Hypertroficka kardiomyopatie/lécba

Farmakologicka lécba

Asymptomaticti pacienti nebo pacienti s velmi mirnymi symptomy nemusi vzdy vyzadovat medikamentdzni
terapii.l™ 21V konzervativni terapii obstruktivni HKMP se pouzivaji betablokatory, které maji negativné inotropni,
dromotropni, chronotropni a bathmotropni Gc¢inek a snizuji spotrebu kysliku myokardem. Podobné na myokard
plsobi i verapamil#, , |é¢ivo ze skupiny blokétord kalciového kandlu. Je vhodné ho podévat v kombinaci s
betablokatory, coz umozni snizit davky jednotlivych Iékd. V nékterych zemich se také podava disopyramidg,,
antiarytmikum la tridy s negativnim inotropnim G¢inkem, s cilem zlepseni symptom{ jako bolesti na hrudi nebo
symptom( souvisejicich s obstrukci vytokového traktu levé komory.[3! 2] Diuretika jsou indikovana u pacientl s
rozvinutym srdecnim selhdnim, nicméné je nutné dbat opatrnosti z hlediska hypotense, hypovolemie a provokace
obstrukce vytokového traktu levé komory. PFi rozvinuti systolického srde¢niho selhani jsou indikovany ACE-
inhibitory, spironolakton a dal$i farmaka.?! Nejsou doporucovéna periferni vazodilatancia, kterd maji u¢inek ve
snizeni afterloadu.[*! U pacientl s fibrilaci sinf je indikovana antikoagulaéni 1é¢ba, pfipadné kardioverze.l* Dllezit4
je také prevence infek¢ni endokarditidy.

Lécba a prevence arytmii a nahlé smrti

Medikamentdzni antiarytmickd l1é¢ba sestava z terapie betablokatory nebo amiodaronem. U rizikovéjsich pacientd
je zvazovana indikace implantabilniho kardioverter-defibrilatoru (ICD) v rdmci primarni nebo sekundarni
prevence.[315] Stratifikace pacientl se zvy$enym rizikem ndhlého Uumrti neni vZdy jednoduché a fidi se mnozstvim
kritérii. Jasna je indikace ICD jako sekundarni prevence u osob po srdecni zastavé nebo setrvalych
komorovych tachykardii.’®®! V rdmci priméarni prevence jsou za indika¢ni k zavedeni ICD povaZovana tato
kritéria - rodinnd anamnéza nahlého Umrti, anamnéza synkopy, ¢etné nesetrvalé komorové tachykardie,
hypotense, masivni hypertrofie myokardu levé komory (s tloustkou pres 30mm u dospélych) a prikaz rozsahlejsiho
LGEBIBI, Jako dalsi rizikové faktory ndhlého umrti jsou zvazovana snizena ejekéni frakce levé komory, apikalni
aneurysn[lg, vyrazny subaortdlni klidovy gradient a viceCetné genové mutace sarkomerickych
proteinu.

Chirurgicka a invazivni lécba

Chirurgické reseni zahrnuje septalni myektomii, kterd je ¢asto spojena s ndhradou dysfunk¢ni mitrdini chlopné.
Invazivnim rfeSenim je mySlena perkutdanni transluminailni septalni myokardidlni ablace (PTMSA). Mezi
indikac¢ni kritéria patfi pfitomnost vyznamné obstrukce vytokového traktu levé komory a s tim spojena
vyraznd symptomatologie nemocnych refrakterni k farmakologické 1é¢bé, vyznamna mitraini regurgitace a
dalsi.ll! U pacientd dochazi v disledku snizeni gradientu obstrukce k symptomatické Glevé a také je popisovéano
snizeni rizika ndhlého umrti.l! Periopera&ni mortalita vykonu je 1 aZ 2 %, mezi komplikace patfi perforace septa,
insuficience aortalni chlopné, vznik A-V blokady nebo blokady levého Tawarova raménka (az u 46 % pacient().

Za nejucinnéjsi metodu terapie se ve dnesni dobé povazuje alkoholova septalni ablace, ktera se spociva v
aplikaci koncentrovaného alkoholu do arterie zdsobujici bazalni ¢ast septa za skiaskopické a UZ kontroly. To
zpUsobi transmurdlni nekrézu ¢asti hypertrofovaného septa s naslednym zajizvenim oblasti, kdy je kyZzenim
vysledkem sniZeni gradientu obstrukce a zlep$eni koaptace cipl mitralni chlopné.3I516] Indikace bud k myektomii,
nebo alkoholové ablaci septa se ridi radou kritérii. Mortalita je 1 - 2 %, po vykonu mUze vzniknout blok pravého
Tawarova raménka (az 50 % pacient(), A-V blok Ill. stupné (30 % pacientl); u 8-12 % pacientd je nutné
implantovat trvaly kardiostimulator.
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