Kardiomyopatie

Kardiomyopatie (KMP) jsou skupinou chorob, jejichz dominantnim rysem je postizeni vlastniho srdecniho svalu
(myokardu). Casto se jedn& o diagndzy per exclusionem, kdy jsou vylouc¢eny jiné mozné pfi¢iny postizeni myokardu
(typicky ICHS, chlopenni vady, arteridIni hypertenze). Spole¢nym jmenovatelem kardiomyopatii je snizena
schopnost kontrakce nebo dilatace srdecni stény.

Klasifikace kardiomyopatii

Dle Evropské kardiologické spolec¢nosti jsou kardiomyopatie déleny na zdkladé
réznych morfologickych a funkénich znakd do péti zakladnich skupin -
hypertroficka, dilatacni, restriktivni, arytmogenni a neklasifikovana
kardiomyopatie (napf. nonkompaktni kardiomyopatie a tako-tsubo
kardiomyopatie).

Ddle Ize tyto kategorie jesté detailnéji Clenit podle toho, zda jsou na
genetickém podkladé (familidlni) ¢i nikoliv, resp. jestli jsou i nejsou
idiopatické.!! Klasifikace je mozna také na zakladé etiologie, napr.
antracyklinovd, alkoholova, zanétlivd kardiomyopatie. Situace je ztizena tim, ze
jednotlivad agens, véetné mutaci, mohou vést k rozvoji rozdilnych druh
kardiomyopatii, napr. sarkoid6za mdze nabyvat obrazu dilata¢ni nebo restriktivni
kardiomyopatie.

Normal Dilated

Dilatacni kardiomyopatie

Dilatac¢ni kardiomyopatie je dle Evropské kardiologické spolecnosti L ' - _
definovdna "pritomnosti dilatace a systolické dysfunkce levé nebo obou Hypertrophic Restrictive
srdecnich komor pri absenci abnormalnich plnicich podminek (arterialni
hypertenze, chlopenni vady) nebo postiZzeni koronarnich tepen dostatecnych k
vyvoldni globaini systolické dysfunkce".?! Jinymi slovy dochazi k dilataci levé
srde¢ni komory, pripadné i dalSich srdec¢nich oddild, a systolické dysfunkci komory a tudiz snizené ejek¢ni frakci,
kterd nemUze byt vysvétlena jinymi moznymi vyvolavajicimi pri¢inami.

Typy kardiomyopatii

Dilata¢ni kardiomyopatie je spole¢né s hypertrofickou kardiomyopatii jednou z nej¢astéji diagnostikovanych
kardiomyopatii.[2!3! |eji etiopatogeneze je nesmirné $iroka. Etiologie, resp. fenotyp dilata¢ni kardiomyopatie
zahrnuje genetické priciny, infekéni ¢i postinfekéni postizeni (zanétliva kardiomyopatie po probéhlé
myokarditis), endokrinni priciny, téhotenskou kardiomyopatii, kardiotoxické postizeni myokardu (protinddorova
lé¢ba, alkohol, kokain), neuromuskularni a autoimunitni poruchy.[2141(5]

Manifestuje se predevsim levostrannym srdecnim selhdnim, arytmiemi a tromboembolickymi komplikacemi.
Diagnostika se opird o neinvazivni (EKG, echokardiografie, magnetickd rezonance) a v nékterych pfipadech i
invazivni vySetfovaci metody (napf. CT koronarografie, endomyokardialni biopsie).[31516]

LécCba dilata¢ni kardiomyopatie je vzhledem k Siroké etiologii taktéz velmi rozmanita. Uplathuje se jak standardni
|éCba srdecniho selhdni, tak v indikovanych pripadech i resynchronizac¢ni [é¢ba srdecniho selhdni, abla¢ni techniky
¢i transplantace srdce. Specificka 1é¢ba neni taktéZ jednoduchou problematikou, nicméné je v mnohych pfipadech
jiz dostupna.t31t4]

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Dilatacni kardiomyopatie.

Hypertroficka kardiomyopatie

Hypertroficka kardiomyopatie je jednim z nejcastéjsich druhl kardiomyopatii s ¢etnosti 1:500 a také jednou z
nejfrekventovanéjsich pfi¢in nahlého umrti mladych jedincd a sportovcu. Je charakterizovana ztlusténim
(hypertrofii) myokardu bez pritomnosti dilatace levé komory, pricemz jsou vylouceny jiné patologie, které
by mohly hypertrofii myokardu vysvétlit (napr. arteridIni hypertenze, stenéza aortalni chlopné, ischemicka choroba
srdecni atd.).

Nejc¢astéjsi pficinou hypertrofické kardiomyopatie je mutace gent kédujicich sarkomerické slozky
kardiomyocytd. Situace je oviem komplikovéna faktem, Zze specifickd mutace je identifikovdna pouze u zhruba
50 % pacientd, a déle také vyskytem mutaci, u kterych je jejich asociace s hypertrofickou kardiomyopatii zatim
nejasna (variace nejasného vyznamu). Hypertrofickd kardiomyopatie se v nékterych pfipadech vyskytuje i u
metabolickych a neuromuskuldrnich poruch (Fabryho nemoc, Friedreichova ataxie).

Klinicky obraz je rozmanity, zahrnuje asymptomatické pripady i pacienty, u nichz je prvni manifestaci maligni
arytmie ¢i ndhla srdecni smrt, kterd je také jednim z hlavnich nebezpeci této nemoci. Hypertrofickou
kardiomyopatii provazi diastolicka dysfunkce (Spatna relaxace hypertrofického myokardu) a v drtivé vétsiné
pripadl hyperdynamicka funkce levé komory s jeji neporusenou systolickou funkci. Vzhledem ke genetickému
podkladu nemoci, jejiz dédi¢nost je autozomalné dominantni s vysokou penetranci, jsou vySetrfovani v ramci
kaskadového screeningu i dalsi ¢lenové rodiny.
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Diagnosticky proces zahrnuje jak zdkladni EKG a echokardiografické vySetreni, tak i dalsi zobrazovaci techniky jako
je magnetickd rezonance srdce, vypocetni tomografie i koronarografie s cilem zobrazeni hypertrofie a dalSich
strukturnich nebo i funkénich zmén myokardu a vylouceni jinych chorob, které by mohly vysvétlit pacientdim stav.
Primarnim cilem terapie je prevence nahlého umrti a Iééba symptomu. Zcela zdsadni je tedy v¢asna
stratifikace rizika ndhlého umrti.

Lécba se skldda z rezimovych opatreni, farmakologické 1é¢by, antikoagulacni a intervenéni terapie pfi fibrilaci sini,
implantace ICD pfi naplnéni indikacnich kritérii, a u vybranych pacientd z alkoholové ablace septa nebo septalni
myektomie.

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Hypertrofickd kardiomyopatie.

Restrik¢ni kardiomyopatie

Restrikéni (restriktivni) kardiomyopatie je vzacny typ kardiomyopatie charakterizovany snizenou
poddajnosti, resp. zvysenou tuhosti myokardu komor. To vede k rozvoji tézké diastolické dysfunkce primarné
levé komory, bez pritomnosti dilatace, zato s pritomnosti tézké dilatace srdecnich sini. V pozdéjSich fazich
nemoci mUze byt postizena i systolicka funkce komor. V klinickém obrazu prevladaji zndmky chronického srde¢niho
selhani se zndmkami méstnani a prevodnich srdecnich poruch. Etiologie restriktivni kardiomyopatie je velice
rlznoroda a zahrnuje predevsim infiltrativni, stfddava a zanétliva onemocnéni (napr. amyloidézu,
hemochromatézu a endomyokardialni fibrézu), dale také pritomnost genetickych mutaci. V diferencialni
diagnostice je nutné restriktivni kardiomyopatii odlisit od restriktivni perikarditidy.
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Diagnostika sarkoidézy je suspektni u pacientl s AV blokadami vyssiho stupné . Vyznamné postaveni ma
vysetreni magnetickou rezonanci srdce a vySetreni pomoci PET. U hemochromatézy se taktéz uplatnuje vysetreni
magnetickou rezonanci a vySetfeni metabolismu zeleza.

U sarkoidézy je hlavni [é¢ebnou moZnosti v indikovanych pripadech imunosupresivni terapie, pripadné primarni
prevence arytmii v podobé implantace ICD.

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Restrikcni kardiomyopatie.

Arytmogenni kardiomyopatie

Arytmogenni kardiomyopatie je geneticky podminénou kardiomyopatii, ktera je charakterizovana
fibrolipomatézni nahradou myokardu. Mutace se objevuji hlavné v genech kédujicich proteiny interkalarnich
disk(, v dlsledku ¢eho? jsou naruseny mezibunééné spoje. Rozdélovani kardiomyocytl podporu i zvysSena
fyzickd namaha nemocnych. Typ dédi¢nosti je vétSinou autozomalné dominantni.

Onemocnéni se projevuje predevsim komorovymi tachykardiemi, systolickou dysfunkci pravé/levé ¢i obou komor a
v nékterych pripadech i ndhlou srde¢ni smrti, kterd mdze byt i prvnim projevem nemoci. Arytmogenni
kardiomyopatie je zérover jednou z nejéastéjsich pFi¢in ndhlého umrti mladych jedincu. Dfive byla
definovana pouze arytmogenni kardiomyopatie (dysplazie) pravé komory. MUze byt ovSsem izolované postiZzena i
komora leva. Dle poslednich doporuceni se tedy uprednostnuje pouziti obecnéjsiho oznaceni ,arytmogenni

kardiomyopatie”.

Diagnostika arytmogenni kardiomyopatie je velmi komplexnim procesem. Je zaloZzena predevsim na pozitivni
rodinné anamnéze, odchylek na EKG a detekovanych zménach struktury a funkce srdecnich komor
(predevsim s vyuzitim echokardiografie a magnetické rezonance srdce). Dale se se vySetruji histopatologické
zmény myokardu. Soucasti diagnostiky je i genetické vysetrfeni mutaci asociovanych s arytmogenni kardiomyopatifi,
vCetné kaskadového screeningu blizkych pribuznych.

Lécba se soustreduje na omezeni fyzickych aktivit, na prevenci malignich arytmii a ndhlého Umrti a |é¢bu srdecniho
selhani. Kauzalni 1é¢ba zatim neexistuje.

L2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Arytmogenni kardiomyopatie.

Srdecni sarkoidoéoza

Sarkoidéza srdce je granulomatdzni zanétlivé postizeni myokardu. Mize se objevit spoleéné s dal$imi
extrakardidlnimi Iézemi ¢i samostatné. Sarkoid6za sama o sobé je multisystémové onemocnéni z nezndmé
pri¢iny. Postihuje zpravidla jedince mezi 25. az 60. rokem. Nejcastéji je granulomatézni zanét lokalizovan v
plicich. Postizeny mohou byt i o¢i, jatra, GIT, klize nebo nervova tkan.

Srdedni sarkoiddza se projevuje poruchami AV vedeni a supraventrikularnimi i komorovymi arytmiemi. Ty
jsou hlavnim nebezpecim nemoci. Pozorujeme také rozvoj srdec¢niho selhani. Pritomnost sarkoiddzy srdce a mira
poruchy srdeéni funkce jsou dllezitymi prediktory progndzy pacientd.

V prvni linii diagnostiky se uplatfuje EKG, holterovska monitorace (intermitentni vyskyt arytmii) a echokardiografie.
Tato vySetreni doplfuji 18-FDG PET/CT (pozitronova emisni tomografie s pouzitim 18-fluordeoxyglukézy) a MRI.
Lécba je zamérena na potlaceni zanétlivé a fibrdzni aktivity imunosupresivni terapii, 1é¢bu srdecni dysfunkce a
prevenci malignich arytmif.

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Srdecni sarkoiddza.
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Srdecni amyloidodza

Srdeéni amyloidéza je infiltrativni onemocnéni charakterizované uklddanim amyloidt v extracelularnich
prostorech myokardu. Mze byt souéasti systémového amyloidového onemocnéni nebo se rozvinout samostatné.
Podle typl prekurzorovych proteinl amyloidu jsou amyloiddzy klasifikovany do nékolika typd. Nejc¢astéjsimi typy
jsou AL (z lehkych imunoglobulinovych retézc) a TTR (transthyretin) amyloidéza. Klinicky obraz je rliznorody a
odviji se od toho, ktery organ je postizeny. V pripadé srdce jsou to hlavné symptomy jednostranného nebo i
biventrikularniho srde€niho selhdavani.

Diagn6za amyloid6zy se odviji od klinického obrazu, analyzy krevnich a bioptickych vzorkl a typickych zndmek na
EKG a zobrazovacich metodach. Vyznam ma vysetreni sérové hladiny volného kappa nebo lambda lehkého
retézce v pripadé AL amyloiddzy. Definitivni diagnéza je zaloZzena az na hodnoceni bioptického vzorku postizeného
organu.

LécCba je cilena jak na I1éCbu srdec¢niho selhani, tak i samotnou pri¢inu vzniku amyloidu. Specificka lécba AL
amyloiddézy je cilend na plazmatické bunky, mj. s vyuzitim chemoterapeutik a specifickych monoklonélnich
protildtek. Nékdy jsou pacienti indikovani k transplantaci kostni dfené . TTR amyloidéza ma v soucasné dobé
specifickou l1é¢bu v podobé stabilizatoru tetraméru transthyretinu (Tafamidis).

£ Podrobnéjsi informace naleznete na stréance Srdecni amyloiddza.

Tako-tsubokardiomyopatie

Tako-tsubo kardiomyopatie (nékdy zvana jako apical ballooning cardiomyopathy, syndrom zlomeného srdce,
stress cardiomyopathy) je vzacné onemocnéni nevyjasnéné etiologie. Dnes je nejvice prijimana teorie o omraceni
myokardu vysokou koncentraci katecholaminti v ob&hu. Katecholaminy plsobi pfimo toxicky na myokard a
sekundarné zplsobuji prechodnou mikrovaskularni dysfunkci. Onemocnéni mimikuje akutni korondrni syndrom
a manifestuje se Casto akutnim srdec¢nim selhanim.

Typickym obrazem na zobrazovacich metodach (véetné ventrikulografie) je snizena kontraktilita apikalnich
segmenti levé komory, kterd je kompenzovana zvy$enou kontraktilitou bazalnich segmenti. PostiZzeni je
sice vétSinou reverzibilni, ale mohou se objevit i zdvazné a Zivot ohroZujici komplikace.

V akutni fazi je nutné opakované monitorovat EKG a echokardiografické parametry pacienta. Lécba je individualni,
opatrnost je nutna pri nasazeni ionotropik. V terapii srde¢niho selhani jsou nasazovdny ACE-inhibitory, diuretika a
betablokatory, které maiji i urcity protiarytmicky efekt a mohou zlepSit obstrukci vytokového traktu levé komory.

L2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Tako-tsubo kardiomyopatie.

Téhotenska kardiomyopatie

Téhotenska kardiomyopatie je razena mezi idiopatické kardiomyopatie. Patofyziologické mechanismy nejsou
zatim zcela vyjasnény. Na manifestaci onemocnéni se podili genetické, nutri¢ni, hormonalni, metabolické a
dalsi faktory, a predevsim jejich vzdjemnda kombinace. Diagnostika vétSinou probiha per exclusionem.

Aby mohla byt stanovena tato diagnéza, musi byt spinéna tfi zakladni diagnosticka kritéria - pritomnost akutniho
srdecniho selhdni se snizenou ejekéni frakci, manifestace obtizi v peripartalnim obdobi nebo v nékolika
meésicich po porodu (eventudlné abortu), a vylou€eni jinych moznych pFic¢in srde¢niho selhavani. Klinicky obraz
téhotenské kardiomyopatie je rozmanity. Farmakologicka intervence je limitovana mj. s ohledem na zdravi
plodu. Jedna se o potencidlné Zivot ohrozujici onemocnéni s nutnosti brzké diagnostiky.

U téhotnych pacientek jsou kontraindikovany ACE-inhibitory, sartany, blokatory aldosteronovych
receptord, ivabradin a warfarin.

K 1é¢bé srdec¢niho selhani u téhotnych pacientek jsou vyuzivdny predevsim betablokatory, nitraty a
diuretika. U pacientek s téhotenskou kardiomyopatii je zvysené riziko a vyskyt tromboembolickych komplikaci.
Situace se u farmakologické [é¢by méni, jakmile pacientky porodi. Slibnym Iékem je agonista dopaminovych D2
receptord bromokriptin.

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Téhotenska kardiomyopatie.

Nekompaktni myokard

U nekompaktniho myokardu predpoklddédme embryonalni poruchu vyvoje myokardu. Je porusena fyziologicka
prestavba spongiézniho myokardu - tzv. solidifikace (probiha prenatdiné od 8. tydne). Nachdzime zde
mnohocetné trabekuly prominujici do nitra komory (spongiézni myokard). Komplikacemi jsou srdecni selhani,
maligni komorova tachykardie, tromboembolické prihody v ¢asném détském véku.

Déleni podle WHO

= primarni KMP - onemocnéni myokardu nezndmé priciny;
= sekundarni KMP (specifickd onemocnéni myokardu) - onemocnéni myokardu, u nichz je pri¢ina znama.
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Odkazy

Externi odkazy

= Kardiomyopatie (TECHmMED) (https://www.techmed.sk/dilatacna-kardiomyopatia/)
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