Hypertroficka kardiomyopatie/diagnostika

EKG

EKG vy3etfeni je abnormalini u zhruba 90 % pacientt s hypertrofickou kardiomyopatii.l'’ Abnormality EKG mohou
predchézet hypertrofii myokardu u nositell genetické mutace.l?! VySetifeni nema 24dné diagnosticky specifické
znaky. Casto jsou pfitomna voltdzova kritéria hypertrofie levé komory, az hluboka inverze T viny (a dalsi
zmény ST-T Useku) a vina Q. Mohou byt zachyceny rizné supraventrikuldrni a komorové arytmie, i za uziti
Holterovského monitorovéni, coz méa vyznam ve stratifikaci pacientd s rizikem nahlého amrti.[l! 31 [4]

ECHO, srdecni katetrizace a magneticka rezonance srdce

Je posuzovana jak hypertrofie myokardu, ktera je velmi Casto lokalizovana v oblasti interventrikularniho septa,
tak i zmény v chlopennim aparatu mitralni chlopné (véetné papildrnich svald). V souvislosti s mitralni chlopni,
resp. i obstrukci vytokového traktu levé komory, je popisovan systolicky dopredny pohyb predniho cipu
mitralni chlopné (zkratkou SAM). Taktéz je dokumentovana regurgitace mitralni chlopné. Z dalsich parametrd se
hodnoti pritomnost dalSich strukturnich zmén srdce, apikalniho aneurysmatu levé komory, tize diastolické
dysfunkce levé komory a také pomoci kontinualniho Dopplera pritomnost obstrukce vytokového traktu levé
komory v klidu a pfi provoka¢nich manévrech.MBI4 Ultrazvuk je vhodny také pro sledovani progrese onemocnéni
v Case, pouziva se i pri alkoholové septélni ablace a chirurgické myektomii a pro monitoraci pacientd po téchto
vykonech.

Méreni klidového, postextrasystolického i provokovaného gradientiu a presné stanoveni typu obstrukce dle
lokalizace hypertrofie se dé provést pomoci srdec¢ni katetrizace s zavedenim dlouhého katetru do vytokového
traktu a katetru typu pigtail do dutiny LK.

Vyuziti magnetické rezonance srdce ma v tomto pripadé vyznam v detailnéjSim a presnéjSim posouzeni
morfologie srdce, véetné zobrazeni apikalnich segmentu a piipadné hypertrofie nebo aneurysmatu v této
lokalizaci (pfi echokardiografickém vysetfeni nemusi byt tato oblast vZdy jasné zobrazitelnd).'*! Indikuje se také k
neinvazivnimu hodnoceni tkanové charakteristiky myokardu za sledovani pozdniho syceni gadoliniem (late
gadolinium enhancement - LGE).[*!5! Jeho pfitomnost sv&d&i pro intersticialni fibrézu. Obvykle je LGE lokalizovano
midmyokardalné a je ,, skvrnitého charakteru“. U Fabryho choroby se LGE typicky vyskytuje
midmyokardidlné bazalné posterolateralné.[®! | pfes urcité limitace stran technickych aspektd, je detekce LGE
u hypertrofické kardiomyopatie spojovéna s vy$$im rizikem daldiho progresu nemoci a rizika ndhlého Gmrti.[!
Poruchy perfuze myokardu mohou byt detekovany PET vySetfenim.

ECHO a MRI zaznamy hypertrofické kardiomyopatie

ECHO snimek pacienta s Fabryho ECHO snimek pacienta s Fabryho ECHO sekvence apikalni formy

nemoci a hypertrofif nemoci a koncentrickou hypertrofii, hypertrofické kardiomyopatie,
interventrikuldrniho septa a zadni vyrazna hypertrofie apikalni pétidutinova projekce
stény levé komory, parasternalni interventrikularniho septa s

projekce na dlouho osu prechodem na anteroseptum,

parasternalni projekce na kratkou
osu


https://www.wikiskripta.eu/w/Soubor:Morbus_Fabry_LVH_echo_01.jpg
https://www.wikiskripta.eu/w/Soubor:Morbus_Fabry_LVH_echo_02.jpg
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl1-1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl3-2
https://www.wikiskripta.eu/w/Holterovsk%C3%A9_monitorov%C3%A1n%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl1-1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl2-3
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl5-4
https://www.wikiskripta.eu/w/Mitr%C3%A1ln%C3%AD_insuficience
https://www.wikiskripta.eu/w/Aneurysma
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl1-1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl2-3
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl5-4
https://www.wikiskripta.eu/w/Hypertrofick%C3%A1_kardiomyopatie/l%C3%A9%C4%8Dba#Chirurgick%C3%A1_a_invazivn%C3%AD_l%C3%A9%C4%8Dba
https://www.wikiskripta.eu/w/Hypertrofick%C3%A1_kardiomyopatie#Obstruktivn%C3%AD_forma
https://www.wikiskripta.eu/w/Srde%C4%8Dn%C3%AD_katetrizace
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl5-4
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl5-4
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl6-5
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl4-6
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl5-4
https://www.wikiskripta.eu/w/PET

MRI zdznam pacienta s hypertrofii
interventrikuldrniho septa a
apikalnim aneurysmatem

Genetickeé testovani a kaskadovy screening

Genetické testovani dosdhlo v oblasti hypertrofické kardiomyopatie vyznamného pokroku a mé znacny vyznam
predevsim pro tzv. kaskadovy screening. Pokud je u pacienta prokdzdna mutace asociovana s hypertrofickou
kardiomyopatii, mdze byt genetickym testovanim tato diagnéza potvrzena ¢i vyvracena i u dalsich ¢lenl rodiny, i
téch, u kterych se jesté nevyvinula hypertrofie levé komory a obecné fenotyp hypertrofické kardiomyopatie.*!
Situace je ovsem komplikovdna faktem, Zze specifickd mutace je identifikovana pouze u zhruba 50 %
pacientl, a dale také vyskytem mutaci, u kterych je jejich asociace s hypertrofickou kardiomyopatii zatim nejasna
(variace nejasného vyznamu).l!! Pokud neni mutace detekovéna, jsou pfimi pfibuzni pacienta s hypertrofickou
kardiomyopatii pfi absenci priznakl i jinych zndmek hypertrofické kardiomyopatie sledovani EKG a
echokardiograficky v dospélosti v nejcastéji 5-letych intervalech. Screening pribuznych-déti za¢ind jiz kolem
12.roku (nékdy dfive) a zde je sledovani provadéno v intervalech 12-18 mésic(.!!

Sportovni srdce

Urcity stupen hypertrofie mlze byt detekovan i u nékterych vrcholovych sportovcl. Narozdil od hypertrofické
kardiomyopatie je tato hypertrofie myokardu mirna (cca do 13 mm). Pokud se sportovec nachazi v tzv. Sedé zéné
(tloustka myokardu do 15 mm), posuzuje se ddale napr. charakter plnéni levé komory, velikost srde¢nich oddil,
pritomnost LGE a sarkomerickych mutaci, kdy nejsou vysledky téchto vySetreni u fyziologické hypertrofie levé
komory u sportovcl patologické.!!

Pouzita literatura

= MANN, Douglas L, et al. Braunwald s Heart Disease : A Textbook of Cardiovascular Medicine. 10th
Edition vydani. 2015. ISBN 978-0-323-29429-4.

= STANEK, Vladimir. Kardiologie v praxi. - vydani. Axonite CZ, 2014. 375 s. ISBN 9788090489974.

= KUUSISTO, Johanna, Petri SIPOLA a Pertti JAASKELAINEN. Current perspectives in hypertrophic cardiomyopathy
with the focus on patients in the Finnish population: a review. Annals of Medicine. 2016, roC. 7, vol. 48, s.
496-508, ISSN 0785-3890. DOI: 10.1080/07853890.2016.1187764 (http://dx.doi.org/10.1080%2F07853890.20
16.1187764).

= PALECEK, T a P KUCHYNKA, et al. Nesarkomerické formy hypertrofické kardiomyopatie v
dospélosti. Kardiologickd revue - interni medicina. 2011, roc¢. 13, vol. 4, s. 210-220,

= VESELKA, Josef, Nandan S ANAVEKAR a Philippe CHARRON. Hypertrophic obstructive cardiomyopathy. The
Lancet. 2017, roC. 10075, vol. 389, s. 1253-1267, ISSN 0140-6736. DOI: 10.1016/s0140-6736(16)31321-6 (ht
tp://dx.doi.org/10.1016%2Fs0140-6736%2816%2931321-6).

= MARIAN, Ali J. a Eugene BRAUNWALD. Hypertrophic Cardiomyopathy. Circulation Research. 2017, roc. 7,
vol. 121, s. 749-770, ISSN 0009-7330. DOI: 10.1161/circresaha.117.311059 (http://dx.doi.org/10.1161%2Fcirc
resaha.117.311059).

= PROF. MUDR. STEJFA, Milo$, et al. Kardiologie. 3. vydani. 2007. 776 s. ISBN 978-80-247-1385-4.

m KAUTZNER, Josef. Srdecni selhani : aktuality pro klinickou praxi. - vydani. Mlada fronta, 2015. ISBN
9788020435736.

m KUCHYNKA, P. Kardiomyopatie [online]. [cit. -]. <http://int2.If1.cuni.cz/file/5727/kardiomyopatie-pro-
mediky.pdf>.

= BRTKO, Miroslav, Jozef STASEK a Jan VOJACEK, et al. Hypertroficka kardiomyopatie - sou¢asné moznosti
&Cby. Intervencni a akutni kardiologie [online]. 2008, ro¢. 3, vol. 7, s. 100-105, dostupné také z
<https://www.iakardiologie.cz/pdfs/kar/2008/03/04.pdf>. ISSN -.


https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl1-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Mutace
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl1-1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl1-1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=79824&useskin=printer#cite_note-%C4%8Dl1-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-0-323-29429-4
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/9788090489974
http://dx.doi.org/10.1080%2F07853890.2016.1187764
http://dx.doi.org/10.1016%2Fs0140-6736%2816%2931321-6
http://dx.doi.org/10.1161%2Fcircresaha.117.311059
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-247-1385-4
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/9788020435736
http://int2.lf1.cuni.cz/file/5727/kardiomyopatie-pro-mediky.pdf
https://www.iakardiologie.cz/pdfs/kar/2008/03/04.pdf

Reference

1. MANN, Douglas L, et al. Braunwald s Heart Disease : A Textbook of Cardiovascular Medicine. 10th
Edition vydani. 2015. ISBN 978-0-323-29429-4.

2. KUUSISTO, Johanna, Petri SIPOLA a Pertti JAASKELAINEN. Current perspectives in hypertrophic cardiomyopathy
with the focus on patients in the Finnish population: a review. Annals of Medicine. 2016, rocC. 7, vol. 48, s.
496-508, ISSN 0785-3890. DOI: 10.1080/07853890.2016.1187764 (http://dx.doi.org/10.1080%2F07853890.20
16.1187764).

3. STANEK, Vladimir. Kardiologie v praxi. - vydani. Axonite CZ, 2014. 375 s. ISBN 9788090489974.

4. VESELKA, Josef, Nandan S ANAVEKAR a Philippe CHARRON. Hypertrophic obstructive cardiomyopathy. The
Lancet. 2017, ro¢. 10075, vol. 389, s. 1253-1267, ISSN 0140-6736. DOI: 10.1016/s0140-6736(16)31321-6 (ht
tp://dx.doi.org/10.1016%2Fs0140-6736%2816%2931321-6).

5. MARIAN, Ali J. a Eugene BRAUNWALD. Hypertrophic Cardiomyopathy. Circulation Research. 2017, roc. 7,
vol. 121, s. 749-770, ISSN 0009-7330. DOI: 10.1161/circresaha.117.311059 (http://dx.doi.org/10.1161%2Fcirc
resaha.117.311059).

6. PALECEK, T a P KUCHYNKA, et al. Nesarkomerické formy hypertrofické kardiomyopatie v
dospélosti. Kardiologicka revue - interni medicina. 2011, roc¢. 13, vol. 4, s. 210-220,


https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-0-323-29429-4
http://dx.doi.org/10.1080%2F07853890.2016.1187764
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/9788090489974
http://dx.doi.org/10.1016%2Fs0140-6736%2816%2931321-6
http://dx.doi.org/10.1161%2Fcircresaha.117.311059

