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Dilatacni kardiomyopatie

je charakterizovana zvétsenim dutiny a
snizenim systolicke funkce leveé nebo obou
srdecnich komor v nepritomnosti
abnormalnich plnicich podminek (hypertenze,
vrozena Ci ziskana chlopenni vada) nebo
postizeni vencitych tepen dostatecnych ke
zpUsobeni globalni systolickeé dysfunkce

dilatace a dysfunkce pravé komory muze byt
pritomna, ale neni nutna pro diagnozu



Minimalne dilatovana (mestnava)

kardiomyopatie

je charakterizovana snizenim systolicke
funkce leve/obou srdecnich komor bez
soucasne pritomne restriktivni
hemodynamiky nebo vyznamne dilatace leve
komory (< 10-15%)

frekvence vyskytu v porovnani s DKMP je 1:3
klinicky obraz a prubeh onemocnéni se
vyznamneé nelisi od DKMP

prognoza pacientu je podobna nebo lepsinez u
pacientU s DKMP (Cioffi G, J Card Fail, 2004)



Prevalence

odhadovana prevalence je 1:2500 v USA, v
Ceské republice bude asi podobna

je pricinou terminalniho srdecniho selhani asi
U 1/3-1/2 pacientu indikovanych k srdecni
transplantaciav Ceské republice je nej¢astéjsi
pricinou

vyskytuje se v kazdem veku s maximem
vyskytu v treti a Ctvrte dekadé



Etiologie

Familiarni (dedicné)
Svalove dystrofie (Duchenova a Beckerova dystrofie,
Emery-Dreyfuss svalova dystrofie, ...)

Nefamiliarni (ziskané)
Zanétliva (viry, borrelie, chlamydie, ...)
Toxicka (alkohol, kokain, protinadorové léky, ...)
Tehotenska kardiomyopatie

Ostatni
hemochromatodza
endokrinni onemocnéni (hyperthyreoza, ...)
metabolické onemocnéni (deficit thiaminu, ...)



Familiarni DKMP

je geneticky podminéna (asi 20-48% nemocnych)
dédicnost mUze byt autosomalné dominantni, recesivni i
vazana na X-chromozom (u AD casto neuplna
penetrace)

nejcastéji se jedna o mutace genu kodujicich struktu-
ralni bilkoviny bunky (dystrofin, emerin, sarkomericke

proteiny, phospholambam, ...)

podle soucasnych poznatkU se také u nefamiliarnich
forem Casto jedna o interakci zevniho faktoru a
geneticke dispozice



Geneticke mutace u DCM
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Patologicka anatomie

Makroskopicky nalez:

- dilatace srdecnich dutin

- dilatace chlopennich Usti

- Casto pritomne tromby

Histologie:

- familiarni — nespecificky nalez (zvysena

fibroza intersticia, hypertrofie nékterych
myocytd soucasné s atrofii a zanikem
jinych)

- néktere nefamiliarni formy maji

charakteristicky nalez




Patofyziologie

» primarni je porucha funkce myocytu,
at uz pro mutaci nékterého z dulezitych
strukturalnich proteinu, nebo pomoci zevnich
vlivu

» dochazi k poruse kontraktilni funkce
myokardu

» dlouhodoba aktivace neurohumoralnich
mechanismu

» zvyseni oxidacniho stresu, nepfimérena
hypertrofie myocytu, mnozeni vaziva




Patofyziologie
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Klinicka manifestace - symtomy

Priznaky srdecniho selhani

namahova dusnost
paroxysmalni nocni dusnost
nykturie

unava , | |
nechutenstvi, bolest v epigastriu
palpitace

Specifické priznaky souvisejici s nékterymi
specifickymi formami

svalova slabost
abstinencni priznaky (alkohol, ...)



Klinicka manifestace - fyzikalni nalez

Priznaky srdecniho selhani
plicni chropky
tachykardie, cval
systolicky selest (mitralni regurgitace)
zvysena napln krcnich zil, hepatomegalie, periferni

otoky (symetricke, vétginou DK)
periferni vazokonstrikce

Specifické priznaky souvisejici s nekterymi
specifickymi formami

svalova atrofie
tres, subikterus



Diagnostika

EKG

senzitivni, nespecificke
Echokardiografie

zakladni vySetrovaci metoda
Katetrizacni vysetreni
CT a MRI
Laboratorni vysetreni

natrialni peptidy, krevni obraz, ...
Endomyokardialni biopsie

predevsim u nékterych nefamiliarnich forem



EKG
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RTG hrudniku

Velikost srdecniho stinu (KTI), plicni méstnani
Diferencialni diagnostika dusnosti




Echokardiografie

Echokardiografie je zakladni vySetrovaci metodou

dilatace srdec¢ni oddilU, vzdy levé komory, Casto také pravostrannych
vyznamné snizena systolicka funkce levé (Casto i praveé) komory
difdzni porucha kinetiky

diastolicka funkce (transmitralni prdtok)
kvantifikace a semikvantifikace mitralni regurgitace
kvantifikace plicni hypertenze (trikuspidalni reqgurgitace)

TDI - diastolicka funkce, restriktivni plnéni
strain —hodnoceni asynchronie



Echokardiografie




Echokardiografie
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Pocitacova tomografie

Neinvazivni vysetreni, ale radiacni zatéz
presné hodnoceni objemU, hmotnosti a kinetiky
zobrazenitrombU
vylouceni ICHS - CT koronarografie




CT koronarografie




Magneticka resonance

Magneticka resonance — neinvazivni, bez radiacni zatéze, hure
dostupna
hodnoceni objemU, hmotnosti a kinetiky
.late enhancement" — pozdni syceni, zobrazuje jizevnata
loziska nebo edem tkané




Katetrizacni vysetreni

SKG

vylouceni ICHS, invazivni
Pravostranna katetrizace

kvantifikace plicni hypertenze (pred TX)

~A A AN J‘_M A

o d. 113 BPM
T‘|easure PR
07:43: 18

49 mmig

e s A iii_i 120 BPM
[{t r; “Measure PCU .
h I e 07:44: 12
| £l 1; 100 ‘Zgw‘
5 wm :” Iilwl
I .\
A
PCU
( 23)
ﬁ,ﬂ ) NEE R
JAIILJ\

25mn/'s



Diferencialni diagnostika mezi DKMP a ICHS

Metoda Parametr DKMP ICHS
EKG Q-vlna (+) ++
LBBB o |
Echokardiografie EDDLV=7cm ++ (+)
Dilatace RV ++ (+)
Regionalni hypokineza (+) ++
Difuzni hypokineza ++ +
Stredné vyznamna MR ++ +
Centralni MR ++ +
Angiografie (CT, SKG) Stenoza =70 % - e+




Endomyokardialni biopsie

RHEEE])

Invazivni vysetreni

- relativné bezpecna

- pouze indikované pripady s odpovédi
na definovanou otazku

- vétsinou z pravé komory

Indikace

- transplantace srdce

- myokarditidy

- zanétliva kardiomyopatie
- antracyklinova toxicita

- hemochromatoza




Histologicke hodnoceni EMB

- klasicka histologie
- imunohistochemicke vysetreni
- PCR

e



Indikace EMB

Table 2 The role of endomyocardial biopsy in 14 clinical scenarios

Scenario Clinical scenario Class of Level of
number recommendation evidence
(1, lla, b, 1) (A, B, C)
1 New-onset heart failure of < 2 weeks® duration associated with a normal-sized or dilated | B
left ventricle and hemodynamic compromise
2 New-onset heart failure of 2 weeks’ to 3 months' duration associated with a dilated left | B

ventricle and new ventricular arrhythmias, second- or third-degree heart block, or
failure to respond to usual care within 1 to 2 weeks
3 Heart failure of > 3 months" duration associated with a dilated left ventricle and new  lla C
ventricular arrhythmias, second- or third-degree heart block, or failure to respond to
usual care within 1 to 2 weeks

4 Heart failure associated with a DCM of any duration associated with suspected allergic lla C
reaction and/or eosinophilia

5 Heart failure associated with suspected anthracycline cardiomyopathy lla C

3] Heart failure associated with unexplained restrictive cardiomyopathy lla C

) Suspected cardiac tumors lla C

4] Unexplained cardiomyopathy in children lla C

9 Mew-onset heart failure of 2 weeks” to 3 months' duration associated with a dilated left b B

ventricle, without new ventricular arrhythmias or second- or third-degree heart bock,
that responds to usual care within 1 to 2 weeks
10 Heart failure of == 3 months' duration associated with a dilated left ventricle, without  llb C
new ventricular arrhythmias or second- or third-degree heart block, that responds to
usual care within 1 to 2 weeks

11 Heart failure associated with unexplained HCM b C
12 Suspected ARVD/C b C
13 Unexplained ventricular arrhythmias [[&} C
14 Unexplained atrial fibrillation 1} C

AHA, ACCF, ESC scientific statement 2006



Lecba

Rezimova opatreni:
restrikce soli a tekutin, zakaz alkoholu
primérena pohybova aktivita
Farmakologicka lecba:
standardni lécba srdecniho selhani
ACE inhibitory
Beta-blokatory (carvedilol, bisoprolol, metoprolol)

Blokatory receptoru pro aldosteron (spironolacton,
eplerenone)

Diuretika (furosemid, thiazidy, ...)
Blokatory receptoru pro angiotenzin (ATz1)



Farmakologicka lecba

Specificke otazky farmakologicke lecby:

Blokatory AT1 receptorU
Nejsou dUkazy, Ze jsou lepsi nez ACEi, proto nejsou indikovany

Mozna indikace — trojkombinace s ACEi + BB v pripadé nedostatecni
kontrolovaného TK, vede k snizeni hospitalizaci, bez vlivu na mortalitu

Indikace — intolerance ACEi, BB

lvabradin
Klidova srdecni frekvence > 70/min pri lécbé BB
studie SHIFT

Antikoagulace a antiagregace (wARCRAFT)

ASA —nedoporucuje (x ACEi), HELAS, WASH study

Antlkoagulace by méla byt zvazena (EF<20%, CMP, trombus),
nedoporucuje se vsak pro rutinni podavani



Farmakologicka lecba

Specificke otazky farmakologicke lecby:

Digoxin

studie DIG — neovlivnil mortalitu, ale morbiditu

Indikovan — symtomaticke srdecni selhani se soucasnou fibrilaci sini
Antiarytmika

amiodarone —SV tachykardie, VT — aditivné k ICD

Statiny

bez profitu (CORONA, GISSI HF), pouze pro pacienty u kterych je jina
indikace

NSAID
zvysuji mortalitu u SS (Gislason, 2009)



Nefarmakologicka lecba

Srdecni resynchronizacni lecba
Indikace: ND IL/Ill.-1V.st., QRS > 130/120ms LBBB, > 150ms non-LBBB

! mortalitu, symptomy, nutnost hospitalizaci, dochazi k pozitivni
remodelaci LK, | Mi reg.

non-responders (PROSPECT — echo parametry asynchronie LK)
Implantabilni kardioverter defibrilator
Indikace:
primarni — EF LK < 35%, ND II.-lll.st.
sekundarni — po KPCR, dok. setrvala KT
! mortalitu ve srovnanim s placebem ¢ amiodaronem
DKMP x ICHS
Mechanicke srdecni podpory
Indikace:

terminalni faze srdecni selhani resistentni na klasickou farmakoterapii jako
,bridge-to-transplantation or recovery"

specializovana centra



Nefarmakologicka lecba

37% redukce morbidity a mortality
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Srdecni transplantace

zavedene |lecba terminalni faze DMP
nedostatek darcu , donor aIIocation“

pres pokroky vimmunosupresivni lecbé se kfivky preziti
zasadnim zpUsobem nemeni

100 rozdily mezi vSemi kfivkami jsou statisticky vyznamné na hladiné
p < 0.0001
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Algoritmus lecby DKMP

NYHA L.

NYHA IL.

NYHA III.

NYHA IV.

ACEi
(AT1)

ACEi
+ B-blokatory
Sympt.: diuretika

ACEi, B-blokatory
+ spironolakton
Sympt.: diuretika + digoxin (AF)

ACEi, B-blokatory, spironolakton
+ blokatory receptor(i AT1
Sympt.: diuretika + digoxin

CRT

ICD



O ¢em se hovori

BPN ,guided" lecba
PRIMA — 345 pacientU (Pfisterer, JAMA, 2009)

prospektivni, randomizovana, ,single-blinded" studie
neprokazala zlepseni

Srdecni resynchronizace u mirné symtomatickych
REVERSE - 600 pts (Linde, JACC, 2008)

mirné pokrocilé srdecni selhani (NYHA I-Il)
| hospitalizaci, zlepseni parametr0 LK
nedoslo ke snizeni mortality

MADIT CRT - 1820 pacientU (Moss AJ, NEJM 2009)
mirné srdecni selhani (NYHA I-1l, EF < 30%, QRS > 130ms)
BiV + AICD versus AICD
! mortalitu a hospitalizace pro srde¢ni selhani



REVERSE

Mean LVESVI, LVEDVI, and LVEF at Baseline and 12 Months in the CRT-OFF and CRT-ON

Groups
LVESVI (ml/m2) LVEDVI (ml/m2) LVEF (%)
P<0.0001 P<0.0001 P<0.0001
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RAFT study
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Alkoholem navozena DKMP

zpUsobena pravidelnou konzumaci alkoholu, efekt
alkoholu je na davce zavisly, ale vztah neni linearni,
predpoklada se take podil geneticke dispozice

pravidelna konzumace vice nez qgo g alkoholu/d

castéjsi u muzu

kombinace primého toxického pUsobeni a nutricni karence
rozeznavame 2 faze:

pocatecni stadium - asymptomaticka dilatace LK s/bez
dysfunkce LK
pokrocilé stadium — symptomy, snizena systolicke
funkce

lecba — |écba srdecniho selhani, abstinence !!!




Relative risk of total mortality

Alkoholem navozena DCM
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DKMP u svalovych dystrofii

tradicné se radi jako samostatna jednotka, i kdyz podkla-
dem jsou mutace genU kodujich dystrofin a emerin, a tak
by mély patfit k familiarnim formam
ddvodem je jejich klinicky obraz se soucasnym postizenim
svalu

Duchenova muskularni dystrofie — mutace dystrofinu (X-
recesivni), projevy do < 5 let, Umrti ~ 25 let, vetSinou pod
obrazem respiracniho selhani, postizeno svalstvo trupu

Beckerova muskularni dystrofie — podobna, méne casta,
kardialni manifestace az kolem 30 let, poruchy rytmu a
srdecni selhani

Emery-Dreyfuss svalova dystrofie — X-vazena mutace pro
emerin, postizeno svalstvo koncetin, poruchy rytmu



Tehotenska kardiomyopatie

Je nefamiliarni DKMP:
1) vznik v dobé 1 mésic pred porodem nebo v pribéhu 5 mésicd po porodu
2) nepritomnost preexistujiciho kardialniho onemocnéni
3) nepritomnosti jiné priciny vyvolavajici srdecni dysfunkci
Rizikove faktory: tradicné zahrnuji vyssi vek rodicek (>30 let), viceCetne
tehotenstvi, vicerodicky, obezitu, hypertenzi, preeklampsii a je Castéjsi u
¢ernochd
Patofyziologie zUstava neznama
Prognoza:

u vétsiny nemocnych dochazi po porodu k castecnému zlepseni nebo
k plné normalizaci parametru LK (az u 50 % behem 6 mésicu po porodu)

dalsi téhotenstvi predstavuje zvysene riziko (21% respektive 44%,
mortalita 19%)

Lecba
hydralazin, nitraty, amlodipin, event. iontropika
antikoagulacnilecba - LMWH



Kardiomyopatie zpusobena protinadorovymi

leky

Antracykliny

Mechanismus — pfedpoklada se na davce zavislé poSkozeni myocytu 1
oxidacniho stresu = kumulativni ztrata myocyt0 = snizeni systolické
funkce LK

Histologicky — charakteristicky nalez v EMB (ztrata myofibril)

Typy
Akutni—arytmie, reverzibilni snizeni EF LK, mUZze byt i fatalni
Chronicka —1—12 mésicy, ireverzibilni
Pozdni—vice nez 1 rok, ireverzibilni
Riziko: veék, zeny, predchozi ozarovani hrudniku a onemocnéni srdce
Kumulativni davka doxorubicinu 4£00-500 mg/m2 (300 mg/m2)

Lecba: standardni lécba srdec¢niho selhani

Transtazumab, Taxany, Cyklofosfamid



Zanetliva kardiomyopatie

Jedna se o poskozeni myokardu infekci nebo infekci navozenym zanétem
Etiologicky:
Viry (adenoviry, enteroviry, parvovirus Bi1g, HHV-6, ...)
Baktérie (borrelie, corynebacterium diphteriae, ...)
Ostatni (mykoticke, protozoa)
Déleni:
Myokarditidy
fulminantni—rychla progrese s vyvojem dysfunkce LK s nutnosti ionotropni
nebo mechanické podpory, vétsinou reverzibilni

akutni—rychly pribéh s teplotami, zménami EKG, pos. KSM, mozny poruchy
kinetiky, poruchy AV prevodu, cca u 80% dojde k Upravé

Zanétliva DKMP
- ma morfologicka i klinicky obraz DKMP
- histologicky jsou v myokardu pritomny znamky zanétu s/bez soucasné infekce



Zanetliva kardiomyopatie

Diagnoza:
EKG, echokardiografie, kardiospecifické markry, CRP
SKG, CT —vylouceni koronarni nemoci, MRI - loziska zanétu
EMB — nejvice specificka
Lécba:
Konvencni lécba srdecniho selhani (BB, ACEi, diuretika, BiPM, ICD, ...)
Imunosuprese
Wojnicz (2001) — 84 pacientU, kortikoidy + azathioprin, zlepseni EF LK, NYHA
tridy, | mortality
Frustaci (2008) —TIMIC, 85 pacientd, kortikoidy + azathioprin, zlep$eni EF LK,
EDD LK, 4 zanétu
Imunomodulace
Schultheiss (2008) - 143 patientU, 2 roky, B-interferon, eliminace virové naloze,
zlepSeni tridy NYHA (22M, x 24M) a QOL, bez zmény EF LK, rozdil mezi viry
(parvovirus x adenovirus, enterovirus)
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Hemochromatoza
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