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-

-

észleltük, a bal kamrai dimenziók azonban érdemben nem változtak. Mindezek alapján három hónap elteltével beül-

továbblépést a funkcionális állapot romlása vagy terápiarefrakter kamrai ritmuszavar fellépése esetén tervezünk.

(compact és a non-compact réteg), amely leginkább a bal kamra csúcsát érinti. Etiológiáját tekintve továbbra is kérdéses, 
hogy az NCCMP különálló entitás-e, vagy más szívbetegség fenotípusos megjelenése. Súlyos szívelégtelenség, hirtelen 
szívhalál, tromboembóliás események társulhatnak hozzá. Diagnosztikája képalkotó eljárásokon (TTE/TEE/MR) alapszik.

up-titration of the evidence-based HF therapy, a continuous improvement in the patient’s functional status could be 
-

occurrence of therapy refractory ventricular arrhythmias.   

NCCMP is based on cardiac imaging (TTE/TEE/MR).

non-compact cardiomyopathia, szívelégtelenség, kardiológiai képalkotó eljárások, implantálható 
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Esetismertetés

megbetegedés nem szerepelt, gyógyszert rendsze-

heves szívdobogásérzés, gyengeség, szédülés miatt 

nedves szörtyzörejek és hasi nyomásérzékenység volt 
-

rai strain jelek ábrázolódtak (1. ábra). Laborokban kissé 
emelkedett D-dimert (1,09 mg FEU/l) és májenzimeket 

-

azonban jobb oldali hydrothorax, cardiomegália és kis-
vérköri pangás igazolódott. Kardiológiai konzílium so-

csökkent szisztolés balkamra-funkció (ejekciós frakció, 
-

ramlási görbe, emelkedett számított szisztémás vaszku-
láris rezisztencia és jobb kamrai nyomás ábrázolódott. 
A bal kamra csúcsánál és a laterális fal mediális és csú-
csi részénél észlelt fokozottabb trabekularizáció felve-

(2. ábra).
A beteg panaszai, vizsgálati eredményei alapján, az 
újonnan felismert cardiomyopathia miatt a Belgyógyá-
szati Intenzív Osztályra került felvételre. Intravénás, 
majd per os kacsdiuretikum, valamint a szívelégtelen-

-
ta lassan javult. További kivizsgálás céljából a beteg 
klinikánkra került átvételre. Felvételkor 6 perces séta-
teszt alkalmával már 500 m-t teljesített. Laborokban 
magas NT-proBNP-érték (2436 ng/l), vírusszerológia 

autoimmun vizsgálatok eredményei negatívak voltak. 
Genetikai elemzésre vérmintát vettünk (eredmény fo-
lyamatban). A cardiomyopathia etiológiájának tisztázá-
sa céljából szív-MR történt, amely csúcsi harmadban 
laterális dominanciával és a csúcsban fokozott trabe-

-
diomyopathia (NCCMP) diagnózisát. A vizsgálat során 

kamrai hypokinesis, extrém mértékben emelkedett bal 
kamrai végdiasztolés és végszisztolés volumenek, 

-
volumen, normál bal kamrai izomtömeg került leírásra. 
Zsírelnyomásos (SPIR: spectral inversion recovery) fel-
vételeken miokardiális ödémára utaló jelintenzitás-fo-
kozódás nem ábrázolódott, kontrasztanyag beadását 

-
vizomzatban, illetve a pericardiumban nem alakult ki. 
Az MR-kép akut myocarditisre nem utalt (3. ábra és 1. 
táblázat).
Hipotóniahajlam miatt a szívelégtelenség bázisterápia 
(ramipril, carvedilol, spironolakton) és adjuváns kezelés 
(dihydralazin, ISMN, trimetazidin, koenzim-Q10) lassú 

2. ÁBRA. Echokardiográfia (csúcsi négyüregi metszetek). Nagymértékben tágult szívüregek, jelentős mértékben csökkent
szisztolés balkamra-funkció (EF 18-20%), súlyos fokú funkcionális mitralis regurgitáció (bal oldali panel). A bal kamra csúcsában,
a laterális fal mediális és csúcsi részénél non-compactatio merült fel (nyilak) (jobb oldali panel)

1. ÁBRA. A 32 éves férfi beteg 12 elvezetéses EKG-felvéte-
le: 89/min frekvenciájú sinusritmus, bal tengelyállás, norm.
AV-idő, keskeny QRS, balkamra-hipertrófia és bal kamrai
strain jelek, BAH
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-
vult. NCCMP miatt orális antikoagulánst állítottunk be. 
Vashiány (alacsony ferritinszint és csökkent transzfer-
rin-szaturáció) miatt iv. vas(III)-karboximaltózt adtunk. 

rontó ingerköhögés miatt ARNI-ra (sacubitril/valsartan) 

klinikai kép alapján szívtranszplantáció (HTX) irányú 

nem találtunk. Holter EKG-n kb. 1700 kamrai extrasys-

tole (VES), két alkalommal 4-5 tagból álló kamrai futam 

tachycardia, malignus kamrai ritmuszavar nem volt. Az 
újonnan felismert cardiomyopathia miatt – a jelenleg 

-
tációt nem végeztünk, azonban egy klinikai tanulmány 

-

(4. ábra). A beteget 2018. november végén jó általános 
állapotban (NYHA II. funkcionális stádium) otthonába 

3. ÁBRA. A szív-MR megerősítette a non-compact cardiomyopathia (NCCMP) diagnózisát. A hossztengelyi (bal oldal) és rövid-
tengelyi (jobb oldal) síkokban készített BFFE (Balanced Fast Field Echo) felvételeken a csúcsi harmadban laterális dominanciával
és a csúcsban fokozott bal kamrai trabekularizáció ábrázolódott (nyilak)

4. ÁBRA. Hordozható defibrillátor mellény (WCD, Zolll®)

1. TÁBLÁZAT. Szív-MR által leírt paraméterek: súlyosan csök-
kent bal kamrai ejekciós frakció, extrém mértékben emelke-
dett bal kamrai végdiasztolés és végszisztolés volumenek,
sphericusan remodellált bal kamra, megtartott verővolumen,
normál bal kamrai izomtömeg. Rövidítések: EDV: végdiaszto-
lés volumen; ESV: végszisztolés volumen; SV: pulzusvolumen;
EF: ejekciós frakció; CO: perctérfogat; mass ED: végdiaszto-
lés izomtömeg; I: testfelszínre indexált paraméterek

Bal kamra Jobb kamra
EDV (ml) 629 407
EDVI (ml/m2) 289 186
ESV (ml) 506 335
ESVI (ml/m²) 232 153
SV (ml) 122 72
SVI (ml/m²)   56  33

19,5  18
CO (l) 11,6 6,8
Mass ED (g) 175 –
Mass EDI (g/m²) 80 –
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bocsájtottuk. Az egyenes ági hozzátartozók echokar-

Kontrollvizsgálat (2018. december) alkalmával a beteg 
-
-

muszavar nem jelentkezett, cardiopulmonalisan mind-

kamra szisztolés funkciójának javulását mutatta, a 
mitralis regurgitáció mértéke és a jobb kamrai nyomás 

-
ben nem változtak (2. táblázat). A szívelégtelenség 
bázisterápia optimalizálását tovább folytattuk. 2019 ja-
nuárjában vérnyomásmérés kapcsán észlelt alacsony 
pulzusszám hátterében Holter EKG-panaszokat nem 
okozó, de gyakori, monomorf, jobb kamrai kifolyó trak-
tus (RVOT) kiindulású, többször bigemin formában 

is mételt, változatlanul nagyszámú VES-eket mutató 
-

lium történt, a balkamra-funkció további csökkenésének 
-

-
-

en a beteggel egyetértésben, primer prevenciós indiká-
cióval ICD-implantáció mellett döntöttünk, amely 2019 

-
nális stádium NYHA I. HTX irányú továbblépést a funk-
cionális állapot romlása vagy terápiarefrakter malignus 
kamrai ritmuszavar fellépése esetén tervezünk.

Megbeszélés

-
írásra, mint egy heterogén miokardiális rendellenes-

-

sajátossága kóros trabekulák és a recesszusok jelen-
léte (2) (5. ábra)

-
ról van-e szó vagy egyéb szívbetegségek fenotípusos 

-
let szerint az NCCMP egy autoszomális domináns vagy 

-

megítélése egyre megbízhatóbb. Gyakran változó mér-
-
-

peknél a kontraktilis apparátust, illetve a citoszkeletont 
-

diomyopathiában találtakkal (5). Ismert továbbá, hogy 
a versenysportolók között is fokozottabb a bal kamra 
trabekularizációja, amely felveti a nyomás- és volumen-
terhelés oki szerepét a kórkép kialakulásában (6).
Az NCCMP-esetek túlnyomó többségében a bal kamra 

-
-

ló, vagy kizárólag a jobb kamra érintettségével járnak. 
Megjelenhet izoláltan, illetve kongenitális szívbetegsé-

5. ÁBRA. Az NCCMP morfológiai megjelenése

2. TÁBLÁZAT. A diagnózis felállításakor és a kontrollvizsgálat
alkalmával végzett echokardiográfia (TTE) során mért para-
méterek és N-terminális pro B-típusú natriuretikus peptid
(NT-proBNP) értékek. Rövidítések: BP: bal pitvar; BK: bal
kamra; RVD1: basalis jobb kamrai átmérő; BK EF Simpson: bal
kamrai ejekciós frakció Simpson-módszerrel meghatározva;
LVOT VTI: bal kamra kifolyó traktusban mért sebesség idő
integrál; dP/dt: bal kamrai nyomás emelkedésének paramé-
tere izovolumetriás kontrakció idején; SV: verővolumen; MI:
mitrális inszufficiencia, PISA EROA- PISA: (proximal isovel-
ocity surface area) módszerrel számított effektív regurgi-
tációs orificium area; TI: tricuspidalis inszufficiencia; TAPSE:
tricuspidalis anulus síkjának szisztolés előmozdulása; RVSP:
jobb kamrai szisztolés nyomás; IVC: vena cava inferior

2018. október 2019. február
BP (mm) 53 51
BK (mm) 77-88 75-86
RVD1 (mm) 58 48

15 30
LVOTVTI (m) 0.06 0,18
dP/dt (Hgmm/s) 872 860
SV (ml) 29 92
MI (súlyossági fok) III II-III
PISA EROA (cm²) 0.18 0,14
Mitralis beáramlás Restriktív Pseudonorm
TI (súlyossági fok) II Jelzett
TAPSE (mm) 20 25

RVSP (Hgmm) 35+15 22+ 8
IVC (mm) 33 22
NT-proBNP (ng/l) 2436 918

Bal kamra
Trabekula

Recesszus
Non-compact
Compact réteg
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A kórkép klinikai megjelenése igen változatos: a tünet-
-

betegig terjedhet. A tünetek bármely életkorban meg-
jelenhetnek és az esetek túlnyomó többségében a bal-
kamra-diszfunkcióval hozhatók összefüggésbe. Fel-

-
-

hetnek (4, 7).
Az NCCMP diagnózisának felállítása leggyakrabban 

-

azonban egyre pontosabb képet kaphatunk a non-com-
(3. táblázat) -

-
kációja várható (15).
A kórkép kezelését tekintve nincs egységesen elfoga-
dott szakmai álláspont. A terápia a szívelégtelenség 

-
ból orális antikoaguláns indítása szükséges. Felmerül 

-
rilláció hiánya esetén az embolizáció kockázata isme-
retlen, az antikoaguláns szükségessége vitatott (17). A 

önmagában nem indokolja ICD implantációját, annak 

-

Következtetések

Az NCCMP egy ritka, potenciálisan magas morbiditás-
sal és mortalitással járó kórkép. Etiológiája jelenleg is 
vitatott, diagnózisa és kezelése az egységesen elfoga-

-
-

tok szükségesek.
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