at boritottak lumen-
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sztkiiletet nem okozé plakkok. A jobb tiidé 1070 g, a
bal 930 g tomeg( volt, ami jelent8s tiid6vizenydre utal.
A tiid8k osszes lebenyében 1-5 mm-es sziirkéstehér go-
cok latszottak (2. dbra), a zsigeri mellhartyalemezek fe-
héres foltozottsiga mellett. A 240 g tomeg( [épben a
tid6kben latottakkal megegyezd killemd gocok voltak
(2. dbra). A 380 g 6ssztomeg( vesékben koriilirt eltérés
nem latszott. A mediastinalis és retroperitonealis nyirok-
csomoOk makroszkdéposan szabalyosnak téintek. Mikro-
szképosan a sziv mindkét kamrdjaban kiterjedt fibrosis
mutatkozott gécos lymphoid infiltritumokkal és nem
necroticus granulomakkal (3. dbra). A szivizomrostok
megvastagodtak. Ugyanilyen, részben koncentrikus he-
gesedést is mutatd granulomdkat taliltunk a vizenyds
tid6kben (3. 4bra), a lépben, valamint a makroszkopo-
san jellegtelen mediastinalis és retroperitonealis nyirok-
csomoOkban. Az egyik vese is tartalmazott granulomat.
Ziehl-Neelsen-, perjédsav-Schift-, Grocott-, Gram- és
Giemsa-festésekkel kérokozé nem igazolddott. Mind-
ezek alapjan cardialis, pulmonalis, [ép-, nyirokcsomo- és
veseérintettséggel jaro sarcoidosist jeloltiink meg alapbe-
tegségként. A necrosis és a korokozé hidnya, a jellegze-
tes lokalizdcié és klinikai kép az infektiv granulomakat, a
tobb szerv érintettsége pedig az idiopathids Oridssejtes
myocarditist kizarta. A halal kozvetlen oka heveny bal-
szivfél-elégtelenség volt.

Megbeszélés

A viligon mindentitt el6fordulé sarcoidosis incidencidja
a skandindv orszagokban és Irorszdgban a legmagasabb.
N6knél és feketéknél gyakrabban fordul el6 [2]. Sarcoi-
dosisra morfolégiailag nem necrotizilé granulomatosus
gyulladas (sarcoid tipustt granuloma) jellemzd [3, 4].
Ritkan lehet kis necrosis a laesibban, nagyobb elhalds
rendkiviil ritka. A granulomdkban, tobbnyire az oridssej-
tekben, Schaumann-testek, aszteroid testek, kettGsen
tor6 kristilyok és Hamazaki-Wesenberg-testek lehetnek.
Sem a sarcoid granulomdk, sem a kiilonb6z6 inclusidk
nem specifikusak a kérképre [4]. Szinte minden szervet
megtimadhat a betegség, de egyes szervekben joval gya-
koribb. Az esetek mintegy 90%-dban van bilateralis hila-
ris lymphadenopathia és pulmonalis folyamat. Szivérin-
tettséget el8szor Bernstein és misai irtak le 1929-ben [5,
6]. A cardialis manifeszticié klinikailag 5%-ban jelentke-
zik, mig boncoldssal 25%-ban mutathaté ki [1]. Egy finn
tanulminy 1988 és 2012 kozott a cardialis sarcoidosis
gyakorisaganak husszoros novekedését talalta, amit a
jobb diagnosztika kovetkezményének tartott [6]. EKG,
echokardiografia, PET, cardialis MR, szivizom-perfazids
szcintigrifia és endomyocardialis biopszia segithet a sziv-
érintettség kimutatasiban [1, 2, 7]. A sarcoidosis letali-
tasa 1-5% kozotti. Legtobbszor a tiid6folyamat vezet
halalhoz, a masodik leggyakoribb halilok pedig a sziv
érintettsége. Japanban forditott helyzetrdl szimoltak be
Twai és misai, akiknél a leggyakoribb halalok a sziv érin-
tettsége volt [4]. A cardialis manifeszticiéval osszefiiggd
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2. dbra A sarcoidosis makroszkopos megjelenése

A A koszorus ver6ér hitsé leszallé dga lényegében hartyas, a pericardium sziirkéstehér foltozottsigot mutat. B Transmuralis hegesedés a bal kamra
faliban. C A tiidében szdmos sziirkésfehér gob (granuloma) mutatkozott, akdrcsak a 1épben (D)

3. dbra A sarcoidosis mikroszképos képe

A A szivizom kiterjedt hegesedése. B Granulomdk a myocardiumban. C Granulomatosus gyulladds és intraalveolaris oedema a tiidében. D Hegesed6
granuloma a szivben. Hematoxilin-cozin festés, négyszeres (A), tizszeres (B, C) és negyvenszeres (D) nagyitds
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haldlozas pangisos szivelégtelenség vagy letalis ritmus-
zavar miatt kovetkezik be. A cardialis sarcoidosis tiinet-
mentes kamrai diszfunkciét, pitvari vagy kamrai aritmi-
dkat, atrioventricularis blokkot és pangisos szivelégte-
lenséget okozhat klinikailag. Fiatalokban az atrioventri-
cularis blokk lehetséges oka a sarcoidosis és a Lyme-kor
is. Tehat a legjellemz6bb ischaemids eredet kizdrdsa ese-
tén célszerd tovabbi vizsgilatok végzése a kezelhetd
(példaul sarcoidosis) vagy gyogyithaté (példaul Lyme-
kor) ok kisztirése céljabol. Cardialis sarcoidosis esetében
nagy dozisa szteroidkezeléssel megelézhetd a szivkaro-
sodds progresszidja ¢és csokkenthetd a letalis kimenetel
kockazata [2].

Esetiink azt példizza, hogy a sarcoidosis nem szokva-
nyos klinikai megjelenése nagy diagnosztikus kihivast je-
lent, és felhivja a figyelmet arra, hogy fiatal vagy kozép-
korti betegekben atrioventricularis blokk megjelenése
esetén célszerd egyéb ok keresése, ha a leggyakoribb ar-
terioscleroticus eredet kizarhaté.

Amnyagi tamogatis: A dolgozatot részben a Nemzeti Ku-
tatdsi, Fejlesztési és Innovacids Hivatal GINOP-2.3.2-
15-2016-00020 szimu palydzata timogatta.

Szerzdi munkamegosztds: S. 1.: A kézirat megszovege-
zése, adatgydjtés, irodalomkutatds. Cs. G.: A kézirat javi-
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tisa, az abrak elkészitése. S. Z.: A kézirat dtnézése, adat-
gytjtés. A cikk végleges valtozatit valamennyi szerzé
clolvasta és jovihagyta.

Erdekeltségek: A szerzSknek nincsenck érdekeltségeik.
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