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1. Bevezetés

A bal és jobb kamrdban egyarant jelenlévé endomyocardialis trabekuldk a kamra
iregébe tiiremkedd valtozo kiterjedésti izomkotegek, melyek megjelenése nagy
egyéni variabilitast mutat. Szerepiik a kifejlett szivben jelenleg tisztazatlan. Bizonyos
elméletek szerint a trabekulak hozzajarulnak az effektiv telédéshez és ejekcidhoz: a
trabekulakkal bir6 kamra nagyobb verévolument tud létrehozni ugyanakkora
erdbefektetéssel, mint a trabekulaktdl mentes kamra.

A talzott trabekularizacio azonban gatolja a sziitkséges erdk kialakulasat, valamint
csokkenti a vér altal elfoglalhaté helyet a kamra iiregében, ezzel hosszi tivon
dilataciot és szivelégtelenséget okozva.

A bal kamra cstcsaban jelenlévd, a kompakt myocardium vastagsagat meghaladd
trabekulalt, noncompact réteg a bal kamrai noncompakticié (LVNC) legfobb
morfologiai  jellemzdje. Prevalencidgja a felndtt populacioban  0,014%,
patomechanizmusaban mar szamos genetikai mutacio szerepe beigazolodott. Klinikai
manifesztacidja a tiinetmentes allapottdl a ritmuszavarokon és tromboembolids
eseményeken at egészen a szivelégtelenségig terjedhet. A sziv magneses rezonancia
vizsgalattal (CMR) felallitott morfologiai diagnozison till minden esetben sziikség van
az egyéni riziko-stratifikaciora, mely figyelembe veszi a paciens személyes €s csaladi
anamnézisét, panaszait, esetleges EKG eltéréseit, 24 6ras EKG monitorozasanak
eredményét, valamint a CMR vizsgalattal kimutathato myocardialis fibrozis
jelenlétét/hianyat. Ezen jellemz6k megléte esetén az LVNC malignus, Klinikailag is
jelentds fenotipusardl beszéliink, mely sziikségessé teszi a paciens rendszeres
utankdvetését. A klinikai jellemz6k hianyaban azonban benignus LVNC fenotipusrol
van sz6, mely allapot utankovetést nem igényel.

Bar mar tobb mint 2000 publikacio sziiletett az LVNC-vel kapcsolatban, a tobbi
cardiomyopathidhoz képest ismereteink errdl az entitastol még gyerekcipdben jarnak.
A korkép részletesebb megismerésében olyan korszeri technikdk lehetnek
segitségilinkre, mint a CMR paraméterek pontosabb kvantifikalasat, valamint a
trabekula tomeg mérését lehetdvé tevd threshold-alapi CMR kvantifikalo szoftver,
vagy a myocardialis deformaciot vizsgalo feature-tracking strain analizis.

2. Célkitiizések

Vizsgalatunkban célul thztiik ki a fokozott trabekularizaciéval bird betegek
vizsgalatahoz optimalis CMR protokoll megalkotasat, valamint az LVNC betegek
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funkcidju betegekig.



2.1. A Kkontrasztanyagok hatasanak vizsgalata a kalkulalt CMR
paraméterekre

A CMR vizsgalatoknal gyakran alkalmazott gyorsitott protokoll soran a gadolinium
alapu kontrasztanyagot a kvantifikaciora hasznalt rovid tengelyi felvételek készitése
eldtt kapja meg a paciens, mely technika a trabekuldk csokkent vizualizacidjahoz
vezethet.

Vizsgalatunk célja volt kvantifikalni két féle gadolinium alapti kontrasztanyag hatasat
a CMR felvételek kiértékelésére hasznalt threshold-alapt szoftverrel kalkulalt
volumetrias, funkcionalis, izom-és trabekula tomeg értékekre.

2.2. Jo bal kamra funkciéji LVNC fenotipusii paciensek bal kamrai
jellemzéinek vizsgalata

CMR vizsgalatunk célja volt az LVNC morfologiai kritériumait teljesito, jo bal kamra
funkcidju, tarsbetegségtdl mentes populacido bal kamrai volumetrias, funkcionalis,
izomtdmeg és feature-tracking strain karakterisztikajanak leirasa, valamint ezek
Osszevetése egy egészséges kontroll csoporttal; a férfi és ndi paciensek jellemzdinek
Osszehasonlitasa; tovabba, a bal kamrai trabekula tomeg indexnek, mint LVNC
kiegészitd diagnosztikus kritériumnak a nemre jellemzd optimalis cut-off értékének
meghatarozasa.

2.3. LVNC betegek bal kamrai strain karakterisztikajanak vizsgalata az
ejekcios frakceio fiiggvényében

Vizsgalatunk célja volt az LVNC betegek bal kamrai strain paramétereiben
bekdvetkezd valtozasok leirasa az ejekcios frakcio csokkenésével a jo bal kamra
funkciotol egészen a jelentdsen csokkent bal kamra funkcioig, CMR feature-tracking
szoftverrel. Tovabba, célunk volt a betegségre jellemz6 strain karakterisztika leirasa.

3. Moédszerek

3.1 Vizsgalt csoportok és vizsgalati protokollok

3.1.1. A Kkontrasztanyagok hatasanak vizsgalata a kalkulilt CMR
paraméterekre

Vizsgalatunkba 20, a CMR morfoldgiai kritériumait teljesitd, jo bal kamra funkcidju
(ejekceids frakcio, EF>50%), egyéb tarsbetegségtol és kardialis anomaliatél mentes
LVNC pacienst (atlag életkor: 41,7+16,3 év) és 19 egészséges kontroll személyt (atlag
életkor: 37,9+16,6 év) vontunk be prospektiven.

A lokalizald és hossztengelyli felvételek utan elkészitettiik az elsé rovidtengelyli
felvétel sorozatot (pre-KA). Ez utan minden résztvevd egy féle, vagy gadobutrol
((GA), Gadovist, Bayer-Schering, 0,16 ml/kg), vagy gadobenate dimenglumine
((GD), MultiHance, Bracco, 0,25 ml/kg) kontrasztanyagot kapott intravénasan,
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melynek tipusardl véletlenszeriien dontottiink (LVNC: GA n=12, GD n=8, Kontroll:
GA n=12, GD n= 7). Két perc varakozas utan elkészitettiink egy wjabb, masodik
rovidtengelyl felvétel sorozatot (post-KA).

3.1.2. J6 bal kamra funkciéji LVNC fenotipusi paciensek bal kamrai
jellemzéinek vizsgalata

Retrospektiv vizsgalatunkba 81, az LVNC CMR morfoldgiai kritériumait teljesito, jo
bal kamra funkcidju (EF>50%), egyéb tarsbetegségtol és kardialis anomaliatdl mentes
pacienst (atlag életkor: 35,6+14,7 év, férfi: n=44), valamint 81 nemre és korra
illesztett egészséges kontroll személyt (atlag életkor: 38,2+12,8 év, férfi: n=44)
vontunk be.

3.1.3. LVNC betegek bal kamrai strain karakterisztikajanak vizsgalata az
ejekcios frakceio fiiggvényében

Retrospektiv vizsgalatunkba egy¢éb tarsbetegségtol és kardidlis anomaliatdl mentes, a
CMR morfoloégiai kritériumait teljesitd, 31 jo bal kamra funkcidju (A csoport, EF>
50%, atlag életkor: 49,5+10,9 év, férfi: n=21) és 31 csokkent bal kamra funkciéju (B
csoport, EF<50%, atlag életkor: 54,4+12,1 ¢v, férfi: n=21) LVNC beteget, valamint
31 nemre ¢és életkorra illesztett egészséges kontroll személyt (atlag életkor: 48,8+9,6
év, férfi: n=21) vontunk be. A B csoportot a bal kamrai EF alapjan tovabbi két
alcsoportra osztottuk: a B-1 alcsoportba az EF 35-50% kozotti betegek (n=13, atlag
életkor: 51,5+13,0 év, férfi: n=8), a B-2 alcsoportba pedig az EF 35% alatti betegek
(n=18, atlag életkor: 56,6+11,3 év, férfi: n=13) kertiltek.

3.2 Képalkotas és kiértékelés

A CMR vizsgalatokat 1,5 T MR berendezésekkel (Achieva, Philips Medical System,
Eindhoven, the Netherlands and Magnetom Aera, Siemens Healthineers, Erlangen,
Germany) végeztikk. Retrospektiv kapuzott, balanced steady-state free precession
mozgoképeket készitettiink 2-, 3-, és 4-liregli hossztengelyi és rovidtengelyi sikokban,
a bal és jobb kamrat a bazistdl a csucsig teljesen lefedve. Amennyiben az adott
résztvevo a vizsgalat soran kontrasztanyagot is kapott (gadobutrol, 0,15 ml/kg), az
minden esetben e felvételek elkészitése utan tortént, kivéve a 3.1.1. fejezetben
ismertetett vizsgalat résztvevoit, mely esetben az ott ismertetett protokoll szerint
jartunk el.

A rovid tengelyi felvételeken a bal kamra endo-és epikardialis kontarjait, valamint a
hossztengelyi 2-,3-, és 4-iiregi felvételeken a bal kamra endocardialis konttrjait a
Medis Suite QMass 3.0 (Medis Medical Imaging Systems, Leiden, The Netherlands)
analitikai szoftver segitéségével félautomata modon, manualis korrekcioval két
vizsgald készitette. A bal kamrai végdiasztolés volument (EDV), végszisztolés
volument (ESV), ver6volument (SV), EF-t, vég-diasztolés 6ssz myocardium tomeget
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(TM) és vég-diasztolés trabekula tdmeget (PTM) a szoftver MassK algoritmuséval
hataroztuk meg (kiiszobérték: 50%). A mért paramétereket testfelszinre indexaltuk (i).

A feature-tracking strain analizist a QStrain modullal végeztiik. Meghataroztuk a bal
kamrai globalis longitudinalis straint (GLS), globalis circumferencialis straint (GCS),
globalis radialis straint (GRS), a rotaciot (ROT), valamint a longitudinalis és
circumferencialis iranyu time-to-peak strain standard devidcidjat, mely az
intraventricularis disszinkronia mértékét, vagyis a mechanikus diszperziot mutatja
(SD-TTP-LS, SD-TTP-CS). A bal kamra apikalis, mid és bazalis szegmentalis
longitudinalis és circumferentialis strain értékeit az egyes szegmensek értékeinek
atlagabol kalkulaltuk.

Vizsgaltuk tovabba a bal kamra roticiés mintazatat. Normal rotacionak tekintettiik,
amennyiben a bal kamra bazisa az éramutatd jarasanak megfeleld iranya (negativ
érték), az apex pedig az dramutatod jarasaval ellentétes iranyu (pozitiv érték) rotaciot
mutatott. Merevtest rotacionak (rigid body rotation, RBR) nevezziik, ha a bal kamra
bazisa és csticsa dontden egy iranyba rotal.

3.3. Statisztikai analizis

Minden adatot atlag és szoras formaban kozoltiink. A normalitast Shapiro-Wilk
teszttel vizsgaltuk. Az interobserver variabilitdst az intraclass korrelacios
koefficienssel (ICC) értékeltiik. A kontrasztanyag hatasanak vizsgalata sordn a
normalitas fiiggvényében a pre-KA és post-KA paramétereket paros t-probaval, vagy
Wilcoxon probaval hasonlitottuk dssze. E vizsgalat egyéb dsszehasonlitasait, valamint
a masodik vizsgalatban szereplé jo bal kamra funkcioji LVNC betegeket és
kontrollokat a normalitas fiiggvényében kétmintas t-probaval, vagy Mann-Whitney
U-teszttel hasonlitottuk 6ssze. A PTMi optimalis értékét, valamint a gorbe alatti
teriilet (AUC) meghatarozasat ROC (receiver operating characteristic) analizissel
végeztik. A harmadik vizsgalat soran az egyes csoportokat eldszor
varianciaanalizisnek vetettiikk ald, melyhez a Levene-tesztet hasznaltuk. Normal
eloszlas és egyenld variancia esetén a csoportokat egy mintas ANOVA teszttel és
Tukey-féle post hoc teszttel, nem egyenld variancia esetén pedig Welch-teszttel és
Games-Howell post hoc teszttel hasonlitottuk &ssze. Nem-normal eloszlas esetén a
Kruskal-Wallis tesztet hasznaltuk Bonferroni korrekcioval. Szignifikansnak minden
esetben a p<0,05 értéket tekintettiik. A statisztikai analizishez a MedCalc Statistical
Software 17.9.5 (MedCalc Software, Ostend, Belgium) és az IBM SPSS Statistics
25.0 verzidjat (Armonk, NY) hasznaltuk.

4. Eredmények
4.1. A kontrasztanyag hatiasanak vizsgalata a kalkulalt CMR paraméterekre

Interobserver variabilitas



A felvételeket elemzd két vizsgald kozti interobserver variabilitast 10 véletlenszertien
kivalasztott vizsgalati résztvevd felvételein keresztiil értékeltiik. A globalis ICC
értéke, amely az 6sszes mért bal kamrai paraméter atlagos interobserver variabilitasat
mutatja 0,88 volt (kivalo interobserver variabilitas > 0,75).

Kontrasztanyag beaddsa elott és utdn késziilt felvételek dsszehasonlitdsa

A Pre-KA ¢és Post-KA felvételekbdl kalkulalt paraméterek dsszehasonlitasanal mind
az LVNC, mind a kontroll csoportnal szignifikdnsan nagyobb EDVi, ESVi, valamint
szignifikansan kisebb TMi és PTMi értékeket kaptunk a post-KA felvételek esetében
(1/A ébra). Ezt kovetden, a Pre-KA paraméterekb6l kivontuk a Post-KA paraméterek
értékeit mindkét csoportnal és a kiilonbségek abszolut értékét hasonlitottuk Ossze.
Szignifikansan nagyobb eltéréseket talaltunk a mért értékek kozott az LVNC csoport
esetében a kontrollhoz képest (1/B abra).
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1. Abra. A Pre-KA és Post-KA felvételekbél szamol paraméterek
Osszehasonlitasa az LVNC és kontroll csoportban (A); a Pre-KA és Post-KA
felvételeken mért paraméterek kozti kiilonbség a vizsgalt csoportokban (B),

*
p<0,05

A kétféle vizsgalt kontrasztanyag hatdsanak vizsgdlata

Els6ként az LVNC csoport pre- és post-KA felvételein mért paramétereket
hasonlitottuk Gssze a kétféle vizsgalt kontrasztanyag esetében (pre-GA vs. post-GA;
pre-GD vs. post-GD). Mindkét kontrasztanyag esetében a szoftver szignifikansan
nagyobb EDVi és ESVi értékeket, valamint szignifikdnsan kisebb TMi és PTMi
értékeket szamolt a post-KA felvételeken. A kontroll csoport esetében is hasonld
eredményt kaptunk (2. abra).
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2. Abra. A gadobutrol (GA) és gadobenate dimenglubine (GD) kontrasztanyagok
Osszehasonlitasa a beteg (A) és kontroll csoportban (B), * p<0,05

A kétféle vizsgalt kontrasztanyag dsszehasonlitdsa

Végiil 6sszehasonlitottuk a GA és GD kontrasztanyag hatasban késziilt felvételeket
egymassal, mindkét csoport esetében (pre-GA vs. pre-GD és post-GA vs. post-GD).
Sem a pre-KA felvételeken, sem a post-KA felvételeken nem talaltunk kiilonbséget
egyik kontrasztanyag esetében sem (3. abra).
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3. Abra. A gadobutrolt (GA) és gadobenate dimenglubinet (GD) kapo beteg és
kontroll csoportok pre- és post-kontrasztanyag hatasban mért paramétereinek
Osszehasonlitasa



4.2. J6 bal kamra funkciéju LVNC betegek bal kamrai paramétereinek
vizsgalata

Interobserver variabilitds

A felvételeket elemzd két vizsgald kozti interobserver variabilitast 10 véletlenszertien
kivalasztott vizsgalati résztvevd felvételein keresztiil értékeltiik. A globalis ICC
értéke 0,92 volt (megfelel-jo: 0,4-0,75, kivalé > 0,75).

Az 0sszes mért globalis strain érték esetében jo vagy kivalo interobserver variabilitas
értékek adodtak (ICC, 95%-0s konfidencia intervallum): GLS: 0,96 (0,89-0,98);
GRS: 0,99 (0,96-0,99); GCS: 0,96 (0,89-0,98); ROT: 0,68 (0,19-0,87); SD-TTP-LS:
0,87 (0,68-0,95); SD-TTP-CS: 0,75 (0,38-0,90).

Az LVNC fenotipusu, jo bal kamra funkciojit paciensek bal kamrai jellemzdi

Az LVNC és kontroll populacio dsszehasonlitdsa soran a betegek normal tartomanyon
beliili, azonban a kontrollhoz képest szignifikansan nagyobb EDVi, ESVi, TMi és
PTMi; szintén normal tartomanyon beliili, de szignifikinsan kisebb EF; valamint
abszolut értékben kisebb GCS és GRS értékét talaltuk. Tovabba, a beteg csoport SD-
TTP-CS értéke nagyobb volt a kontroll csoporténal (4. abra).

A férfiak és nbk Osszehasonlitasanal a beteg és a kontroll csoportban hasonld
eredményeket kaptunk, nevezetesen minden mért paraméter nagyobb volt a férfiaknal,
az EF-t és a GLS-t kivéve, mely a n6knél volt magasabb (5. abra).

Az LVNC és kontroll csoportokat nemenként Gsszehasonlitva az EDVi, ESVi, TMi
és PTMi értéke nagyobb, mig az EF, GCS és GRS értéke kisebb volt mind a férfi,
mind a n6i LVNC csoportban az azonos nem kontrollokhoz képest (6. abra).

Teljes populacio
LVNC Kontroll p
EDVi (ml/m?) 774%14,5 | 69.0£11,8 | <0,001*

ESVi (ml/m?) 26,6%74 20,6+54 | <0,001*
SVi (ml/m?) 50.8%+9.3 48,8%8.,7 0,146
EF (%) 65.9%5.2 70,2£5.0 | <0,001*
TMi (g/m?) 76,3170 | 69,7£133 0,013*
PTMi (g/m?) 26,0%75 19.4%41 <0,001*

GLS (%) 2222426 | -233+35 0,155
GRS (%) 55.6+82 64,3+13,2 | <0,001*
GCS (%) 229,949 | -356+48 | <0,001*
ROT () 10,1123 79+13.4 0,185

SD-TTP-LS (%) 10,2+39 11,0+3.9 0,178
SD-TTP-CS (%) 7,6+4,2 6,1+2.8 0,046%

4. Abra. Az LVNC és kontroll populacio bal kamrai CMR paramétereinek
Osszehasonlitasa, *p<0,05
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Ferfi Né
LVNC Kontroll ] LVNC Kontroll p

EDVi (ml/m?) 83.1X14.3 73,2122 0,001% 70.8X11.8 64.029.2 0,008*
ESVi(ml/m?) 29,774 22,6%5,7 <0,001* 229F56 18.2%4.0 | <0,001*

SVi (ml/m?) 53.4%9.5 50.6%8.7 0.157 47.8%8.1 46.6=8.3 0,522
EF (%) 64,4%5.1 69.2%5.2 <0,001* 67,7148 71,544 0,001*
TMi (g/m?) 86.8X13.6 79.319.3 0,004* 64.0X11.5 58.126.4 0,016*
PTMi (g/m?) 29.0£7.4 22.0%3.3 <0,001* 22.4%6.0 16.4%2.5 | <0,001*

GLS (%) -21.7+2.7 -22,7+3.5 0,125 -22.9+2.4 -24.0x3.3 0.119
GRS (%) 53.8+7.7 -35,0+4.6 0,001* 57.8+8.4 65.6+12.0 0,004*
GCS (%) -30.3£5.1 -29.5+4.7 <0,001* -29.5+4.7 -36.2£5.0 | <0,001%

ROT () 12,1121 6.8+15.5 0,078 7.7+13.5 9.2+10.3 0,589

SD-TTP-LS (%) 10.2+4.2 10,9+4,1 0,398 10.3£3.6 11.2+3.7 0.279

SD-TTP-CS (%) 6.8+3.8 5.6+2.7 0.152 8.5+4.6 6.6+2.8 0.147

5. Abra. A nemek kozti kiilsnbségek vizsgalata az LVNC és a kontroll csoportban,
*
p<0,05

LVNC Kontroll

Feérfi No P Ferfi No p
EDVi (ml/m?) 83.1=14.3 | 70.8*11.8 | <0,001* | 73.2*12.2 | 64,0¥9.2 | <0,001*
ESVi (ml/m?) 29.7*7.4 229%5.6 | <0,001* | 22.6%57 18.2+4,0 | <0,001*
SVi (ml/m?) 53.4%9.5 47.8+8.1 0,006* 50,6+8.7 46.6+8.3 0,037*
EF (%) 64.4%+5.1 67.7=4.8 | 0,004* 69.2%52 71.5+4.4 0,037*
TMi (g/m?) 86,8%£13.6 | 64.0*11,5 | <0,001* | 79.3%9.3 58.1%6.4 | <0,001*
PTMi (g/m?) 29.0+7.4 22.4%6,0 | <0,001* | 22.0+33 16.4*2.5 | <0,001*

GLS (%) 21727 | 229424 | 0,027+ | -22.7+35 | -24.0+33 | 0,046*
GRS (%) 53.8+7.7 | 57.8+84 | 0,028* | 63.3=14.2 | 6562120 | 0276
GCS (%) -30.325.1 | 295+4.7 | 0467 | -35.0x46 | -362+50 [ 0.29
ROT () 121+12.1 | 77=135 | 0127 | 6.8+155 | 92+103 | 0355

SD-TTP-LS (%) | 10.2+4.2 10.3=3.6 0,925 10,9+4.1 11.2+3,7 0.771
SD-TTP-CS (%) 6,8+3.8 8.5+4.6 0.079 5,627 6.6+2.8 0,075

6. Abra. A nemre jellemzé LVNC specifikus eltérések vizsgalata,
*p<0,05

Az LV-TMi optimalis cutoff értékének meghatirozdsa
Az LVNC és beteg populécio elkiilonitéséhez meghataroztuk az LV-TMi optimalis
cutoff értékét, mely férfiaknal 25,8 g/m?-nek (AUC: 0,81, 95% konfidencia
intervallum: 0,71-0,88; szenzitivitas: 63,6%; specificitas: 93,2%), nékben pedig 19,0
g/m?-nek adoédott (AUC: 0,87, 95% konfidencia intervallum: 0,77-0,93;
szenzitivitas: 75,7%; specificitas: 89,2%).
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4.3. LVNC betegek strain karakterisztikdjanak vizsgalata az ejekcios frakcié
fiiggvényében

Interobserver variabilitds

A felvételeket elemzd két vizsgald kozti interobserver variabilitast 10 véletlenszertien
kivalasztott beteg és 10 kontroll személy felvételeivel értékeltiik. A mért bal kamrai
paraméterek ICC és 95% konfidencia intervallum értékei a kovetkez6k voltak: EDVi:
0,98 (0,95-0,99), ESVi: 0,94 (0,84-0,98), SVi: 0,90 (0,75-0,96), EF: 0,76 (0,40-
0,91), LV-PTMi: 0,95 (0,86-0,98), and LV-TMi: 0,99 (0,97-0,99), (megfelel6-jo:
0,4-0,75, kivalé > 0,75).Vizsgaltuk tovabba a betegek esetében a noncompact-
compact réteg aranyanak ICC értékét, mely 0,95 (0,83-0,99), vagyis kivalo volt.

Az Osszes mért globalis strain érték esetében jo vagy kivald ICC értékek adodtak:
GLS: 0,96 (0,89-0,98); GRS: 0,99 (0,96-0,99); GCS: 0,96 (0,89-0,98); ROT: 0,68
(0,19-0,87); SD-TTP-LS: 0,87 (0,68-0,95); SD-TTP-CS: 0,75 (0,38-0,90).

A vizsgadlt csoportok bal kamrai funkciondlis, volumetrids és izomtomeg értékei

Az A csoport estében, a kontrollhoz képest nagyobb volumenek, 6ssz-és trabekulalt
izomtdmeg értékek, valamint kisebb EF volt kimutathato. A B csoportot
Osszehasonlitva az A csoporttal hasonld eredményeket kaptunk. A B-1 és B-2
csoportok volumetrias és izomtomeg értékei az EF csokkenésével egyre nagyobbnak
adodtak, mig a SVi csokkent (7. abra). Nonischemids mintizatot mutatdo kés6i
kontrasztanyag halmozas a B-1 csoport esetében 5 betegnél, a B-2 csoport esetében
pedig 11 betegnél volt jelen.

A csop, B csop, B-1csop, | B-2 csop, P

Kontroll | LVNC LVNC LVNC LVNC

Avs Bvs

EF>50% | EF<50% |EF 35-50% | EF<35% | L .. Kontroll BvsA [ B-1vs A B-2vsA | B-2vs B-1
(:I?n:;) 66.4212,6 |72.012,5 [1218438.5 | 92.0413.0 |142.6237.5 | 0,782 <0,0001%  [<0,0001%| <0,0001* [ <0,0001% | <0,0001*
(lﬁ;;) 195649 (254267 |8442361 | 530201 [107.12308 | 0044 | <00001% [<0,0001%| <0,0001+ | <0,0001+ | <0.0001%
(mﬁ]‘“',) 16.8:88 (466176 | 373091 | 300457 |3554107 | 0.996 <0,0001* |<0,0001% 0131 | <0001 | 0302
(f:) 706:42 650551 |3286101 | 431241 | 253553 | <00001¢ | <0,0001% |<0,0001%| <0.0001% [ <0.0001% | <00001*
(g-l;l:ll,,l) 71.7£13.8 [80,9£18.9 [123.2429.4 | 98.5+19.0 |141,0+£21.6 0,079 <0,0001* <0,0001%| 0,025% <0,0001* <0,0001*
PTM™I 2 2 3 [y 5 - * * - * *
(omay | 0051 2884 4825152 | 389293 | 5504115 | <00001% | <0001 |<00001%| 0006+ | <00001% | <0.0001

7. Abra. A bal kamra paramétereinek Gsszehasonlitasa a kiilonbozo ejekcios
frakcioju csoportokban

A vizsgalt csoportok bal kamrai globdlis strain értékei

A B csoport GLS, GCS és GRS értékei abszolut értékben kisebbek voltak az A
csoporthoz és a kontrollhoz képest. Tovabba, az A csoport GCS és GRS értékei
abszolut értékben kisebbek voltak a kontroll csoport értékeinél. Az A, B-1 és B-2
csoportokat Osszehasonlitva pedig szignifikans kiilonbségeket talaltunk, melyek jol
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lattatjak a bal kamra funkcié csokkenésével parhuzamosan csokkend strain értékeket
(8. abra).

A csop, | Bcesop, | B-1csop, |B-2csop, Ld
Kentroll EIF,::‘](;/ Ell;::ﬂ(‘;/ EFL;;x;y ;E:;«E/ K‘:n‘r‘:n Bvs | oo pavea | B2 | B2wB
e e St e 0 Kontroll ’ A 1
3;':; -22.9£2.5 |-21.7£2.5 |-10.4+3.9 | -13.942,6 [ -8.042.6 [ 0.132 <0,0001* [<0,0001*| <0,0001* | <0,0001% | <0,0001*
GRS , 5 189 " W - " o " - *
(%) 62.349.2 | 55.248.2 |20.248.0 | 282440 | 14.5%4.1 0,004 <0,0001* |<0,0001*| <0,0001* | <0,0001 <0,0001
GCS , ) 5 . - R . - -
(%) -35.024.2 [-31.054.9 |-11,0£6.2 | -16,123.4 | -7.3£5,0 | 0,003 <0,0001* [<0,0001* 0,001 <0,0001 0,048
Apikalis

rotacio  |10.1=12.6 | 10.1£8.7 | 0.1£5.7 34£54 | -2.2+57 1.000 0,001*  [<0,0001* 0,019* | <0,0001* 0.101
©)

Bazilis

rotacio 0.4+8.8 | -0.1£6,5 |-3,5£4.2 | -4.6+4.3 -3.1£3.9 0.973 0.087 0,048* 0,041* 0,159 0.740
©)

Sl')f;l;'/l':ILS 12.244.1 | 10.944.4 | 159445 | 140544 [ 17.224.1 0.485 0,003* [<0,0001*| 0.089 <0,0001* 0.101
0

SD-TTP-CS

(%) 6.9+3.4 7.6£4.6 [15.8+£5.3 | 13.9£5.8 |17.2+4.5 1.000 <0,0001* |<0,0001*| 0,004* | <0,0001* 0.621

8. Abra. A strain paraméterek dsszehasonlitisa a kiilonboz6 ejekcios frakcioju
csoportokban, *p<0,05

A vizsgalt csoportok bal kamrai szegmentalis strain értékei

Az egyes csoportok bal kamra apikalis, mid és bazalis harmadainak atlagos
szegmentalis strain értékeit 6sszehasonlitva az A csoport és a kontroll csopot kozott
nem talaltunk kiilonbséget, mig a B csoportban szignifikansan kisebb (abszolut értéket
tekintve) longitudinalis strain értékek adodtak a bal kamra mindharom harmadaban
az A csoporthoz képest. A B-1, B-2 és az A csoportok szegmentalis longitudinalis
strain értékei szignifikdns kiilonboztek egymastol a bal kamra mindharom
harmadaban (9. abra).

Az egyes csoportokon beliil egymashoz viszonyitva a bal kamra harmadainak atlagos
szegmentalis strain értékeit, a mid Szegmensben mértik az abszolut értékben
legnagyobb longitudinalis strain értéket mindegyik csoportban. Az A és a kontroll
csoport esetében az abszolit értékben legkisebb strain értéke a bazalis szegmensnek
volt, mig a B, B-1 és B-2 csoportok esetén az apikalis harmadnak.

A circumferetialis strain értékek esetében szignifikans kiilonbségeket talaltunk az
apikalis, mid és bazalis harmadok értékei kozott az A és a kontroll csoportban, mely
kiilonbségek azonban a B, B-1 és B-2 csoportok esetében nem voltak jelen (10. abra).

10



Longitudinilis Circumferentialis

0=

3 *
= —
9 = .
4 = * —
£ -] — e
;. * g . hat —
: = v Z —— “ e
** [ — 40 — = —_
L) hd Ll - -
*x —
- o
W b -
| —
T T T : T T T
Apikilis Mid Bauilis Apililis Mid Bazilis
= Kontroll A csop. (LVNCEF>50%) @m0 Bcsop. (LVNC EF<song) = Brlesop. (LVNC EF35-50%) 3 B-2esop. (LVNC EF<35%)

9. Abra. A szegmentalis strainek Gsszehasonlitasa a vizsgalt csoportok kozott,
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10. Abra. A szegmentalis strainek Gsszehasonlitasa a vizsgalt csoportokon beliil,
*
p<0,05

Mechanikus diszperzio és rotdcio

A B csoport SD-TTP-CS és SD-TTP-LS értékei szignifikansan nagyobbak voltak az
A csoporthoz €s a kontrollhoz képest, mig ez utdbbi két csoport értékei egymastol
nem kiilonboztek. A B-1 és B-2 csoportokat vizsgalva az EF csokkenésével mind az
SD-TTP-LS, mind az SD-TTP-CS értéke csokkent.

Az apikdlis rotacidt vizsgalva az A és a kontroll csoport kozott nem talaltunk
szignifikans kiilonbséget. Ugyanakkor az egyes csoportokban az EF csokkenésével az
apikalis rotacio értékének csokkenése figyelheté meg. Kiemelendd tovabba, hogy a
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legrosszabb bal kamra funkcidji B-2 csoport apikalis rotacios értéke negativ szamnak
adddott, mely reverz irany apikalis rotacionak felel meg.

A bazalis rotaci6 értéke szignifikansan kiilonbozott az A és B csoport, valamint a B-
1 és B-2 csoportok kozott.

A rotacié mintazatat vizsgalva, a B csoport 42%-aban talaltunk merevtest rotaciot (B-
2 csoport: n=10, B-1 csoport: n=3), mely az esetek tobbségében az dramutatd
jarasaval megegyez6 irany volt (B-2 csoport: n=10, B-1 csoport: n=2). Az A csoport
26%-nal (n=8) igazoltunk merevtest rotaciot, mely az eldzdekkel ellentétben dontden
(nN=7) az 6ramutato jarasaval ellentétes iranyu volt. Erdekes modon a kontroll csoport
résztvevoinek 23%-nal (n=7) szintén az oOramutatd jarasaval ellentétes iranyu
merevest rotaciot tapasztaltunk.

5.  Kovetkeztetések

Az LVNC egyre szélesebb korben kutatott korkép, melynek morfoldgiai
diagnosztikus kritériumai szuboptimalisak és ellentmonddsosak a myocardialis
mechanikarél szol6 eredmények is.

Vizsgalatunkban els6ként igazoltuk, hogy a CMR felvételek kiértékelésére hasznalt
threshold-alapt kiértékeld szoftver szignifikansan eltéré volumetrias és izomtomeg
értékeket kalkulal a kontrasztanyag beadasa utan készitett bSSFP felvételeken,
kiilondsen a hypertrabekulalt bal kamraval bird6 LVNC populacio esetében. A jelenség
hatterében a vér és myocardium kozti szignal intenzitas kiilonbségének a csokkenése
all, mely fiiggetlen az alkalmazott kontrasztanyag tipusatol. Vizsgalatunk felveti
standardizalt CMR protokollok bevezetését és alkalmazasat, kiilonosen a
hypertrabekulalt bal kamraval biré populaciok esetében.

Az LVNC fenotipust, jo bal kamra funkcioju paciensek bal kamrai jellemzdinek
vizsgalata soran e populdcié normal tartomanyon beliili, azonban az egészséges
kontrollhoz képest nagyobb volumetrias, csokkentebb EF, gyengébb GCS és GRS
értékét, valamint nagyobb circumferentialis irinyu mechanikus diszperziojat talaltuk.
Ezen eltérések mogott a fokozott bal kamrai trabekularizacio jelenléte, a
kovetkezményes enyhe bal kamra dilatacio és a megvaltozott sphericitas allhat. A mar
jol ismert biometriai eltéréseknek megfeleléen a bal kamrai trabekula tomeg értékében
is kimutathatok a férfiak és n6k kozti kiilonbségek, nevezetesen a férfiaknal nagyobb
trabekula tomeg értéket mértink. Ennek megfeleléen az LVNC diagnosztikajaban
kiegészit6 kritériumként alkalmazhatd trabekula tomeg cutoff értéke is jelentésen
eltért a két nemben. fgy vizsgilatunk elséként vetette fel a nemekre jellemzd
diagnosztikus kritériumok sziikségességeét.

Végiil, LVNC betegekben igazoltuk a strain paraméterek fokozatos romlasat, valamint
a longitudinalis és circumferentialis iranyt mechanikus diszperzio novekedését az EF
csokkenésével. Ezzel parhuzamosan a bal kamrai dilatdcid €és a sphericitas
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fokozodasat, valamint az apikalis rotacié értékének csokkenését tapasztaltuk, mig
végiil a jelentdsen csokkent bal kamra funkcidju alcsoportban mar reverz iranyt
apikalis rotacio is kimutathatd volt. Utobbi csoport kozel felénél az apikalis rotacio
iranydnak valtozadsa eredményezte az oOramutatd jarasaval megegyezd irdanyu
merevtest rotaciot.

Vizsgalatainkkal behat6an jellemeztitk az LVNC populaciét a jo bal kamra funkcidju,
csupan morfologiai kritériumokat teljesit6 LVNC fenotipust egyénektdl egészen a
kozepes és jelentds fokban csokkent, mar manifeszt szivelégtelenséggel bird
betegekig. Eredményeink segitik a korai staddiumban, jo bal kamra funkcié mellett
tapasztalhato eltérések, valamint a betegség progresszidjanak jobb megértését.
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