Betegtajékoztatas

Dilatativ Cardiomyopathia (DCM)

1. A normal sziv

A sziv egy specidlis izom, amely rendszeres és
folyamatos Osszehuzdédasaval a vért a testbe és a
tlidébe pumpalja. Négy lirege van - kettd fent (a
pitvarok) és kett6 alul (a kamrak). A sziv
pumpafunkcidjat a sziven keresztlil dramld
elektromos jelek hozzak létre. Ezek az elektromos
jelek egy ciklusban ismétlédnek, és minden ciklus
egy szivdobbanast okoz.

2. Dilatativ Cardiomyopathia

A dilatativ cardiomyopathia (DCM) a szivizom
betegsége. A DCM azt jelenti, hogy a sziv bal
kamrdja (vagy néhany esetben mindkét kamra)
kitdgul (megnagyobbodik). Amikor ez megtorténik,
a sziv mar nem képes hatékonyan pumpalni a vért a
testbe és a tiid6be. Ez folyadék felszaporodashoz
vezethet a tlid6ben, a bokdkban, a hasban és mas
szervekben, illetve légszomjat is okozhat. Ezt a
tinetegylttest szivelégtelenségnek nevezik. A
legtobb esetben a DCM lassan fejlédik ki, igy a
diagndzis id6pontjaban a betegség kifejezetten
el6rehaladott allapotban lehet. Egyes esetekben
mitralis regurgitacié is el6fordulhat. llyenkor a vér
egy része rossz irdnyba aramlik a mitralis billentyln
keresztll, azaz a bal kamrabdl a bal pitvarba.
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3. El6fordulasi gyakorisaga & oroklédése

Nem egyértelm(, hogy hany személyt érint a DCM;
azaz a DCM prevalencidja nem ismert. A DCM-ben
szenved6 betegek tobbségénél nem genetikai
eredet( okok allnak a hattérben, hanem koszoruér-
betegség, magas vérnyomads, virusfert6zések,
autoimmun betegségek, toxinoknak vald kitettség
(pl. alkohol vagy bizonyos gydgyszerek) vagy
terhesség. Nem ismert, hogy a nem genetikai
okokra visszavezethetd cardiomyopatiak milyen
mértékben alakulnak ki genetikai hajlam hatdsara.
A DCM-esetek korialbelil 30%-aban (1:3)
egyértelm( a csaladi halmozddas és a genetikai ok.
Ez azt jelenti, hogy ezekben az esetekben a DCM-et
egy vagy tobb gén hibdja (mutécid) okozza, amely
csaladon beliil tovabbadhato (6rokithetd).

A gén a DNS-Unk része, amely kédot tartalmaz egy
molekula (fehérje) elGallitasahoz. A DCM-et a
szivben taldlhaté specifikus molekulak (fehérjék)
kodjait tartalmazoé gének mutdcidja okozza. Minden
embernek két masolata (allél) van minden génbdl,
amely a DCM-hez kéthetd. Az adott gén két (apatdl
vagy anyatdél szarmazo) képiaja (allél) kozil mar az
egyik mutacidja elegend6 a a DCM kialakuldsahoz.
Ezt autoszomdlis domindns rendellenességnek
nevezik. A genetikai hordozénak 50%-os (1:2) esélye
van tovabborokiteni gyermekének a mutdciét.
Azonban 50% az esélye annak is, hogy a sziiletend6
gyermek nem 6rokli a hibas gént.
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Egyes esetekben Uj (de novo) mutacio keletkezhet a
petesejtben, a himivarsejtekben vagy az embridban.
Ezekben az esetekben a gyermek sziilei nem
rendelkeznek mutéciéval és a DCM sem alakul ki
naluk, de a gyermeknek DCM-je van, és atadhatja a
hibas gént sajat gyermekeinek.

4. Tunetek

A DCM-el él6 személyek lehetnek panaszmentesek
is. Mig egyes betegek csak kevéssé panaszosak,
masoknal akar komplex kezelésekre is szikség
lehet.

Panaszos DCM-s betegek tilinetei gyodgyszeres
kezeléssel vagy mas terdpidkkal kontrollalhatok. A
DCM tinetei hasonldak a szivelégtelenségéhez. A
szivelégtelenség a  szivizom  mi(ikodésének
romldsakor kialakulé tinetegyuttes. A tiinetek kozé
tartozik a légszomj, a labfejek, a bokdk, a has és a
derék duzzanata/vizesedése (6déma), faradtsag,
valamint  szivritmuszavarok  miatt  kialakuld
szivdobogasérzés (palpitacio). Egyes
szivritmuszavarok akar hirtelen haldlhoz s
vezethetnek; ez kiilondsen igaz azokra a betegekre,
akiknél a szivizom pumpald képessége erbsen
csokkent.

5. Diagnézis

A DCM diagndzisanak felallitdsahoz a leggyakoribb
eszk6zOk: az orvosi és csaladi anamnézis, a fizikalis
vizsgdlat, a sziv elektromos nyomonkdvetése
(elektrokardiogram vagy EKG), a sziv
ultrahangvizsgalata (echokardiogram), a terheléses
vizsgalat, a szivritmus monitor (Holter EKG), a sziv
MRI vizsgalat (magneses rezonancia képalkotas
vagy) és a vérvizsgalat (példaul vesefunkcio,
natrium-kalium és NT-proBNP, amely egy olyan
fehérje, amelyet a sziv szivelégtelenség esetén a
vérbe bocsat ki).

5.1. EKG (elektrokardiogram)

Ez a legalapvetGbb teszt. Kis ontapadds tapaszokat
(elektrodakat) helyeznek a mellkasra, néha a
karokra és a labakra is. Ezeket vezetékek kotik 6ssze
egy EKG-felvev6 készilékkel, amely néhany
masodpercre felveszi az elektromos aktivitast, amia
szivdobbanast eredményezi. Néha tovabbi vagy
ismételt EKG-vizsgalatokra is szlikség lehet.

5.2. Szivultrahang (echocardiographia)
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A szivultrahang ultrahanghullamokat hasznal a sziv
szerkezetének vizsgdlatara. A szivulltrahang képes
kimutatni a sziv kilonb6z6 tipusu szerkezeti
elvéltozasait, példaul szivizom-betegségeket
ugymint a DCM-et, illetve a szivbillentyl
rendellenességeit. Az elvékonyodott szivizom
terlletek is azonosithatok.

5.3. Terheléses vizsgalat (stressz teszt)

A terheléses vizsgalat megegyezik a fent leirt EKG-
val, mely soran a futépadon vagy szobakerékparon
végzett edzés el6tt, alatt és utan készil felvétel. Ez
rogziti a terhelés soran bekévetkez6 valtozasokat az
elektromos mintazatokban.

5.4. MRI

Az MRI-vizsgalat magneses teret hasznal a szivrél
alkotott képek |étrehozasahoz. Maga a szkenner egy
nagy cs6, amelynek kézepén egy asztal talalhatd,
lehet6vé téve a paciensnek a belsé térbe jutasat. A
teszt korilbeltl egy o6rat vesz igénybe. Az MRI
nagyon jol megmutatja a sziv és az erek szerkezetét,
illetve a szivizom allapotat és azonositja a szivben
talalhato esetleges hegesedéseket (fibrézisokat).

5.5. Elektrofizioldgiai vizsgalat (EPS)

Ez a vizsgalat azt jelenti, hogy egy hosszu csovet,
ugynevezett katétert vezetnek be az erekbe, és
juttatjak el a szivig. Elektromos jeleket (ingereket)
kiildenek az elektrokatéter segitségével a szivbe,
aminek hatdsara kiilonb6z6 sebességeken dobog.
Ezeket az adatokat rogzitik, ezdltal lehet&ség van
megallapitani, hogy a ritmuszavar a sziv mely

sz

kezelési lehet6ségek eldontésére.

5.6. Genetikai vizsgalat

A DCM-es csaladok korilbeltl 30-40%-aban
taldlhatdé mutécié valamely ismert DCM koéroki
génben. Mivel nem ismert minden gén, amely DCM-
et okozhat, a genetikai vizsgalat negativ eredménye
(vagyis ha nem taldlnak mutaciot) nem zarja ki a
DCM oroklétt voltat.

6. Terapia

Habar a DCM nem gydgyithatd, a kezelések
segitenek a tlinetek enyhitésében és a hirtelen halal
kialakulds kockazatdnak csokkentésében. A kezelés
a tlnetektél és a esetleges a specifikus
génmutaciotdl figg (ha elérhetd). Ha a betegeknél
nagy a hirtelen halal kockazata (példaul egy korabbi
szivmegallds utan), vagy ha a tilnetek nem
kezelhet6k gydgyszeresen, akkor fontoléra vehet6 a
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belsé defibrillator (ICD) beultetése. Az ICD képes
korrigalni a legtobb életveszélyes szivritmuszavart.

7. Eletméd & Sport

A ritmuszavarok megel6zésére kulcsfontossagu
ajanlasok vannak a DCM-mel diagnosztizalt betegek
(és csaladok) szamara:

e kerulni kell a meger6ltet§ testmozgast -
kiilondsen az intenziv, versenysportot és a nehéz
sulyok emelését;

e fontos a betegség el6rehaladdsanak kovetése a
rendszeres orvosi talalkozasok alkalmaval;

e csaladtagok 6sztonzése a szlirésre.

A DCM diagndzisa és az allapot tovabbadasinak
képessége szorongashoz és sok mds kérdéshez
vezethet. Az orvosi szocidlis munkasoknak vagy
pszicholégusoknak  van  tapasztalatuk  ezzel
kapcsolatban, és hasznos segitséget nyuathatnak a
betegek és a csaladtagjaik szamara.

8. Utankovetés

A szivorvos (kardiolégus) a tinetektdl, az életkortol
és a kezelést6l fuggbéen tanacsot ad arra
vonatkozéan, hogy milyen gyakran kell ellenérizni a
beteget.

9. Csaladszlirés

Ha egy génmutaciét taldlnak egy DCM-ben
szenved8 betegnél (lasd: Genetikai vizsgalat), a
beteg csaladtagjai (kezdve az els6 foku
csaladtagokkal: anya, apa, testvérek és gyermekek)
genetikai vizsgdlaton vehetnek részt egy erre
specializalédott genetikai szivklinikan. A
csaladtagokat, akikben ugyanaz a (csaladi) mutacié
megtalalhatd, mutaciéhordozéknak nevezik, és
kardiolégus fogja rendszeresen ellenGrizni Gket.
Azok a csaladtagok, akiknél az adott mutdcié nem
taldlhaté, megnyugodhatnak. Ha egy DCM-ben
szenved@ betegben nem azonositottak mutdciét, a
beteg csaladtagjainak (kezdve az els6é foku
csalddtagokkal) javasoljuk, hogy szivvizsgélat
céljabdl keressenek fel kardiolégust. A DCM
altaldban a pubertds utdn alakul ki, amikor a
gyermekek feln6tté valnak. Egyes gyermekeknél

azonban mar korabban jelentkezhetnek a betegség
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tinetei. Ezért gyermekeknél tiz éves kortdl ajanlott
a vizsgalat.

10. DCM és varanddssag

Varandodssag el6tt fontos megvitatni a varanddssag
alatt felmertl6 esetleges kockazatokat, a
gyogyszerek megvaltoztatasat és az ellatast.
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