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Definice kardiomyopatii

Kardiomyopatie predstavuji strukturalni nebo funkcni
onemocneéni srdecniho svalu, kdy tato srdecni patologie
neni vysveétlitelna ischemickou chorobou srdecni,

arterialni hypertenzi, chlopenni ¢i vrozenou srdecni vadou.



Klasifikace kardiomyopatii
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Dilatacni kardiomyopatie
(DKMP)



Dilatacni kardiomyopatie - definice

Onemocneéni charakterizované dilataci a systolickou
dysfunkci levé komory. Tize postizeni leve komory neni
vysvetlitelna ICHS, arterialni hypertenzi, chlopenni Ci

vrozenou srdecni vadou.



Dilatacni kardiomyopatie - obecneée

Onemocnéni charakterizované:

- dilataci srde¢nich oddilu (kromé LK témérf vzdy i LS, dilatace
pravostrannych oddilu méné Casta)

- snizena systolickou funkci levé komory Ci obou komor

Prevalence ~ 1: 2000 et
25-40% geneticky podmlnenych - t
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srdecnich onemocneni myokardu = & ¢ F

muze napodobovat DKMP!

83
6:73 HR



Dilatacni kardiomyopatie - etiologie

Myokarditida — zanéetliva kardiomyopatie

Etylismus

Kardiotoxicka léecba

Tachykardii indukovana kardiomyopatie
Endokrinopatie, nutricni deficity

Systemova onemocneni, autoimunitni postizeni
Peripartalni kardiomyopatie

Geneticky podminené formy (familarni ¢i nefamiliarni)

Idiopaticka



Dilatacni kardiomyopatie:
symptomy a fyzikalni nalezy

Dusnost  Srdecni hrot vice lateralné
Palpitace a kaudalne

Bolest na hrudi « Systolicky Selest na hroté
Unava s propagaci do axily
Kasel « Tachykardie resp. cval
Synkopa * Inspiracni chrupky

« Znamky pravostranneé insuf.



Dilatacni kardiomyopatie - echo
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Dilatacni kardiomyopatie - echo
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Dilatacni kardiomyopatie - echo
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Dilatacni kardiomyopatie:
zobrazeni koronarnich tepen
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Dilatacni kardiomyopatie:
zobrazeni koronarnich tepen

PHILIPS



Dilatacni kardiomyopatie - terapie

Rezimova opatreni

Farmakologicka lécba

- ACEI a v pripade intolerance sartany
- Betablokatory

- Diuretika

- Inhibitory mineralokortikoidnich receptoru
- Ivabradin, Digoxin, Amiodaron

- Antikoagulacni lécba

ICD a CRT-D

Mechanicka podpora obéhu
Transplantace srdce



Dilatacni kardiomyopatie:
dysynchronie a moznost CRT
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Hypertroficka kardiomyopatie
(HKMP)



Hypertroficka kardiomyopatie - definice

Onemocnéni charakterizované hypertrofii levé komory,
kterou nelze vysveétlit arterialni hypertenzi ci aortalni

stenozou.



Hypertroficka kardiomyopatie - obecne

« predominantni postizeni IVS

* hyperdynamicka funkce LK

* az 70% - dynamicka obstrukce
e prevalence 1:500

 dominance geneticky
podminénych forem a to
predevsim AD typ dedicnosti




Hypertroficka kardiomyopatie - obecne

hypertrofie myokardu

mala dutina LK

LK postizena vice nez PK
dilatovana leva resp. i prava sin
casta asymetricka septalni

hypertrofie




Hypertroficka kardiomyopatie:

T
_ ‘ - e

* Hypertrofie kardiomyocytu

- Dezorganizace svalovych e R
snopcu (disarray) Normalni myofibrilarni

° Fibr()za Ol’ganlzace




Hypertroficka kardiomyopatie:
symptomy a fyzikalni nalezy

Dusnost
Bolest na hrudi
Palpitace

Synkopa

Systolicky Selest mimikujici
aortalni stenézu

Zvedavy uder hrotu
Typické nalezy u nékterych

nesarkomerickych forem



Hypertroficka kardiomyopatie - echo
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Hypertroficka obstruktivni kardiomyopatie
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SAM =  systolic anterior motion® (pfedniho) mitralniho cipu



Mechanismus vedouci k SAM

Drag (Pushing)

Small Outflow Tract Small Outflow Tract

Animal and in-vitro
experiments: SAM
occurs when the papillary
muscles are elevated.

LV flow strikes the underside
of the protruding leaflet
with a high angle of attack

Midseptal hypertrophy
is usually necessary for
resting gradient.

Posterior leaflet SAM.

SAM begins at low Doppler /
outflow tract velocity.

SAM occurs without ASH

Septal myomectomy Septal myomectomy
improves SAM improves SAM




Dynamicka obstrukce vytokoveho traktu

obstrukce LVOT
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HKMP a variabilita tize obstrukce
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Hypertroficka obstruktivni kardiomyopatie
a mitralni regurgitace

21/10/2003 16:15:50 v B5
Octave

Freq.: 1.7 MHz/3.4 MHz

Power: -4.0 dB

Depth: 14.0 cm 5
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SV: 0.9 mm 4
LVRej: 13.08 cmis
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Hypertroflcka kardlomyopatle a EKG
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Hypertroficka kardiomyopatie a terapie

* Vyloucit - Vyraznou fyzickou zatéz
— Periferni vazodilatancia
— Diuretika v monoterapii

 Farmakoterapie - Beta-blokatory
— Verapamil
— Antiarytmika

* ICD

Chirurgicka lécba — Septalni myektomie
— Nahrada / plastika mitralni chlopné
— Srdecni transplantace

* Intervencni léecba (PTSMA)



Perkutanni septalni myokardialni




Chirurgicka myektomie

‘Reduced
outflow

Septal
myectomy

[ncreased f
outflow

/
Incision line
through hypertrophied
basal septum




Table 1. Causes of Sudden Death in 387 Young Athletes.*

No. of Athletes

Myocarditis
Ruptured aortic aneurysm (Marfan's syndrome)
Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy
Tunneled (bridged) coronary artery:
Aortic-valve stenosis
y disease
Dilated cardiomyopathy
Myxomatous mitral-valve degeneration
Asthma (or other pulmonary condition)
Heat stroke
Bl e b=
Other cardiovascular cause
Long-QT syndromef
Cardiac sar

Trauma im

Ruptured cerebral artery

Nahla smrt u mladych- HKMP nejcasteéjsi pricina

Percent







Rizikove faktory nahle srdecni smrti

1. Prekonana srdecni zastava, setrvala KT
Rodinna anamnéza nahlého kardialniho umrti

Nevysvetlitelna synkopa

2.
3.
4. Beh nesetrvalé komorové tachykardie
5. 1Tloust’ka steny LK

6. Obstrukce v LVOT

7. Dilatace levé sine

(8. Abnormalni reakce TK na zatez)

Vypocet 5 leteho rizika SCD dle kalkulatoru ESC a zvazeni ICD



Restriktivni kardiomyopatie
(RKMP)



Restriktivni kardiomyopatie - definice

Onemocnéni charakterizované restriktivni fyziologii
srdecnich komor, které maji normalni ¢i snizené objemy

a nejsou hypertroficke.



Restriktivni kardiomyopatie - etiologie

 Mimo tropy - nejCastéji amyloidéza (AL Ci ATTR forma)

* V rovnikove Africe endemicky endomyokardialni fibroza

« Dalsi priciny:

- radiace Ci chemoterapie
- stradavé choroby

- sarkoidoza

- postizeni tumory atd.



Srdecni amyloidoza:
kardialni manifestace

restriktivni kardiomyopatie

— projevy srdecniho selhavani
ortostaticke hypotenze

arytmie

— poruchy tvorby a prevodu vzruchu
intrakavitarni tromby / embolizace



Amyloidéza — histologicky prukaz

Extraceularni depozita eosinofilniho materialu



Echo

mala objemy komor

P

normalni az vyrazné zvysena tloustka

stén komor A8 *
& % ‘_:-" = & °

dilatace obou sini —— 'g;f*"" g <

normalni az snizena systolicka funkce PS =

LK resp. PK <

restriktivni charakter plneni \w

ztlustéeni chlopni

perikardialni vypotek
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Srdecni katetrizace - hemodynamika
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Amyloidoza - terapie

lécba srdecniho selhani (kongesce)

- klickova diuretika a spironolakton

antikoagulace

Hematologicka léCba (kortikoterapie a cytostatika,
autologni transplantace kmenovych bunék)

transplantace srdce (raritne)



Arytmogenni kardiomyopatie prave
komory (ARVC)



Charakteristicke rysy onemocneni

- typicky autozomalne dominantni dedicnost
- nahrazovani myokardu prave komory fibrolipomatozni tkani
» fokalne / difuzne, od epikardu k endokardu
 typicky v mistech postizeni akineza, dyskineza Ci aneuryzma
 predilekce: - subtrikuspidalni oblast (vtok PK)

- hrotova oblast

- vytokovy trakt PK (RVOT)

. progresivni charakter: postizeni PK — postizeni LK (> 50%)



ARVC - histopatologie

Nahrada myokardu tukovou tkani  Fibroza kolem rezidualni svaloviny


http://content.nejm.org/content/vol335/issue16/images/large/04f1a.jpeg
http://content.nejm.org/content/vol335/issue16/images/large/04f1b.jpeg

Klinicka manifestace

nahla smrt
- jedna z nejcastéjSich pri¢in nahlé srde¢ni smrti

u mladych jedincu a atletu

synkopa, palpitace, dokumentovana arytmie

srdecni selhani
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EKG —viny epsilon




l aVR Vi
\A ) AN (\ { \\ ) | AN AR
l '/W "/ b Vv 'M f " \(\ \/ \u" “||| \ \ | Y \ﬁ' "i,/ / V \." I l/ Al AR
I \l “ =| VIV 4 IN| ¥Ry

|
T B :

v '.""'. AR A A A A
N WiRANLAW: ,H& i | W Y/
W4 /1 / / / l,, L

f
LM
I ) \ u\ f) JJ | I
kj/ 2\ /"in N \/ iy, \Jrquf%,/" \ ﬁw ) | | \ \' | "v'
! ' [RIE “ ,
I avK i’ 'vx , !' U , | Vi
AAT A AT i AL A |" A
' | ] ) "\i| )’\' '(" Il A1 FRY ! l\'l l"?\ I |‘ I| | '
xlmjl./\‘)l Jl,,\)iw ]."\f"l"\'l‘b l r, lev"{\/' "/L/" |j”|/.r\/| )| "hr’ |i lc 1‘}:‘ ||\| ll,‘ li f |i'|. \l",’ ‘!"\\./ ,\/ll\/|v/\\ ' /| !}‘ /"'.{LJ B
o
| | IS
!l } l ; |
! LI 511N 'b'ﬂ'l'| "l"l T
SR ARV WY T T
| | | '] '\' ' " | ,|n| /'.' " /l'l r"" | ,;" l; /' li ‘/{\ / '.\;‘/ :k,x'/ l'-\/' "\,." '|‘Jf/ Jl / !' /" " /all LI '
| e VoYY,

O O A |
' ' | I I
‘ Jll ). ” i\ “nl /l i\ /| ,'!' J .. It
) Vv LA p LN I R R A / I J ' /| /
/ ARE LA t_ l / ‘\, | I/ | / | ,,/ \ { l ( | “' \_.'. U \

15 mm/s 10 mm/mV |"u .15

’ EKG — komorova tachykardle s LBBB morfologii
- 40 "/I 3248

nwn



N

20/10/2006 14:00:08 “ v
Octave
Freq.: 1.7 MHz/3.4 MHz X
Proc.: /11.0/10.0/5.90.7 ;
Power: 0.0 B
FPS:36.0
Depth: 16.0 cm

4

~
-
N
15

109
2:106 HR



Magneticka resonance




Terapie

 Farmakoterapie
- betablokatory a antiarytmika jako amiodaron

 Radiofrekvencni ablace arytmii

* ICD



Takotsubo (kardiomyopatie) syndrom

Typicky u postmenopauzalnich zen v souvislosti se stresem
Inicialni manifestace obvykle pripomina akutni koronarni syndrom

Nutné zobrazeni koronarnich tepen (obvykle SKG) a vylouceni

pritomnosti culprit Iéze

Porucha kinetiky presahuje povodi koronarni tepny a je prechodna

(normalizace systolické funkce nejpozdéji do 6 mésicu)
VysSe elevace troponinu neodpovida tizi poruse kinetiky LK

V lécbe vetsinou pouzivany betablokatory a Kl sympatomimetika



Takotsubo (kardiomyopatie) syndrom
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