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A koszoruérrendszer
- Anatomia -

- subepicardialis foagak
- epicardialis mellékagak
- intramuralis kiserek (funkcionalis végartériak)
- collateralis erek (minimalisak, subendocardialisan)

A lefutas valtozatai: a subepicardialis koszorueragak egyes
szakaszal un. izomhidak kialakuldsa révén intramuralisan
helyezkednek el.

Semmelweis Egyetem

http://semmelweis.hu




Sziv-, és érrendszeri pathologia Dr. Glasz Tibor PhD




Koszoruersziikiilet, 11l. -elzarddas
- Okok -
- 80-90%-ban érkeményedés, atheroscleroticus plaque
- ritkabban: plaque beverzés
- koszortuérrogdsodés (thrombosis)
- embolia
- igen ritkan: velesziiletett fejlodesi rendellenesség (hypoplasia,
erlefutasi anomaliak — helyzetével ellenkezd oldalrol kiindulo
koszoruér)
- gyulladasok
- autoimmun betegségek
- erfali spasmus (Prinzmetal-féle ‘variant’ angina)
- koszoruér-megtoretés (kinking)
- izomhidképzodes
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Koszoruérkeményed¢és
- Az érintett éren beliili kiterjedés szerint -

- centralis koszortérbetegség
- athidalasra (bypass) a leginkabb alkalmas

- peripherias koszoruérbetegseg
- un. kisérbetegseg, koszoruer-athidalasos gyogyitasa nem
lehetséges

- diffus koszortaérbetegség
- a leggyakoribb forma, a koszoruér-athidalas eredmenyes-
sége kétseges
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Koszoruérkeményedés
- A koszoruer-topographia szerint -

- Egy ér betegség (single vessel disease)
- gyakran a mellkasra tevodo anginas panaszok, 3 ¢vnél
rovidebb kortorténet

- Két ér betegség (two vessel disease)
- Harom ér betegség (three vessel disease)

- anginas panaszok 3 €¢vnél hosszabb ideje a kortorténetben, a
fajdalom kisugarzik karba, nyakszirtbe, hatba
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Koszoruérkeményed¢és
- Sulyossagi fokok -

- enyhén stenotizal6 koszoruérkeményedes:
- szukiulet az eredeti keresztmetszet < 50%-a

- kozepesen stenotizalo koszoruérkeményed¢s:
- szlikiilet az eredeti keresztmetszet > 50%-a, de <75%-a
- nyugalmi EKG még eltéres nelkiil

- sulyosan stenotizalo koszoruérkeményedes:
- szukilet az eredeti keresztmetszet >75%-a
- terheléses EKG koros: koszoruérelégtelenseg
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Koszoruérplaque-ok, a plaque instabilitas kérdése
- A Bernoulli-torvény és a ‘steal -jelenség -

- stabil plaque: magas kotészovetirost-tartalom (fibrosus plaque)
- Instabil plague: magas zsiranyag-tartalom (atheroma)

- a szukult szakaszon magas sebességl veraramlas, csokkent
intraluminaris nyomas (Bernoulli-phenomen) — sziv6 hatas

- poststenoticusan: lassabb aramlas, magasabb nyomas

- ehhez jarul meég: a merev meszes szakaszok €s a szomszédos,
rugalmas érfalrészek mozgékonysaga (1d. az erek szélkazan
functioja) kozti kiilonbség

- a plaque szél1 részeinek fokozott mechanikus megterhelése:
dissectio, plaque berepedes, ill. -beverzés
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A koszorueraramlas helyreallitasa

- gyogyszeres (antithromboticus, €rtagito hatasu szerek, stb.)

- muteti:
- angioplastica,
- endarterectomia PCI — percutan coronaria intervenciok
- stent betiltetés

- ¢rathidalas (nyilt szivmutét: bypass-operacio; CABG —
coronary artery bypass grafting)
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Ischaemias szivbetegség
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Ischaemids szivbetegseg
- Definitio -

Ischaemias szivbetegségnek hivjuk mindazon kliniko-pathologial
jelenségek 0sszessegét, amelyek a szivizomzat elégtelen
oxygenellatasa, illetve az emiatt fellépo szivizomkarosodas
¢s/vagy mukodészavar kovetkeztében alakulnak ki.

Korabbi elnevezese: koszoruér eredetii szivbetegség (coronary heart
disease).
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Az 1schaemias szivbetegseg okai

- A szivizomzat elégtelen oxygen-elldtottsagdnak okai -
A. Koszoruér-elvaltozasok

1. A subepicardialis féagak betegségei
- stenotizalé atheroscleroticus plague (gyakorisag: >90%!)
- un. komplikalt plaque (bevérzés vagy usuratio+thrombosis)
- érfalszétvalas (dissectio)
- un. ‘steal’-syndroma (pl. myocardialis arteriovenosus
malformatio, coronary-subclavian-steal-syndrom
a. mammaria int. koszoruér-athidalas esetén)
- igen ritkan: embolia

2. Az intramyocardialis kiserek betegségei
- un. kisérbetegség (small vessel disease) — pl. diabetes
mellitusban, amyloidosisban, stb.
- DIC, thrombocyta aggregatio
- kisérspasmus
- perivascularis fibrosis
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Az 1schaemids szivbetegseg okai
- A szivizomzat elégtelen oxygen-elldtottsagdnak okai -

B. A szivizomzat relativ oxygenhidanydanak extracoronarialis okai
- szivtultengés (hypertrophia, >500g szivtomeg)
- aorta- 1ll. aortabillentyl sztkiilet
- vérszegényscg (anaemia)
- shock
- a levegd alacsony pO,-je
- tidégyulladas
- barmely eredetli fokozott oxygenigény
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Az 1schaemids szivbetegseg
Kliniko-pathologiai syndromai

1. Angina pectoris
2. Hirtelen szivhalal
3. Szivroham (szivinfarctus)

4. Chronicus ischaemias szivbetegség
(Gn. ischaemias cardiomyopathia)
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Angina pectoris

- el6szor Heberden irta le 1768-ban

- definitio: valtozoé erdsségli, sziveredetli, mellkasi fajdalom

- elsdsorban klinikal tiinetegytittesrdl van sz6 pathognomicus,
jellemz06 makro- v. mikromorphologiai elvaltozas nélkiil

- stabil angina: a fajdalmak fizikai megterhelésre 1épnek fel;
altalaban olyan, sulyosfoku koszoruér-elmeszesedéssel tarsul, ahol a
kellden fejlett intercoronarialis collateralisok a tertilet infarctusos
clhaldasat megakadalyozzak

- Instabil angina: infarktust megel6z6 allapotnak tekintendo;
rohamok nyugalomban is

- Prinzmetal-angina: Prinzmetal 1959-ben irta le; valtozo fokban
meszes koszoruerek esetén a fajdalmakat az érfal atmeneti
1zomgorcse (spasmus) valtja ki; a rohamok nyugalomban 1épnek fel
¢s spontan mulnak
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Hirtelen szivhalal

- Definitio: a halal egy latszolag teljesen egészséges, vagy csupan idiilt
betegségben szenvedd egyénben, az elsd tiinetek jelentkezését kovetd
1 6ran beliil beall

- Incidencia a nyugati vilagban: 30 halaleset / hét / 1 milli6 ember

- hatterében gyakran (75%) sulyosfoku koszoruér-keményedés all

- tovabbi okok: extracoronarialis funkcionalis szivbetegség (cca. 20%),
pl. elektro-mechanikus instabilitasok (sick-sinus-disease, AV-csomo-
betegség, WPW-syndroma, kamraremegés, bradycardia), ill.
strukturdlis elvaltozasok (vitiumok, cardiomyopathiak, infektiv
endocarditisek, myocarditisek, mibillentyti-miikodészavar,
szivizomrepedés). Az esetek 5%-aban nincs kimutathatd halalok.

- szOvettanilag coagulatios myocytolysisek 67%-ban kimutathatok >>
sympatico-adrenalis hyperaktivitas, stressz helyzetek, fizikali
megterhelések koroki szerepe
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Adams-Stokes syndroma

- Definitio: hirtelen szivmegallas
- tlinettanilag gyorsan kialakul6o gyengeség, szeédiilés, eszméletvesztés
jellemzi
- fizikalisan: nincs systole, nincs pulsus, nincs szivhang, a keringés
ledll, a vérnyomas rohamosan csokken, tonusos-klonusos gorcsroha-
mok >> exitus letalis
- az ¢letkilatasok a keringési krizis tartamatol fiiggnek
- néhany masodperc: ‘forme fruste’ mérsékelt szédiiléssel
- 10 masodperc: arcsapadas, eszméletvesztes, izomklonusok,
pupillatagulat
- 20-40 masodperc: tonusos gorcsok, cyanosis, a zardizomzati
mukodés zavarai (mictio, defecatio)
- 3 percen tul: a tulélés eselye igen csekély
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Adams-Stokes syndroma

- Ok: els6sorban ischaemias szivbetegség, kiilondsen heveny szivizom
Infarctus >> kamraremegés
- tovabbi okok: sziv eredetiick (rheumas myocarditis, cardiomyopa-
thia, szivtumorok) és nem sziv eredetiieck (anyagcsere eltérések,
elektrolit zavarok, gyogyszerek, thyreotoxicosis, sinus caroticum-
hyperaesthesia)
- Adams-Stokes syndromat okozo szivritmuszavarok (in. elektromos
katasztrofak):
- hypodynamias zavarok: komplett AV-block, részleges AV-block-
kal jaro sinusbradycardia
- hyperdynamias zavarok: kamraremegés (a szivizom infarctus
rettegett szovodménye), paroxysmalis kamrai tachykardia
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Chronicus ischaemids szivbetegség
(un. ischaemias cardiomyopathia)

- az 0sszes 1schaemias szivbetegségformak 40%-aban halalok

- definitio: chronicus ischaemias szivizomkarosodasok 0sszessége

- okok: silyos koszoruér-keményedés, balkamrai szivizomtaltengés
(>500g), aorta hypoplasia, koszortér hypoplasia >> az szivizomzat
tartds hypoxiaja

- makroszkopia: atrophia, normotrophia, hypertrophia egyarant
lehetseges

- mikroszkopia: tarka szoveti kép atrophias €s compensatoricus
jelleggel tultengd izomrostokkal, microinfarktusokkal (< 10mm),
focalis fibrosisokkal, myocytolyticus gocokkal — kiilonodsen
subendocardialisan

Semmelweis Egyetem
http://semmelweis.hu



Chronicus ischaemids szivbetegség
(un. ischaemias cardiomyopathia)

- Szivizom-karosoddsok: coagulatios necrosis €s egysejtes necrosisok
(Gn. myocytolysisek)
- coagulatios necrosis: infarctusban latjuk; az izomrost atonias

elhalasa (irreversibilis relaxatio) >> rostmegnyulas €s hulldmosodas a
kamrai belsd nyomas kovetkeztében (un. wavy fibers)

- colliquatios myocytolysis: a sarcoplasma felolddédasa, mig a
myocardialis reticularis vaz ép marad >> gyulladasos reakcio nincs >>
hegesedés a sarkolemma ¢€s a rostos vazrendszer collapsusa €s
condensatioja révén

- coagulatios myocytolysis: tetanias sejthalal metabolicus alapon;
elhalas irreversibilis contractioban; pl. phaecochromocytoma esetén,
szivatiiltetés utan, villamos aramiitéskor
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Szivizom infarctus
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Szivinfarctus

Definitio

- acut: egy koriilirt (vérellatasi) szivizomteriiletre kiterjed6 szovet-
elhalas, amely valamilyen, a sziv ischaemias tlir0képessegét megha-
lado heveny oxygenellatasi zavar hatasara alakul ki (#oviden:
vérellatasi teriiletnyi parenchyma akut ischaemias necrosisa).

- chronicus: szivizomhegesedés, amelynek mérete >1 cm

Kiterjedes szerinti osztalyozds

- vertikalis kiterjedés szerint: subendocardialis ill. transmuralis

- horizontalis kiterjedées szerint: regiok/kamrafali teriiletek szerinti
eloszlas
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Szivinfarctus
— Epidemiologia —

- a feglettebb eurdpai orszagokban az infarctus a 70-80 €ves
betegeket jellemzi

- Magyarorszagon az infarctus inkdbb a 65. ¢letév alatt jellemzd!
(epidemiologial adatok szerint a heveny szivizominfarctus
el0fordulasi €s halalozasi gyakorisdga 2,5x magasabb, mint az EU-S
atlag)

- andk 8 évvel kesdbb kapnak infarctust, mint a férfiak
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Szivinfarctus
— Okok —

Az infarctus okai egyben az oxygenellatasi zavar okai 1s

- sulyos koszoruér-keményedés (kiilonosen az un. instabil plaque-
ok komplikacioval: ruptura, bevérzes)

- koszoruerek falszétvalasa (dissectio)

- koszoraer embolisatio (igen ritka)

- verszegeényseg (anaemia)

- kozepes foku koszoruérmeszesedés relativ hypoxias allapotban
(pneumonia, fizikai megterhelés, a levegd alacsony pO,-je)

- sulyos stresshelyzet
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A szivinfarctus regionalis kiterjedése

- 5 lehetséges localisatio:
- anterior (elulsd fali infarktus)
- posterior (hatso fali infarktus)
- lateralis (oldalso fali infarktus)
- septalis (kamrasovény-infarktus)
- circularis
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Elulso fali szivinfarctus

- az ok valamely steno-occlusiv esemény a ramus
Interventricularis anterior (left anterior descending — LAD)
vidékén

- az 0sszes infarktus 40-50%-a

- leggyakoribb localisatio: az eliilso fal csucsi tertiletei €s a
kamrasovény eliilsd kétharmada
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Hatso fali szivinfarctus

- az ok valamely steno-occlusiv esemény a jobb koszoraér
(right coronary artery — RCA), ill. a ramus circumflexus (RCX)
vidékén

- az 0sszes infarktus 20-30%-a

- az infarctusok kiilonosen akkor nagy tertiletiiek, ha a sziv
ellatdsanak dominans ere a jobb koszoruér

- topographiai kiterjedés: a balkamra hatso fala, a kamrasovény
hatso harmada, esetenként a jobbkamra hatsé falanak
paraseptalis része
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Oldalso fal1 szivinfarctus

- az ok valamely steno-occlusiv esemény a ramus circumflexus
(RCX), ill. a ramus marginalis teriiletén

- az 0sszes infarktus 15-20%-a

Korkoros szivinfarctus

- az ok valamely steno-occlusiv esemény legalabb 2-3 koszoruér-
foagban nchany oranyi iddszakaszon beliil

- Igen ritka

- topographiai kiterjedées: a balkamra 1zomfalanak 60-75%-a

Semmelweis Egyetem

http://semmelweis.hu



Kamrasévény-infarctus

- az ok valamely steno-occlusiv esemény valamely, a
sOovény verellatasaban szerepet jatszo e€rag teriiletén
- Igen ritka

- akar apro¢ infarctusgoc 1s jarhat halalos
kovetkezményekkel, ha az ingertiletvezeto rendszer
kozponti szerepl részeit €rinti (teljes elektromechanicus
dissociatio >> Un. malignus ritmuszavarok)
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A szivinfarctus fejlodeési szakaszai

Infarctus utani szakaszok:

- 5-6 Ora: mikroszkoposan a rostok duzzadasa latszik megtartott
harantcsikolattal. A sejtmagok sapadtak, puffadtak, esetleg
toredezettek/lebenyezettek. Az interstitium még valtozatlan.
Makroszkoposan még semmilyen eltérés nincs. Klinikailag a
necrobioticus (haldokld) myocardium megmentésére még kisérlet
tehetd (pl. thrombolyticus terapia)

- 15 6ra: mikroszkoposan az elhalt izomrostok megnyultak,
elvékonyodottak, kanyargosak. Makroszkoposan megjelennek az
elsd elvaltozasok: a kérdeses szivizomteriilet sapadtsaga és enyhe
duzzanata.
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A szivinfarctus fejlddési szakaszai

Infarctus utani szakaszok:

- 36 Ora: makroszkoposan a kozepsO infarctusteriiletek enyhén
sargultak. A széleken vérzeses elhatarolodasi zona alakul ki.

- 3-4. nap: makroszkoposan az infarctustertilet agyagsarga, a
sz¢leken térképszerlien szabalytalan rajzolatu, vérzéses demarkacio.
Egyuttal (az 1-5. postinfarctusos napon) mikroszkoposan eltiinik az
1izomrostok hardntcsikolata, a sarcoplasma homogenizalodik,
hypereosinophiliat mutat. A magfestodés csokken. Az interstitialis
kotoszoveti rostok feltoredeznek. Fokozatosan er6sodd granulocytas
gyulladasos infiltratio jelenik meg az elhalt rostok kozott.
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A szivinfarctus fejlddési szakaszai

Infarctus utani szakaszok:

- 1 het: mikroszkoposan megkezdddik az elhalt szovettertilet
lebontasa macrophag und fibroblast sejtek megjelenésével,
phagocytosis altal. Szivizomrepedé¢s, szivburoktamponad veszélye
ekkor a legnagyobb!

- 2 hét: mikroszkoposan reparatios jelek a széleken megindulo
sarjadzassal. A granulocytak eltlinnek, helyiiket lymphocytak,
plasmasejtek €s eosinophilek veszik at. Egyidejlleg (10.
postinfarctusos nap) az infarctusos terulet makroszkoposan sziirkés
lesz, lassan elhalvanyodd demarkacioval, a megkisebbedés jeleivel.
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A szivinfarctus fejlddési szakaszai

Infarctus utdni szakaszok:

- 3 het: mikroszkoposan a sarjszovet helyét a fibroblastok

tevekenysége folytan laza kotdszovet veszi at, melynek rosttartalma
1ddvel no.

- 6 hét: mikro- és makroszkoposan végstadium, hegszévetképzodés.
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Paradox infarctus

- definitio: olyan heveny szivizominfarctus, amely az ellatoé koszo-
ruc¢ragat elzard laesioval korat tekintve nincs 6sszhangban: az ellato
érben idiilt occlusio van, az ellatott teriileten heveny infarctus

- elofeltetel: 101 szolgald collateralis keringés szomszédos vérellatasi
szivizomteriiletek kozott.

- a kialakulas mechanismusa: valamely idiilten elzarddott
koszoruérag tertiletét collateralisok latjak el egy szomszédos
vérellatasi teriiletrél >> heveny sziikiilet/elzarddas (pl. thrombosis) a
szomszédos teriilet ellatd erében >> heveny infarctus az idiilten
elzarddott koszoruerag ellatasi tertiletén
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Progressiv szivinfarctus

- definitio: olyan heveny szivizominfarctus, amely egy idiilt
infarctusteriilet sz¢li zonajaban alakul ki

- a kialakulas mechanismusa . a perifocalis (periinfarctusos)
mikrocirculatio zavara, vagy a koszoruér-thrombosis retrograd
novekedése az elzart érben >> az infarctus fokozatos novekedése
mindig Gjabb infarctuszondk kialakulasaval >> un. wavefront-

jelenség
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Subendocardialis szivinfarctus

- definitio: a kamrafal bels6 (subendocardialis) szivizomharmadara
szoritkozd infarctus

- a subendocardium a szivizomzat ‘stratégiai zonaja’: itt alakul ki a
legmagasabb interstitialis nyomas az egész myocardiumban >>
szakaszos microcirculatio: aramlas csupan a diastole 1dején van >>
korlatozott vérellatas €s oxygenisatio

- koszoruérbetegsegben a subendocardium karosodik a legkorabban
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Subendocardialis szivinfarctus

- mikroszkoposan: tarka kép, 10 mm nagysagig terjedo un.
microinfarctusokkal, colliquatios és coagulatios myocytolysisekkel
Ill. megtartott izomrostokkal

- makroszkoposan: térképszertien szabalytalan, részben elmoso6do
szelek

- a reparatio koran, mar az 1. postinfarctusos héten megindul €s a
gazdagon erezett sarjszovetbdl napok alatt lesz subepicardialis
hegszovet

- az un. wavefront-mechanismus révén a subendocardialis infarctus
transmuralissa fejlodhet
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A szivinfarctus szovodmeényei:
balszivi¢l elegtelenseg €s cardiogen shock

- a balkamrai pumpafunctio elegtelensegevel a kovetkezmenyek a
meérsckelt congestiotol a stlyos keringési 0sszeomlasig (cardiogen
shock) terjedhetnek

- korélettani hattere: elektro-mechanicus dissociatio (elektromos
katasztrofa — a felsO septumban akar aprocska infarctusgoc esetén
1s!); kamra fibrillatio; nagy tertiletii infarctusok esetén a maradék
munkaizomzat egyszerlien mennyisegileg elégtelen (a balkamrai
myocardium legalabb 40% -at érinto infarctus esetén cardiogen

shock alakul ki)
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A szivinfarctus szovodmeényei:
balszivi¢l elegtelenseg €s cardiogen shock

- a cardiogen shock ordogi kore: pumpa elégtelenseg okozta
csokkent keringési terfogat >> emelkedett sympaticus tonus >>
generalizalt vasoconstrictio >> a sziv tovabbi haemodynamicus
terhelodése

- klinikai kép: dyspnoe; az asthma cardiale-ig terjedo6 tiidovizenyo;
vérnyomaseses; borsapadtsag ‘hideg veritékkel’; acrocyanosis;
oliguria; tudatzavarok, eszmeletvesztés

- cardiogen shock az infarctusbetegek 10%-ban 1ép fel, altalaban a
2-3. szivroham szovodmeénye

- a cardiogen shock haldlozasi kimenetelének aranya dramaian
magas: 80% kezeléssel, 90-100% anélkiil
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A szivinfarctus szovodmeényei:
balkamral aneurysma

- definitio: valamely koriilirt kamrafalteriilet valtozo foku kibolto-
sulasa ¢és elvékonyodasa

- gyakorisdg. az infarctusbetegek 15%-aban 1¢p fel

- korélettani hattere: az infarceralt myocardium ill. a postinfarctusos
heg mechanicus ellenallokeépessege csokkent >> fokozatos kibolto-
sulas a kamratiri hydrostaticus nyomas hatasara >> kamrafali
aneurysma

- heveny kamarafali aneurysma: a heveny infarctus stadiumaban (az
1. postinfarctusos hét folyaman, az elhalt szovet macrophagok okoz-
ta leépiilése 1dején) alakul ki >> gyakran vezet kamrafalrepedéshez!
- idiilt kamarafali aneurysma: az infarctusteriilet hegesedése utan
(honapok-evek multan) alakul ki
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A szivinfarctus szovodmeényei:
balkamral aneurysma

- infarctust koveto szivizomzati mozgaszavarok:
- hypokinesis (csokkent kamrafali mozgas)
- akinesis (megszlint kamrafali mozgas)
- paradox pulsatio — nagy, a maradék kamraiireg méretével
osszevethetd volumen, ¢s az €p kamrafal mozgasaval
ellentétesen kitérd falt aneurysmakra jellemz6 >> a kamratlr
vértartalma a kamra- €és az aneurysma lirege kozt oda-vissza
mozog >> a mar amugyis karosodott szivizomzat fokozott
munkaterhelése, tovabb csokkeno koszoruérkeringés >>
balkamrai elegtelenség

- az aneurysmazsakban: vérrogképzddés (az esetek 50%-aban) >>

embolisatios veszeély (az esetek 5%-aban)
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A szivinfarctus szovodmeényet:
kamrasoveny-repedés

- Gyakorisag: az 0sszes infarctusok 1-2%-aban; jellemzden a 2-4.
postinfarktusos napon

- markans klinikai kép: anginas roham, hypotensio, heveny szivelég-
telenség (esetleg akar cardiogen shock)

- haemodynamikailag: septumdefektus bal-jobb shunt-tel >> a bal-
szivi€l elégtelenséget hamar koveti a jobbsziviél insufficientiaja. A
jobbkamraba szokd oxygenizalt vér elvész a koszoraér-rendszer
szamara. Osszetettebb esetekben a pumpafunctio karosod4sat az
ingeriilet-vezetd rendszer €rintettsége sulyosbithatja: malignus
ritmuszavarok, kamrafibrillacio, electro-mechanicus dissociatio.

Semmelweis Egyetem
http://semmelweis.hu




Semmelweis Egyetem
http://semmelweis.hu




A szivinfarctus szovodmenyet:
szemolcsizom-dysfunctio, inhurrepedés

- a szemolcsizmok metabolicus, pathophysiologiai és pathologiai
szempontbol egyarant a subendocardium részét képezik

- mikodészavaruk mar angina pectoris alatt is kimutathato

- infarctusban definitiv szemolcsizom-karosodas alakul ki, leggyak-
rabban a 2-7. postinfarctusos napon

- a szemolcsizmok, ill. az inhurok szakadasa ¢€letet veszélyeztetd
allapot >> hirtelen kialakulo, sulyos billentylivitium és szivelég-
telenség >> siirgdssegi miibillentyli-betiltetés sziikséges
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A szivinfarctus szovodmeényei:
kamrafalrepedes, sziviojtas (tamponad)

- gyakorisag: a haldlos kimenetelll infarctusesetek 10-20%-a;
leggyakrabban a 3-5. postinfarctusos napon

- kovetkezményei: szivburok tamponad >> electro-mechanicus
dissociatio >> hirtelen szivhalal

- kisebb repedéseknél a tamponad lassan progredial >> siirg0s,
cletmentO sebészi beavatkozasra még van mod

- gyakran heveny kamrafalaneurysma vezeti be

- kamrafalrepedésre hajlamosito tényezok: transmuralis infarctus;
magas ¢letkor; nd1 nem; szteroidtherapia; magasvérnyomas-
betegség; csekély collateralis keringés; szivizomfibrosis
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Kamrafalrepedés,
szivburok
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, €s érrendszeri pathologia Dr. Glasz Tibor PhD




szivburki
veromleny

d
repedés
vonala

Kamrafal-
repedes,

W% id burok tamponad

Sziv-, és érrendszeri pathologia

Dr. Glasz Tibor PhD




Sziv-, és érrendszeri pathologia Dr. Glasz Tibor PhD




Sziv-, és érrendszeri pathologia Dr. Glasz Tibor PhD




Sziv-, és érrendszeri pathologia Dr. Glasz Tibor PhD




Cardiomyopathiak
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Cardiomyopathiak
Definitiok:
- elsddleges (primaer, idiopathias) cardiomyopathidk: 1smeretlen eredetii

progressiv szivizombetegseg, amely bizonyos 1d0 multan
befolyasolhatatlanul keringési elégtelenséghez vezet.

Kezelés: csak szivatiiltetéssel

- masodlagos (secundaer) cardiomyopathidk (pontosabban: cardiopathiak):
progressiv-diffus szivizombetegségek, amelyek az idiopathias formak
valamelyikével kliniko-pathologiai szempontbol megegyezhetnek, okuk
azonban ismert.

Kezel¢s: altalanos elv az alapkorallapot kezelése, €s a sziv timogatéasa
egymassal parhuzamosan
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Elsodleges (primaer, idiopathids) cardiomyopathiak

Kliniko-pathologiai szempontbdl 3, egymastol alapjaikban
eltérd csoport kiilonitheto el:

(a) dilatativ (congestiv) cardiomyopathia
(b) hypertrophias (obstructiv) cardiomyopathia

(c) restrictiv (obliterativ) cardiomyopathia
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Dilatativ/congestiv cardiomyopathia (DCM)
- Morphologia -

- morphologiai kritériumok: jelentdsen megnagyobbodott sziv (szivtomeg
néha a normalis haromszorosa — cor bovinum) a kamrak extrém tagulataval,
golyoszerlien lekerekedett szivesuccsal, a basistol a cstcsig egyre
vékonyodo fallal, parietalis thrombusképzddéssel.

- tovabbi makroszkdpos eltérések: pitvari thrombosis; a myocardium
petyhiidt, foltosan fibroticus, sapadt; masodlagos relativ
billentylielegtelenség. A koszoruerek és a billentyuk alakilag épek!

- mikroszkoposan. diagnosticus eltérés nincs, csupan a szivizomtultenges
finomszoveti jelel (megnagyobbodott izomrostok €s sejtmagok) €s a relativ
koszoruér-elégtelenseg masodlagos jelei (myocytolysis, microinfactusok,
microhegek, interstitialis fibrosis)
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Dilatativ cardiomyopathia. A golydszeriien tagult balkamra endocardiuma
“korabbi parietalis thrombosis szerviilt, heges maradvanyait mutatja.
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Dilatativ/congestiv cardiomyopathia (DCM)
- Klinikum -

- minden életkorban eldéfordul, kiillonosen fiatalkorban

- el6fordulasa sporadicus, ritkan familiaris (genetikai hattér
lehetdsége), néha enterovirusgenom nyomai molekularbiolédgiailag
kimutathatok (virusmyocarditis a kértorténetben?)

- a klinikai képet lassan kifejlodo, uralhatatlan keringési elégte-
lenség jellemzi

- ¢veken at lappangva fejlodik, jellegtelen panaszokkal kezdodve
ugy, hogy a diagnozis csupan a keringesi elegtelenség szakaszaban
valik bizonyossa

- az végdiastolés térfogat progressive no, az ejectios fractio csokken

- 5-10 éven belul halalhoz vezet
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Dilatativ/congestiv cardiomyopathia (DCM)

- Molekularis sajatossagok -

- a szivizomzat contractilitasat a sarcomerek 0sszehtizodasanak ereje, valamint
ezen eronek a sarcomerrol a sarkolemmara, ezen tul pedig az extracellularis
matrixra vald atvitele hatarozza meg

- a sarcomer ¢€s a sarcolemma kozti kapcsolatot egy un. dystrophin-sarcoglycan
fehérje-komplexum biztositja

- a dystrophin gén egyes mutacioi (az X-kromoszoman) a dystrophin szelektiv
myocardialis hianyat okozzak (>>DCM), an¢lkiil, hogy az a vazizomzatbol
hianyozna (azaz pl. nem alakul ki az un. Duchenne-Becker-f¢le izomdystrophia)

- a 0-sarcoglycan gén mutacidja >> DCM

- a myocardium-specifikus actin distalis részének mutacioja (ez a rész biztositja a
desmin nevil fehérje segitseégevel az actin és a dystrophin kozotti kapcsolatot),
valamint a desmin mutacioi >> DCM

- tovabbi mutaciok pl. a szomszédos izomsejteket 6sszekotd struktarak, vagy az
energiatermelés 0sszetevoinek kodolasaban szintén DCM-hez vezethetnek
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Hypertrophias/obstruktiv cardiomyopathia (HCM)
- Morphologia -
- makroszkoposan: jelentdsen megnagyobbodott sziv (szivtomeg néha >
10009, cor bovinum), a balkamra izomzatanak egyenldtlen, a kamrasovény
felso részére tevodod hypertrophiajaval >> a csokkent tagulékonysag
(‘compliance’), illetve a kiaramlasi palya sziikiilete szivelégtelenséghez
vezet >> innen a rokonértelmii elnevezések: ‘asymmetricus septalis

hypertrophia’ (ASH); ‘idiopathidas hypertrophicus subaorticus stenosis’
(IHSS)

- mikroszkoposan: diagnosztikus kép: (a) az izomrostok extrém
hypertrophigja; (b) megnagyobbodott, bizarr sejtmagok vilagos
perinuclearis udvarral; (¢) igen jellemzoek a szabalytalanul-kaotikusan,
haldzatszertuen fonott jellegli rostkapcsolodasok: a normalis vég-a-veéghez
kapcsolatok mellett lathatok vég-az-oldalhoz ¢s oldal-az-oldalhoz
kapcsolodasok is. E kaotikus 0sszkép magyarazza a klinikailag nemritkan
tapasztalt ingeriiletvezetési zavarokat.

Semmelweis Egyetem
http://semmelweis.hu




Hypertrophias/obstruktiv cardiomyopathia (HCM)
- Klinikum -

- aetiologia (kéroktan) és pathogenesis (korfejlodés) ismeretlen,
a betegség genetikal alapjail azonban bizonyitottak (a HCM
oroklott betegség)

- a klinikazi tiinetek csak a 30-as ¢életévek kornyéken
jelentkeznek

- kezdetben terhelésre angina és dyspnoe

- gyakran fordulnak el6 ingeriiletvezetési zavarok
(ritmuszavarok)

- hirtelen szivhalal lehetséges

- végstadiumban uralhatatlan szivelégtelenség
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Hypertrophias/obstruktiv cardiomyopathia (HCM)

- Molekularis sajatossagok -

- foként familiaris megbetegedés autosomalis dominans
oroklésmenettel, valtozo penetranciaval

- ritkan el6fordul sporadikus jelleggel, de novo mutaciok
réeven

- a HCM a sarcomer megbetegedése: mind a vastag
(myosin), mind a vékony (aktin, tropomyosin, stb.)
filamentumgén mutans lehet
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Restriktiv/obliterativ cardiomyopathia (RCM)

- Altalanossdagok -

- ritka korkeép

- a betegség 1ényege a kamraizomzat tagulasi képességének csokkenése
(csokkent diastoles telddes)

- a kamra a kivanatos mértékben sem 0sszehtzodni, sem kitagulni nem
tud

- az 0sszetett systolés és diastolés zavar szivelegtelenseéghez vezet

- a betegséget rendszerint csak késOn, a szivelégtelensegi fazis
kialakulasakor ismerik fel

- a klasszikus magyarazat szerint a betegség alapjat clsddlegesen a fali
endocardium elvaltozasai képezik, nevezetesen (a) az un. endocarditis
parietalis fibroplastica secundum Loeffler; ill. (b) az un. endomyocar-

dialis fibrosis
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Restriktiv/obliterativ cardiomyopathia (RCM)
- Endocarditis parietalis fibroplastica secundum Loeffler -

- hatterében kifejezett altalanos, peripherias €s interstitialis
eosinophilia all (néha un. eosinophil leukaemia keretében)

- halalos betegseg

- az atypusos, degranulalt, kering6 eosinophilek toxicus
termékeik révén endomyocardialis necrosist okoznak >>
az endocardium ¢s a subendocardium heges megvasta-
godasa >> fali thrombosisok >> szerviileés >> a merev
endocardium a kamrafal mozgaszavarat 1déz1 elo
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Restriktiv/obliterativ cardiomyopathia (RCM)
- Endomyocardialis fibrosis -

- az endocardium elvaltozasai a Loeffler-féle endocarditiséhoz
hasonlok, de nincs eosinophilia

- leggyakrabban az els6 2 életévben jelentkezik, felnbttekben
ritka

- a fali endocardiumot kiszélesito, proliferalo kotdszovet
raterjed a subendocardialis myocardiumra is

- a korjoslat (prognosis) a kiterjedéstol fiigg: focalis

endocardium-megvastagodasok akar tiinetmentesek is lehetnek,
diffus elvaltozasok azonban hamar cardialis decompensatiohoz
¢s halalhoz vezetnek
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Masodlagos (secundaer) cardiomyopathiak:
cardiopathidk

- ismert oku diffus szivizom-megbetegedesek >> altaldnossagban fontos,
hogy a szivizomkarosodast el61dézd okok kezelésével a sziv allapota is
jelentdsen javithato, vagy akar teljesen gydgyithato

(a) Alkoholos cardiopathia — a dilatativ tipusu szivbetegségek leggyako-
ribb oka. Koszoriérmeszesedes nincs. Az elso tlinet ritmuszavar, congestiv
jelek nélkiil. Egészséges coronarogramm ellenére angina pectoris lIéphet fel.
Kezdetben még a kialakulo szivelégtelenséget alkoholabsztinenciaval €s
célzott, szivtamogato cardiotherapiaval normalizalni lehet. Folytatolagos
iszakossag mellett a korkép visszafordithatatlan keringesi elégtelensegbe
torkollik. A halalt gyakorta fali vérrogbdl szarmazd embolisatio okozza.

(b) Varandossagi cardiopathia (peripartum cardiopathia) — a terhesség
3. harmadaban vagy post partum 6 héten beliil 1€p fel. Alakjat tekintve
dilatativ tipusu cardiopathia. Celzott kezeles mellett nyomtalanul gyogyul.
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Masodlagos (secundaer) cardiomyopathiak:
cardiopathidk

- (c) Haemochromatosis — a vasfelvétel €s -tarolas genetikai zavara. A parenchy-
masejtekben korosan megjelend ¢€s felszaporodo tarolt vas szamos szervben
miikodészavarokat okoz: maj, hasnyalmirigy, sziv, bor, stb. A szivelvaltozasok
klinikai megjelenése kezdetben DCM-nek felel meg. A myocardium késébb a
fokozatosan novekvO vasmennyiségtol egyre merevebbé valik, ugy, hogy a kliniai
kép RCM-be megy at. Makroszkdposan a myocardium megkeményedett, sotét
szinll. Mikroszkoposan az 1izomrostokban tomeges vaspigment mutathaté ki
(pozitiv Berlini-kek reakci0).

- (d) Amyloidosis — az amyloidprotein a myocardialis interstitiumban, ill. kiserek-
ben rakddik le >> a sziviiregek falanak megvastagodasa (kiilondsen a balkamraé).
A tiid60déma ¢€s systolés funkcidzavar képében jelentkezd szivelégtelenség jelleg-
zetesen hirtelen 1ép fel. A myocardium megkeményedett €s merev >> a klinikai kép
RCM-re eml¢keztet. Makroszkoposan a szivizomzat metszlapjai viaszszerlien
fenylok. Mikroszkdposan az amyloid mint homogen eosinophil anyag eszlelhetd
(kongovoros-festés pozitiv).
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Masodlagos (secundaer) cardiomyopathidk:
cardiopathiak

- (e) Sarcoidosis — a sarcoidosisos betegek 8%-aban a sziv is érintett.
Sarcoidoticus granulomak jelennek meg a peri- €s myocardialis részeken
(leginkabb a kamrasovény felsd harmadaban ¢és a szemolcsizmokban). A
klinikai képet ingeriiletvezetési zavarok uraljak. Az 6sszkép RCM-re
hasonlit. A ritmuszavarok hirtelen szivhalalhoz vezethetnek.
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Szivelégtelenség
(cardialis decompensatio)
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Szivelégtelenség (cardialis decompensatio)
- Altaléanossdagok -
- sulyos szivbetegségek végstadiuma; rossz prognozis

- a klinikai korlefolyast az alapbetegség, ¢letkor, altalanos allapot €s
egyeb tényezOk (pl. szocidlis helyzet) hatarozzak meg

- heveny szivelégtelenség: pl. szivinfarctusban, roncsol6 endocarditis
okozta billentylirepedésben, stb.

- idiilt szivelégtelenség: pl. kezeletlen magas vérnyomas betegség,
chronicus billentytiendocarditis

- pumpafunctio zavara (forward failure) — 6sszehtizodasi gyengeség
- telodési zavar (backward failure) — visszérteriileti pangas

- kezdetben a szivelégtelenség rendszerint egyoldali: bal-, ill. jobbsziv{él-
elégtelenség, ezek kesobb kombinalddhatnak
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Szivelégtelenség (cardialis decompensatio)

- Balkamra-elégtelenség -
- okai:
- ischaemias szivbetegseg
- magas vernyomas
- vitiumok (kivéve: mitralis stenosis)
- szivizomzati betegségek (pl. cardiomyopathiak, myocarditisek)

- backward failure: a tiidok pangasa idiilt tiidévizenyovel, szivbajsejtekkel,
a tiidok barna megkeményedésével (induratio brunea pulmonum)

- klinikailag: dyspnoe; orthopnoe; éjjeli 1égzészavarok; gyakori, véresen
festenyzett kopet; jobbsziviél-elégtelenséggel szovodve akar a tiidok kiilso
Osszenyomatasahoz ¢és 1égtelenségéhez (atelectasia e compressione) vezetd
vizmell (hydrothorax) ; kozponti idegrendszeri hypoxia aluszékonysaggal
(stupor), ritkan hypoxias encephalopathiaval, akar comaval; csokkent
vesefiltratio, so6- és vizretentio, peripherias 6déma
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Szivelégtelenség (cardialis decompensatio)
- Jobbkamra-elégtelenség -

- leggyakrabban balszivfél-elegtelenséggel kombinaltan jelentkezik —
congestiv cardialis decompensatio

- 1zolalt jobbszivtél-elégtelenség csupan az esetek 15%-aban talalhato,
kiilonosen

- mitralis stenosis

- egyes congenitalis vitiumok

- cor pulmonale

- klinikailag: a superficialis vv. jugulares pangasa; alszarvizenyo
(anasarca); esetleg hydrothorax; hypoxias encephalopathia (mint
balszivfél-elégtelenségben); pangasos maj esetenként tn. cardialis
fibroticus/cirrhoticus atalakulassal; hepatosplenomegalia; congestiv
gastroenteritis; hasvizkor (ascites)
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Cardialis decompensatio. A sziv uregel mmdket oldalt hatalmasan

kitagultak.
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A sziv daganatai

%) R

Semmelweis Egyetem

http://semmelweis.hu




A sziv elsOdleges daganatai

- Joindulati daganatok

- myxoma 25%
- lipoma 8%
- papillaris fibroelastoma 8%
- rhabdomyoma 7%
- az AV-csomo mesotheliomaja 2%

- Rosszindulati daganatok

- anglosarcoma 7%
- rhabdomyosarcoma 5%
- mesothelioma 4%

- fibrosarcoma 3%
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A sziv masodlagos daganatai

- a rosszindulata daganatos betegségben meghaltak 5%-
aban lehet attétet kimutatni a szivben

- a szivbe attétet ado elsddleges daganatok ritkak, ezek
gyakorisagi sorrendben:

- tidOrakok
- emlorakok
- vilagossejtes veserak

- melanoma malignum

- lvmphomak / leukaemiak
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Myxoma

- a sziv leggyakoribb elsédleges daganata
- a fali endocardiumbal indul ki

- makroszkopia: kocsanyos vagy széles alapt, puha, valtozo nagysagu, sziirkes
vorhenyes képlet

- mikroszkodpia: igen laza, myxomatosus stroma kisér-benovesekkel

- az esetek 50%-anak szovodmeénye: leszakadd tumorszovet-toredékek okozta
systemas embolisatio

- az elvaltozas képalkoto eljarasokkal egyértelmiien felismerheto
- kezelés: miitéti eltavolitds. Magas gyogyulasi arany, a kiujulas ritka.

- familiaris halmozo6das (Carney-syndroma) lehetséges: tObbszords cardialis
myxomak, esetenként extracardialis megjelenés (pl. cutan myxoma/mucinosis),
foltos borpigmentatio, endocrin hyperfunctio >> myxoma esetén a kdzelebbi
rokonsag echocardiographias controllja ajanlhato

- elkiilonitése szerviilt fali vérrogtol mind makro-, mind mikroszkdpikusan
gyakran problematikus
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Papillaris fibroelastoma

- valdszintileg szerviilt thrombus maradvanyanak felel meg

- csokor- illetve sepriiszert, ‘szOros’ jellegli, a billentylizsebekre, -vitorlakra tapado,
endothelboritékkal fedett, kb. 1cm nagysagu képlet

- leggyakoribb localisatio: aortabillentyi >> szovodmény veszélye: a koszoruér
szajadékaba valo beékelodés folytan sziikiilet vagy elzarddas, klinikailag angina pectoris,
sOt hirtelen szivhalal.

Rhabdomyoma

- leggyakrabban a csecsemé-, ill. kisgyermekkor daganata
- esetenkent sclerosis tuberosaval egytitt 1ép fel
- nem valodi daganat, hanem un. daganatszerl elvaltozas (hamartoma®*)

- a balkamra izomzataban tobb, aprobb-nagyobb csomo jelentkezik, amelyek a
szivbelhartya-felszint elddomboritjak

*hamartoma — daganatszerii elvailtozas, amely a megjelenési helyére szokvanyosan is jellemzo szovetalkotok-
bol all, a szovetosszetevok aranya azonban koros.
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Az AV-csomo mesotheliomaja

- jellemzden tomlos szerkezetli daganat az AV-csomo
vidékén, mérete a mikroszkopikustol akar 3 cm-ig terjed

- az embryonalis fejlodées alatt keletkezO, velesziiletett
tumor, elsdsorban lanyokban/nékben

- szOvddménye lehet: mar kisgyermekkorban vissza-
visszatéro Adams-Stokes rohamok; teljes AV-blokk; fiatal
egyén ismeretlen eredetli hirtelen szivhalala >> gyakran
szivritmusszabalyozoé (pacemaker) beiiltetése valik
sziikségesse
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K0szonom a figyelmet.
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