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- ismerd meg a HCM-et!




Hipertrofias kardiomiopatia
- életmod, mlitéti lehetdségek és megeldzés

Nl

Betegtajékoztato
Kezelésilehetéségek — életmodbeli és muitéti

A HCM egy krénikus, sok esetben progressziv dllapot, melyre szdmos
tényezd hatdssal lehet a gydégyszereken tal. Az életmod alakitdsa és
- bizonyos esetekben — a muitéti megolddsok segithetnek a tunetek
csOkkentésében és a szévédmények megeldzésében.

Eletmédbeli tandacsok

Folyadék és elektrolit bevitel. A kiszaradas (dehidratdcié) csdkkenti
a keringd vér mennyiségét, ami megneheziti a sziv elernyedését és
ronthatja a vér kiGramldsat a szivbdl. Az ionhdztartds felboruldsa
(kalénésen a kdalium és magnézium hidnya) rosszindulatd kamrai
ritmuszavarokat vagy esetlegesen pitvarfibrillaciot valthat ki. Ezért
fontos a rendszeres, megfeleld folyadékbevitel, kualéndésen nydri
melegben, illetve edzés vagy betegség alatt.

Rendszeres kontroll. A HCM klinikai lefolydsa rendkivll szertedgazd, és
egyénenként valtozé. Az évenkénti — vagy szukség esetén gyakoribb
- szivultrahang, EKG és egyéb vizsgdlatok alapvetd fontossGguak a
betegségkdvetésében,ésaterdpidsvaltoztatdsokmeghatdrozdsaban.
Az orvosok dltal eléirt rendszeres vizsgdlatok elvégzése megeldzheti
illetve csdkkentheti a nemkivanatos szévédmények kialakuldsat.

Mlitéti és invaziv beavatkozésok

Ezek a lehetéségek elsd8sorban obstruktiv HCM-ben jénnek szébaq,
amikor a gyogyszeres kezelés (pl. béta-blokkolok, kalciumcsatorna-
blokkoldk, miozin-gatlék) mar nem bizonyulnak elég hatékonynak a
tinetek csdkkentésében.

Szeptalis-miektdmia. Nyitott szivmUtét sordn a szivsebész dltal
eltdvolitdsra kerdl a megvastagodott szivizom egy része a
szivkamrdk koézotti sdvénybdl. Ez javitja a vér kiGramldsat, csdkkenti a
nyomasterhelést, és enyhiti a terhelésre jelentkezd tlneteket. A

mUtét nagyobb szakmai tapasztalatot és felszereltséget igényel (ezért
csak kevés centrumban elérheté beavatkozds) és hosszabb kérhazi
tartézkodassal jar.



Alkoholos szeptumabldcié. Katéteres eljards sorédn egy kis
mennyiségu alkoholt juttatnak a sziv egyik koszorlsér agdba, amely
egy meghatdrozott izomterulet elhaldsdhoz vezet.

Ez a terUlet elvékonyodik, igy eredményez hasonlé hemodinamikai
dllapotot a sebészi miektdbmidhoz. Ennél a beavatkozdsndl kisebb
a proceddra koézbeni kockdzat, révidebb a felépulési idd, de a
beavatkozdsra valdé alkalmassdg nagyban figg a koszoruér
anatémiai viszonyoktdl és a hosszGtava tunetcsdkkentd
hatékonysaga alacsonyabb.

BelltethetS kardioverter-defibrillator (ICD). SGlyos ritmuszavarokra
magas kockdzatl betegeknél indokolt a beulltetése. Az eszkdz
belltetés minden esetben egyedi és alapos mérlegelés utan, k6zds,
tébb szakértd és a beteg daltali megbeszélés alapjan térténik. Az

ICD folyamatosan figyeli a sziv elektromos aktivitasat, és életveszélyes
ritmuszavar esetén elektromos impulzust ad, ezzel megdllitva a
ritmuszavart és helyredllitva a normal szivmuUkoédést.

Fontos:

Ezek a beavatkozdsok nagyobb kockdzattal, illetve szévédményekkel
jarhatnak, mint a gyodgyszeres kezelések — példdul a modern
miozin-gatldk. Ezért mindig alapos mérlegelés utdn, tapasztalt, erre
specializdlédott kbézpontokban térténhet csak az elvégzésuk.

Elet HCM-mel

A HCM diagnézisa nem zdrja ki a teljes értékl életet illetve az
egészséges egyének életével megegyezd életmindséget.

Viszont mindenképpen tudatos odafigyelés és rendszeres orvosi
ellenérzés szukséges.

Sport és mozgas — személyre szabott megitélés

A kordbbi, szigoraan korlatozé megkdzelités mdra sokat valtozott.
Mérsékeltintenzitasu fizikai aktivitds. Biztonsdgos és elényos alegtdbb
HCM-es beteg szdmdara. Javitja a kondiciét, az alldoképességet és az
életminéséget, anélkil hogy névelné a salyos események (példaul
ritmuszavar, hirtelen szivhalél) kockazatét.

Versenysport és magas intenzitdsG aktivitds. HCM-ben jdrtas,
kardioldgus-sportorvos szakérté dltali  kivizsgblds és alapos
kockazatfelmérés utdn akar ezek is végezhetdk.



Minden esetben egyéni és alapos mérlegelést kdvetd déntéshozatal
szUkséges, amelyet a kardioldgus, sportorvos és a beteg kdézésen hoz
meg (,shared decision-making” elv). Minimum éves kontrollvizsgéalat
mindenképpen javasolt ezen esetekben.

Csaladtervezés

Csalddalapitds. Gyermekvdllalds elétt szikséges kardioldogussal
vald konzultdcié. A hormondlis és keringési valtozdsok ndvelik a sziv
terhelését, illetve bizonyos gyogyszerek (példaul egyes béta-blokkolok)
a terhesség alatt nem alkalmazhaték biztonsdggal, mely miatt a
kezelés modositasa vallhat szikségessé. Bar a varanddéssdg a HCM-es
betegnél dltaldban jol tolerdlhatd, a keringési valtozdsok névelhetik
a szévédmeények kockdzatat, amelyek kimenetelét a terhesség el6tti
dllapot és a célzott virandésgondozds jelentésen javithatja.

Pszichés tamogatds és megkuzdés. A diagndzis gyakran szorongdssal
vagy bizonytalansaggal tarsul. llyen esetekben fontos pszicholdégus
felkeresése, valamint a betegszervezetehez (pl. SzivSN) vald
csatlakozds. A megfeleld tagjékozottsag, a tdmogatd

kérnyezet és a hatékony megkuzdés segit az ellendliéképesség és az
életmindség javitdsaban.

Szlirés és megeldzés. AHCM 6rdkletes betegség, ezért kuldéndsen fontos,
hogy az elséfokl rokonok (szuldk, testvérek, gyermekek) rendszeres
szurévizsgdlatokon vegyenek részt. Ez dltaldban EKG-t, szivultrahangot,
szUkség esetén terheléses vizsgdlatot foglal magdban. A genetikai
vizsgdlat nyGjt magasabb szintd diagnosztikai

lehetéséget, melyet a csalddban elséként HCM-mel diagnosztizdlt
egyénnél szlkséges elvégezni eldszér. Azonositott kéroki mutdcio
esetén lehetdség nyilik a csalddtagok célzott genetikai sztrésére.

vizsgdlat. Sok esetben szUkség van tovabbi vizsgdlatokra — példaul
szivultrahangra, 24 6rds Holter- monitorozdsra vagy sziv MR-re.

Korai felismerés

A HCM korai felismerése lehetéséget ad a célzott kezelésre és a hirtelen

szivhaldl kockézatdnak csokkentésére, ezdltal jelentdésen javitva az
életmindséget és a varhatd élettartamot.



Elet HCM-el

Mi az a HCM? - Alapfogalmak és osztalyozas

A kardiomiopdtia  sz6  szerint  szivizombetegséget  jelent,
a hipertréfigs jelz6 pedig a szivizom megvastagoddsara utal.
A hipertréfias kardiomiopdatia (HCM) egy Ggynevezett primer, genetikai
alapG szivizombetegség. Lényege, hogy a szivizom (elsésorban a
bal és a jobb kamra kozbtti sévény, de mdas bal kamrai falrészletet,
illetve a jobb kamrat is érintheti) megvastagszik. A megvastagodés
helye és mértéke egyénenként, akar csalddon beldl is valtozhat. Ez a
megvastagodds akaddlyozhatja a vér normdlis kiGramlasat a szivbdl,
ami szdmos tunethez és szévédményhez vezethet. Fontos, hogy a
betegek és a csalddtagok tisztdban legyenek a betegség alapjaival, a
lehetséges tunetekkel és a kezelési lehetbségekkel.

A HCM-et a szivizom rostjait felépitd, annak 6sszehlGzoéddasdért felelds,
sejtszintd szerkezetek, a  szarkomerek, felépitésében résztvevd
fehérjéket kodold gének mutdcidi okozzdk. Amikor ezekben a génekben
mutdcidk térténnek, a szivizomrostok rendezetlentl nédvekednek, ami
a szivfal megvastagoddasdhoz, késdbb fokozatos elmerevedéséhez
vezet.



A HCM-et két f6 tipusba sorolhatjuk a vérdramlds akaddlyozottsaga
szerint:

+ ObstruktivHCM (oHCM): A szivizom megvastagoddsa akaddlyozza
a vér kidramlasat a szivbdl. Ez a forma az esetek 2/3-at teszi ki.
* Nemobstruktiv HCM: Nincs jelentds akaddlya a vér kiGramldsdnak.

GyakorisGgat tekintve, a leggyakoribb genetikai szivbetegség, amely
minden 500 ember kézUl egyet érint. Bar a HCM barmely életkorban
jelentkezhet, leggyakrabban fiatal felnétteknél diagnosztizaljak.

Gének, oroklédés, genetikai vizsgalatok

A HCM egy oOrdkletes betegség. A gén a DNS-Unk része, amely kddot
tartalmaz egy molekula (fehérje) eléallitdsdhoz. A HCM-et a szivben
talalhatd specifikus molekulék (fehérjék) kodjait tartalmazd gének
mutdcidja okozza. Minden embernek két példanya (allél) van minden
génbdl, amely a HCM-hez kéthetd. A HCM kialakuldsdhoz elegendd,
ha csak a gén egyik allélja hibds (apatél vagy anyatdl szarmazo).
Ezt autoszomadlis domindns rendellenességnek nevezik, és a hordozd
szUlének 50 szdzalékos (1:2) esélye van tovabbérékiteni gyermekének
a mutdcidét. Annak az esélye, hogy egy gyermek nem 6rdékli a hibds
gént, szintén 50%. Bizonyos esetekben eléfordulhat Gj keletkezésy,
dagynevezett de novo mutdcié, mely a petesejtben, a himivarsejtben
vagy az embridban jén létre. Ezekben az esetekben az utdéd szulei
nem hordozzdk az adott hibds gént és a betegség sem jelentkezik
naluk, de a gyermekben kialakul a HCM. A leggyakoribb HCM-et okoz6
génmutdcidk a MYBPC3 és a MYH7 génekben fordulnak elé, melyek a
mar kordbban emlitett szarkomer szerkezet fontos fehérjéit kdédoljak.

HIPERTROFIAS KARDIOMIOPATIA

Nagyjabol minden 500. embernél cléfordul a Egészséges sziv HCM-es sziv
hipertréfias kardiomiopatia (HCM), amikor

a sziv egyik kamrajanak fala tul vastag.

A HCM noéveli a hirtelen szivhalal kockazatat,

kiilonosen 30 év alattiaknal.
A HCM csokkenti a sziv teljesitményét.

A szivizom merevsége akadalyozza a véraramlast

a szivbol a test tobbi részébe.



A genetikai tandcsadas és a genetikai vizsgdalatok kulcsfontossagtak
a csalddtagok szlrésében és a betegség korai felismerésében. A
HCM-ként diagnosztizdlt beteg esetében egy széleskérl genetikai
vizsgdlatot végzunk, mely iddigényes lehet. Amennyiben sikerult an.
kéroki gént azonositani, az érintett elsé agi rokonainak felajanljuk a
célzott genetikai szlrévizsgdlat lehetéségét.

TlUnetek és diagnozis

A HCM tunetei vdltozatosak lehetnek, és sok esetben a betegség
tinetmentes marad, igy a diagndzis gyakran csak egy rutin vizsgdalat
sordan derul ki.

TUunetek, amelyek a HCM-re utalhatnak:

« Légszomj (kuldndsen fizikai terhelés sordn)
« Mellkasi fadjdalom

« Szédulés vagy djulds

« Szivdobogdsérzet

« Faradékonysdg

Ha a fenti tiinetek barmelyikét tapasztalja, kiilénésen, ha csaladi
anamnézisében szivbetegség vagy hirtelen szivhalal szerepel,
érdemes felkeresni egy orvost.

Fontos, hogy a HCM sok esetben tinetmentes, vagy enyhe tunetekkel
jar, azonban elsd tunetként is jelentkezhet hirtelen szivhaldlt okozd
rosszindulatd ritmuszavar, vagy sulyos szivelégtelenség.

Diagnosztikai eszk6zok

. EKG (elektrokardiogram): Vizsgdlja a sziv elektromos
aktivitdsat, ami rendellenességeket mutat HCM-ben, sok esetben
szivinfarktussal tévesztik 6ssze a latott képet.

. Echokardiogréfia (szivultrahang): A legfontosabb
diagnosztikai eszkdz, amely lehetdvé teszi a szivizom falvastagsagdnak
és a véraramlasnak a mérését. Az an. Valsalva mandver segitségével
az obstruktiv forma megdllapithatd a vizsgdalat soran.
. Sziv MR: Részletes képet ad a sziv anatomidjarol és
muUkoédésérdl, valamint preciz szdveti leképezést is nyuijt,
ami segithet a diagndzis pontositdsaban, egyes specidlis
korképek elkuldnitésében.



. Terheléses echocardiografia: Egyes esetekben a kiGramldsi
akaddly megléte csak ezen vizsgdlattal bizonyithato.

. Genetikai vizsgalat: A HCM-et okozé gének azonositasdara
szolgdl, mely alapjdn elindithaté a csalddszdrés folyamata.

. Holter monitorozas: 24 vagy 48 6rds EKG, amely roégziti a
szivritmuszavarokat a mindennapi tevékenységek sordn.
Fontos része a késébbi ritmuszavar kockdzat megitélésének.

Gyogyszeres kezelési lehetéségek

A HCM kezelésének célja a tunetek enyhitése, a sziv mikddésének

javitasa és a szévédmények (pl. szivritmuszavarok, hirtelen szivhalal)

kockazatanak csékkentése.

« Béta-blokkoldék (pl. metoprolol): Csdkkentik a szivfrekvencidt és a
szivizom 6sszehlzoéddasdnak erejét, a szivizom munkdhoz szikséges
oxigén igényét, igy enyhitik a légszomjatés a mellkasi fadjdalmat.

« Kalcium-csatorna blokkolék (pl. verapamil): Hasonléan a
béta-blokkolékhoz, segitenek csdkkenteni a szivizom feszulését.

+ Dysopiramide: Kordbban ritmuszavarok ellen haszndlt szer,
melynek a szivizom 6sszeh(zoddsi erejét csdkkentd mellékhatasat
haszndltuk ki. Magyarorszdgon nem forgalmazzdk, igy egyedi
import engedéllyel szerezhetd be. Mellékhatdsai miatt a terdpia
bedllitdsa minden esetben kérhdzi kérulmények kdzétt torténik.

+ Cardialismyosininhibitorok (,szivmyo gatiok”):Magyarorszagonis
elérhetd mdarebbe ahatéanyag csoportbatartozéd gydgyszer,amely
a szivizom 6sszehlUzéddsdnak molekuldris szintjén hat, csdkkentve
az obstruktiv HCM-ben a vérkiGramldas akaddlyozottsagat. Az elsé
célzott, a betegség alapjat képezd folyamatokra hatd terdpia, mely
igen hatékonynak bizonyul elsésorban az obstruktiv formdaban.

Minden esetben az orvos dllapitjia meg a legmegfelelébb kezelési
tervet, amely figyelembe veszi a beteg egyéni dllapotdt és a betegség
sUlyossagat. Természetesen szivelégteleneség tunetek vagy bizonyos
ritmuszavarok, pl. pitvarfibrillacié esetén mas tipusd gyodgyszerekre is
szUkséges lehet egyes betegeknek.

A kigramlasi akaddllyal biré formdban, a gyodgyszeres terdpia



sikertelensége esetén az obstrukcid megsziintetésére katéteres, illetve
szivsebészeti beavatkozds is rendelkezésre all.

SZiVSN Orszagos Betegegyesiilet - HCM pécienscsopor

A SZIVSN Orszdgos Betegegyesulet HCM pdcienscsoportja azért jott

létre, hogy segitséget és kapaszkoddt nydjtson mindazoknak, akik

hipertrofias kardiomiopatiaval (HCM) élnek - és azoknak is, akik

mellettuk alinak a mindennapokban.

Célunk, hogy a betegek és csalddtagjaik ne maradjanak egyedul:

« érthetéen magyardzzuk el, mit jelent ez a betegség, milyen
vizsgdlatok és kezelések Iéteznek,

«  olyan koézdsséget teremtsink, ahol mindenki megoszthatja a
tapasztalatait és kérdéseit,

« hidat képezziink az orvosok és a betegek koz6tt, hogy a gyogyitas
valodi egyuttmuadkodés lehessen,

« ésképviseljuk a HCM-mel él8k érdekeit hazai és nemzetkozi

szinten is.
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Programjaink, talalkozoink és kiadvanyaink segitenek abban, hogy
minden érintett jobban megértse a betegségét, &és magabiztosabban,
nyugodtabban élhesse a mindennapokat.

Tovdabbi informdacid és segitség:
* www.szivsn.hu

« www.szivsn.hu/hcm

«  www.facebook.com/szivsn
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