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Kardiomyopatie (ESC 2008)

® kardiomyopatie jsou definovany jako
myokardialni postizeni, pri kterém je srdecni
sval strukturalné a funkcneé poskozen, pri
soucasné nepritomnosti koronarni nemoci,
hypertenze, nebo chlopenni vady schopné
zpusobit toto onemocnéni.



ESC klasifikace — 2008
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Dilatacni kardiomyopatie

® je charakterizovana zvétsenim dutiny a
snizenim systolické funkce levé nebo obou
srdecnich komor v nepfritomnosti abnormalnich
plnicich podminek (hypertenze, vrozena Ci
ziskana chlopenni vada) nebo postizeni
vencitych tepen dostatecnych ke zpusobeni
globalni systolické dysfunkce

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



Minimalné dilatovana (méstnava) kardiomyopatie

® je charakterizovana snizenim systolické funkce
levé/obou srdecnich komor bez souc¢asné
pritomné restriktivni hemodynamiky nebo
vyznamné dilatace levé komory (< 10-15%)

® frekvence vyskytu v porovnani s DKMP je 1:3

® klinicky obraz a prubéh onemocnéni se
vyznamne nelisi od DKMP

® prognodza pacientu je podobna nebo lepsi nez u
pacientt s DKMP (Cioffi G, J Card Fail, 2004)



Geneticky podklad kardiomyopatii

DCM HCM

NEBL TPM1

CRP3
MYBPC3

FKBP1A

LVNC

Perrot A, Dietz R, Osterziel KJ. Eur J Heart Fail 2007:9:4-6.
Tomasov P et al., EHJ 2009



Etiologie a prevalence

* Familiarni (dédi¢né)
 Nefamiliarni (ziskané)
— Zaneétliva (viry, borrelie, chlamydie, ...)
— Toxicka (alkohol, kokain, protinadorové léky, ...)

— Svaloveé dystrofie (Duchenova a Beckerova dystrofie,
Emery-Dreyfuss svalova dystrofie, ...)

— Tehotenska kardiomyopatie
— Ostatni

* hemochromatoza
» endokrinni a metabolické onemocnéni (hyperthyredza, ...)

Odhadovana prevalence je 1:1.000-2.000 a vyskytuje se v
kazdém veku s maximem v 3. a 4. dec.



Familiarni DKMP

je geneticky podminéna (asi 20-50% nemocnych)
dédi¢nost muze byt autosomalné dominantni, recesivni i
vazana na X-chromozédm (u AD c¢asto neuplna penetrace)
nejcastéji se jednd o mutace genu kadujicich struktu-
ralni bilkoviny bunky (dystrofin, emerin, sarkomerické

proteiny, phospholambam, ...)

také u nefamiliarnich forem se jedna o interakci zevniho
faktoru a genetické dispozice




Patofyziologie

® primarni je porucha funkce myocytd, at uz
pro mutaci nékterého z dulezitych
strukturalnich proteinl, nebo pomoci zevnich
vlivu

® dochazi k poruse kontraktilni funkce
myokardu

®» dlouhodoba aktivace neurohumoralnich
mechanismu

» zvyseni oxidacniho stresu, neprimeérena
hypertrofie myocytl, mnozeni vaziva



Klinicka manifestace

Pfiznaky srdecniho selhani

® namahova dusnost \\\
® paroxysmalni noCni dusnogty °

" nykturie @

® Unava \\\

® nechutenstvi, Iea v epigastriu
® palpitace 40(\

Specifick ’égznaky souvisejici s nékterymi
spec% vymi formami

® svalova slabost



Klinicka manifestace — fyzikalni nalez

Priznaky srdecniho selhani \\\‘
® plicni chrapky

tachykardie, cval

systollcky Selest (mitral ?@rgltace)

zvysena napln krcn| epatomegalie, periferni
otoky (symetrick Sinou DK)

u periferm’vaz%&trlkce

Specifickg naky souvisejici s nékterymi
spe vmi formami

B svalova atrofie
B tres, subikterus



Diagnostika

EKG

— senzitivni, nespecifické
Echokardiografie

— zakladni vysetrovaci metoda
Laboratorni vysetreni

— natriuretické peptidy

CT a MRI

Katetrizacni vysetreni



EKG

* blok levého raménka Tawarova
* nespecifické zmény ST useku aviny T
 mohou byt i Q-kmity (T fibréza)
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/Zobrazovaci metody




* |CHS je nejcastejsi priCina poruchy systolické
funkce levé komory srdecni

* V pripadé viability myokardu je porucha
srdecni kinetiky po uspésné revaskularizaci
reverzibilni

* Bolest na hrudi nemusi byt u nékterych
pacientu (diabetici) pritomna, podobné muze
byt negativni udaj o prodélaném infarktu
myokardu



Diferencialni diagnostika mezi DKMP a ICHS

Metoda Parametr DKMP ICHS
EKG Q-vlna (+) +
LBBB o .
Echokardiografie EDDLV 27cm +4+ (+)
Dilatace RV ++ (+)
Regionalni hypokineza (+) ++
Difuzni hypokineza ++ +
Stfedné vyznamna MR ++ +
Centralni MR ++ +
Angiografie (CT, SKG) Stenoza =70 % - 4




Pocitacova tomografie

Neinvazivni vysetreni, ale radiaCni zatez

* presné hodnoceni objemu, hmotnosti a kinetiky
e zobrazenitrombd

* vylouceni koronarni nemoci - CT koronarografie




CT koronarografie




Magneticka resonance — neinvazivni, bez radiacni zateze
* hodnoceni objemU, hmotnosti a kinetiky

e Spatné zobrazeni vencitych tepen

* ,late enhancement”— pozdni nasyceni, zobrazuje jizevnata
loziska nebo edém tkaneé




Algoritmus lécby DKMP
(Iécba srdecniho selhani)

NYHA I

NYHA .
ICD

NYHA .

CRT
HTX

NYHA IV.




Nefamiliarni
DCM



Zanetliva kardiomyopatie

* Dysfunkce LK navozena zanétem myokardu
* Diagnoza:
— EKG, echokardiografie, kardiospecifické markery, CRP
— SKG, CT — vylouceni koronarni nemoci, MRI — loziska zanétu
— EMB — nejvice specificka
* Lécba:
— Konvencni |é¢ba srdec¢niho selhani (BB, ACEi, diuretika, CRT, ICD, ...)
— Imunosuprese
* Wojnicz (2001) — 84 pacientu, kortikoidy + azathioprin, zlepseni EF LK, NYHA
tfidy, | mortality
* Frustaci (2008) — TIMIC, 85 pacientU, kortikoidy + azathioprin, zlepseni EF LK,
4 EDD LK, { zanétu

— Imunomodulace

* Schultheiss (2008) - 143 patient(, 2 roky, B-interferon, eliminace virové
naloze, zlepseni tridy NYHA (12M, x 24M) a QOL, bez zmény EF LK, rozdil mezi
viry (parvovirus x adenovirus, enterovirus)

» ATB lécba u ,lymské karditidy“




Alkoholem indukovana

zpusobena pravidelnou konzumaci alkoholu, efekt alkoholu je na
davce zavisly, ale vztah neni linearni, predpoklada se také podil
genetiky

pravidelnd konzumace vice nez 90 g alkoholu/d

castéjsi u muzu

kombinace primého toxického plUsobeni a nutriéni karence
Klinicky rozeznavame 2 faze:

— Pocatecni stadium - asymptomaticka dilatace LK s/bez
dysfunkce LK

— Pokrocilé stadium — symptomy, snizena systolické funkce
Lécba - abstinence




Téhotenska kardiomyopatie

Je nefamiliarni DKMP:

— 1) vznik v dobé 1 mésic pfed porodem nebo v prubéhu 5 mésicu po
porodu

— 2) nepfitomnost preexistujiciho kardialniho onemocnéni

— 3) nepritomnosti jiné priciny vyvolavajici srde¢ni dysfunkci
Rizikové faktory tradi¢né zahrnuiji vyssi vék rodicek (>30 let), viceCetné
téhotenstvi, vicerodicky, obezitu, hypertenzi, preeklampsii a je Castéjsi u
¢ernoch(

Patofyziologie zlistava neznama

u poloviny nemocnych dochazi po porodu k castecnému zlepseni nebo
k plné normalizaci parametru LK

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

— hydralazin, nitraty, amlodipin, event. ionotropika

— Antikoagulacni Iécba - LMWH




Kardiomyopatie zpusobena protinadorovymi

léky

Antracykliny

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

Histologicky — charakteristicky nalez v EMB (ztrata myofibril)
Typy

» Akutni —arytmie, reverzibilni snizeni EF LK, mGZe byt i fatalni

* Chronickd — 1-12 mésicq, ireverzibilni

* Pozdni —vice nez 1 rok, ireverzibilni
Riziko: vék, zeny, predchozi ozarovani hrudniku a onemocnéni srdce
Kumulativni ddvka doxorubicinu 400-500 mg/m2 (300 mg/m?2)
Lécba: standardni lécba srdecniho selhani

Transtazumab, Taxany, Cyklofosfamid



Tachykardii indukovana KMP

* Tachykardii indukovana kardiomyopatie je
charakterizovana systolickou dysfunkci levé
komory se srdecnim selhanim, které je
zpusobené perzistentni nebo vysoce
frekventni arytmii s rychlou srdecni frekvenci

— Fibrilace sini

— Flutter sini

— Ostatni supraventrikularni arytmie

— Idiopaticka KT, frekventni komorové extrasystoly



Vylouceni chlopenni vady

* Dilatace a dysfunkce levé komory muze byt

dUsledkem chlopenni vady

— Ao stenoza — u pacientu se | systolickou funkci LK mérime
pro snizeny srdecni vydej gradient, ktery neodpovida tezké
vadé

— Ao regurgitace — v terminalni fazi dochazi k progresivni
dilataci a dysfunkci LK, ktera napodobuje DCM

— Mi regurgitace — terminalné dochazi k dilataci a je obtizné
rozhodnout o primarni pri¢iné, nebot mitralni regurgitace
je Casto pritomna u DCM

* Echokardiografie — morfologie chlopné



Take-home message

e V diagnostickém procesu vyloucit
vliv/podil ICHS, ptipadné chlopenni
vady a tachykardie.

* Myslet na rodinny vyskyt.DCM neni
vzaché onemocneéni. Dle genotypu nelze
stanovit diagnosu.

e Lécit srdecni selhani.



