HYPERTROPHIAS CM

Patogenezis

A kontrakcios apparatus fehérjeit kddolo genek
mutacioja (pl. B-myosin nehéz lanc defektus) =
sarcomer dysfunctio és/vagy a mitokondriumokbal
szarmazo energia nem jut el a sarcomerekhez

*|zolalt BK hypertrophia jon létre, tarsulhat hozza a BP
tagulata

Fiatal feln6ttekben manifesztalodik



Morfologia

Makro

A hypertrophia asszimmetrikus: a kamrakozti sovenyt
érinti az aorta-billentyl alatt, szemkozt a BK szabad
falaval =» subaorticus stenosis; maskor nemcsak a
septum, hanem a szabad kamrafal is koncentrikusan
hypertrophizalt

FM
*lzomrost hypertrophia; az izomrostok syncytialis jellegQ
osszerendezetlensege (,myofiber disarray”)



HCM: hypertrophias a septum és a szabad kamrafal;
subvalvularis stenosis (nyil); igen szlikke valt BK
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FM: izomrost hypertrophia; az izomrostok syncytialis jelleg
osszerendezetlenseége (,myofiber disarray”

e IR L




Klintkum

* A szUk, hypercontrahald, hypertrophias kamra miatt
gatolt a diastolés telédes, akadalyozott a systolés
Kiaramlas

» Az allapot szamos betegnél évekig nem valtozik,
masoknal fokozatos romlas = idult SZE

* Hirtelen szivhalal kockazata

A kamra relaxaciojat elosegqito terapia javitja
az életkilatast



RESTRICTIV CM

Valamilyen anyag rakodik le a szivben és akadalyozza
a kamrai telédest (diastoles dysfunctio)

Felnottnel amyloid, ill. kotoszovetszaporulat szivet ert
besugarzas, vagy szivsarcoidosis miatt

*Gyermeknél az endocardium és a subendocardium
Ismeretlen oku fibroelasticus megvastagodasa
(endomyocardialis fibrosis)



Amyloid: eosinophil, kongovoros-pozitiv anyag a
szivizomrostok kozott, akadalyozza a tel6dést
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Hematoxilin-eozin




ARRHYTHMOGEN JOBB KAMRAI CM

*Autoszom dominans megbetegedés; a
desmosomakban bizonyos adhézios fehérje hianyzik

FM: a JK falaban az izomrostok kozott zsirsejtek

Klinikum: JK elégtelenség, ritmuszavarok; kamrai
tachycardia = hirtelen szivhalal



Arrhythmogen jobb kamrai CM: a JK falaban zsirsejtek
az izomrostok kozott

Pericardium

Endocardium







MYOCARDITIS

Patogenezis
‘Fertbzés: virus; kullancscsipéssel Borellia baktérium

Lyme kdrban

*Hypersensitiv reakcio: rheumas laz, gyogyszerek,
sarcoidosis

*lsmeretlen oku: oriassejtes myocarditis (heteken belll
halalos)



Makroszkopos észlelet halalhoz vezeto
myocarditisben

* Petyhudt myocardium
 4-ureges tagulat
* Metszlapon fakoé foltozottsag

 + fali thrombus



Diffuz foltozottsag myocarditisben
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Fali thrombus myocarditisben




FM
*Az interstitiumot lobsejtek szurik be e€s a szivizomsejtek

necrosisat idéezik eld

Lymphocytak viralis,
neutrophilek bakterialis fertbzésre,
eosinophilek gydgyszer okozta hypersensitiv
reakciora,
oriassejtek oriassejtes myocarditisre utalnak



Gyogyszer hypersensitivitas-okozta halalos myocarditis;
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Viralis myocarditis
A leggyakoribb myocarditis
*KOrokozo: adenovirusok, enterovirusok, stb.

*A szivizom a primer fertézes utan néhany nappal-
héttel a veraram utjan fert6zo6dik

FM: CD8*T ly-s beszlir6dés és a lobsejtek okozta
myocyta necrosis



A szivizomrostok kozotti interstitiumban levo
— .. = cytotoxikus T-lymphocytak a szivizomsejtek
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“"_%. . " necrosisat okoztak (nyil)
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Kimenetel

 Restitutio ad integrum vagy valtozo mervu
interstitialis fibrosissal gyogyul

* Ritkan halalos lehet

« Néha DCM-be alakul at



Klintkal spektruma szeéles:

 Tunetmentes esetek, hirtelen arrhythmia, pangasos
SZE, hirtelen halal

* Alegtobb beteg gyorsan es kovetkezmeny nelkul
gyogyul



HIRTELEN HALAL FELNOTTKORBAN

*Halal néhany perc alatt

Leggyakrabban sziv eredetl (hirtelen szivhalal),
halalos arrnythmia: pl. kamrafibrillacio lep fel

Boncolaskor az esetek 80%-aban 1SZB: kritikus
szukuletek a foag(ak)ban + acut plakk disruptio =
thrombosis



Az esetek 20%-aban mas betegseg/allapot
*Hypertensiv szivbetegség, szivbillentyl betegseg
cardiomyopathia, myocarditis, az ingervezeto
rendszer betegsegei, stb.

*Tuledzett sziv

*Sulyos vasospasmus, pl. kokain tuladagolasakor



A hirtelen halal nem sziveredetu okai

*Dissectio aortae: haemopericardium vagy elvérzésa
melllrbe

*Hasi aorta aneurysma ruptura: hasuri (haemascos)
és/vagy retroperitonealis vérzes

Pulmonalis thromboembolisatio

*Cerebrovascularis betegseg:
- agyverzes
- a. basilaris thrombosis
- bogyo aneurysma ruptura =» subarachnoidalis vérzes



VELESZULETETT SZIVHIBAK (VITIUMOK)
Felosztasa

Balrol-jobbra sontok:

Pitvari septumdefectus, kamral septumdefectus,
perzisztalo ductus arteriosus

Jobbrol-balra sontok:

Fallot-tetralogia, a nagyarteriak transpositioja
Obstrukciot okoz:

-Coarctatio aortae

Felnottkorban ismerhetik fel

» Kétzsebes aorta/pulmonalis billenty(
* Pitvari vagy kamrai septumdefectus
« Coarctatio aortae



Keéttasakos a. pulmonalis billentyu




Patogenezis

A 3.-8. terhessegi heten a fejlod6 cardiovascularis
strukturakat karositdo behatas éri

* Nem ismert a behatas az esetek 90%-aban
* Polygen oroklodées néhany esetben
 Rubeola fertb6zés, alkoholtoxicitas

* A gyakorisag kromoszomalis sy-kban: pl. Down sy-
ban (21-es trisomia)



Balrol-jobbra sdnttel jaro vitiumok: a szuletéeskor
nem észlelhetd cyanosis

» KOros 0sszekottetes revén a bal szivfélbdl ver jut a
jobb szivfélbe = JK térfogatterhelése = JK dilatativ
nypertrophiaja =» elarasztott tudokeringées =»
vasoconstrictio = pulmonalis hypertensio = a
terfogatterheléshez JK-i nyomasterheles is tarsul

A pulmonalis hypertensio sulyosbodik = a JK-ban
ejekciokor magasabb lesz a nyomas, mint a BK-ban
= megfordul a séntaramlas = terminalisan (2 éves
kor koril) cyanosis és idilt jobbszivfélelegtelenseg



» Az elarasztott tudo fogekony intercurrens
fertdzésekre — lehet halalok

« MUtet: mielott a pulmonalis hypertonia rogzul



Pitvari septumdefectus
(Atrial Septal Defect,
ASD)

90%-a septum secundum
tipusu: a fossa ovalis
hianyzik vagy fenestralt
 Tag JP es JK

 JK: dilatativ hypertrophia
* Tag a. pulmonalis




Kamral septumdefectus
(Ventricular Septal
Defect; VSD)

A leggyakoribb
veleszuletett szivhiba

* Pars membranacea
defectus — 90%

« JK dilatativ
hypertrophiaja

» Kicsiny defectusok
spontan zarodhatnak




Perzisztald ductus
arteriosus
(Patent Ductus

Arteriosus, PDA)

A ductus arteriosus
kozvetlendl a bal
subclavia eredése utan
koti 0ssza az aortat az a.
pulmonalis-szal, szliletés
utan 1-2 nappal elzarodik.
A nyitva maradas oka
ISmeretlen.

Az a. pulmonalis
torzsenek és féagainak a
tagulata

BK hypertrophia, késobb
JK dilatativ hypertrophia

IvC RV

J.M. Kissane: Anderson’s Pathology, 1990




Jobbrol-balra sonttel jaré vitiumok

A sziv venas veére az arterias keringesbe jut =
roviddel a szuletés utan cyanosis



Fallot-tetralogia

(Tetralogy of Fallot, TOF)

* VSD

* VSD-n ,lovaglo”
dextraponalt aorta

* Pulmonalis stenosis

« JK hypertrophia




Nagyarteriak
athelyezodése
(Transposition of great
arteries, TGA)
* Az aorta a JK-bal ered
* A. pulmonalis a BK-bol
ered
e SOnt a ver
keveredéesehez (lehet
pitvari, kamrai, ill. nyitva
marado ductus
arteriosus)




Obstrukciot okoz
Coarctatio aortae (aorta
szlkulete)

Postductalis (felnott-
tipusu) coarctatio

az elzarodott ductus
arteriosustol distalisan
alakul ki

Sokaig tunetmentes
FelsO vegtagokban
hypertensio, also
vegtagokban hypotensio

J.M. Kissane: Anderson’s Pathology, 1990




Praeductalis
(Ujszulottkori-tipusu)
coarctatio

Arcus aortae hypoplasia
a bal a. subclavia és a
d. arteriosus kozott

+ Persisztalo DA

+ ASD

Tobbnyire halalos

RV

IvC

J.M. Kissane: Anderson’s Pathology, 1990




A PERICARDIUM BETEGSEGEI

» Gyulladasok

» Folyadekgyulemek
* Szivtamponad

* Attetek



Heveny szivburokgyulladas

Fertozéses

*Gyakran viralis fert6zes hozza letre; fennallhat
viralis myocarditis-szel egytt; serosus V.
serofibrinosus gyulladas

‘Ritkabban bakterialis fert6zes hozza létre:
szomszedos szerv gennyes gyulladasa terjed a
szivburokra, vagy sepsis all fenn; gennyes
gyulladas



Heveny szivburokgyulladas

Nem-fertozéses fibrines pericarditis
*Transmuralis Ml feletti pericardiumrészlet reaktiv
gyulladasa

‘Uraemia hozza létre

*SLE; serositis részjelensege

‘Rheumas lazban a pancarditis részekeéent



Heveny serofibrines pericarditis: a szivburok
fenyevesztett, verbo, a felszinen fibrinszalcsak




Masodlagos

* Transmuralis Ml feletti pericardiumreszlet reaktiv
gyulladasa

« Uraemia hozza létre

« SLE; serositis részjelensege

 Rheumas lazban a pancarditis részekéent

Morfoldgia
Heveny fibrines gyulladas kepe



Kovetkezmények
* Ha az exsudatum nagy mennyisegl =»
szivtamponad veszelye

*Gyogyulhat nyomtalanul, ill. gocos osszenovesekkel,
nem jar tunetekkel

* Ritkan szivos hegszovet kepzodik =» akadalyozza a
sziv telddesét (idult constrictiv pericarditis)



Klintkum
* Nem jellegzetes mellkasi fajdalom, fekvésre

rosszabbodhat

* DOrzszore;
« Okozhat szivtamponadot; ennek elkertlésere

szurcsapolast vegeznek



Folyadékgyulem a szivburokban
Exsudatum (Id. el6bb)

Transsudatum

« Savos (hydropericardium): idult JK elegtelenségben,
hypoalbuminemias allapotokban

« Serosanguinosus: tompa mellkasi trauma utan,
pericardialis attéetek eseten

Haemopericardium: ver a szivburokban. Okai:
* Aorta dissectio

* Megrepedt Ml

« Szivet ert szuras



Szivtamponad

A szivet pericardialis folyadek nyomja ossze (400 ml-
nel tobb) =» gatolja a diastolés tel6dést

Hirtelen vagy lappangva alakul ki
Ha hirtelen jelentkezik, a szivhangok halkulnak, a

nyaki venak kidullednek, a perctérfogat csokken,
shock jelentkezik



A SZIV DAGANATAI

Primér daganatok

lgen ritkak

Felnottek: Myxoma

Makro: a bal pitvarban a fossa ovalis mellett 1-10 cm;
jobbara kocsanyos

FM: myxoid alapallomanyban tobbmagvid myxoma
sejtek

* Benignus



Myx0|d alapallomanyban tobbmagvu myxoma sejtek




1 éves kor alatt:
Rhabdomyoma; kamrafalbol a szivuregbe no és
szajadékot zar el
Lipoma: a szivben barhol kialakulhat,
hirtelen szivhalalt okozhat



Attétek
- Nem gyakoriak

. Altalaban a pericardiumban jdnnek létre =
carcinosis pericardii, jarhat
serosanguinolens folyadekgyulemmel

« Primér tumor: tudérak, emlorak, melanoma
malignum, v. lymphoma



Tudorak pericardialis attéte, akadalyozta a telodest




