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Etiologie srdečního selhání 

 Ischemická choroba srdeční  (HFrEF) 

 Kardiomyopatie (HFrEF i HFpEF, ev. HFmrEF) 

 Hypertenze (HFpEF) 

 Chlopenní vady (HFrEF i HFpEF) 

 

Špinar et al. Cor et Vasa 2016;58:e530-e568 



Kardiomyopatie 

 strukturálně či funkčně abnormální myokard 

 nepřítomnost ICHS, HN, chlopenní či vrozené srdeční vady, které by 
mohly způsobit tuto poruchu.  



 

 

 



Diagnostika kardiomyopatií 

 EKG, Holterovo monit. EKG, ergometrie, SKG, PK, CT… 

 ECHOkg, MRI… 

 EMB, EFV… 

 genetická diagnostika 

 





 HKMP je definována přítomností zesílení stěn jednoho či více 
segmentů levé komory ≥ 15mm na některé ze zobrazovacích metod 
(ECHOkg, MRI, CT), které není vysvětlitelné hemodynamickými důvody. 
 

 Nejčastější geneticky vázané onemocnění v kardiologii 

 Nejčastější kardiomyopatie v populaci s prevalencí 1:500 obyvatel 

 > 1500 mutací v až 80 genech… 

 Mutace nejčastěji postihují geny pro sarkomerické proteiny 

(„sarkomerická kardiomyopatie“) 
 

 Je příkladem onemocnění vedoucího k HFpEF 

Elliot et al. EHJ 2008;29:270-276. 

Hypertrofická KMP  
jako příčina HFpEF 



 

 

 

Léčba HFpEF 

Eur J Heart Fail. 2016 Aug;18(8):891-975 



 BB snižovaly – na rozdíl od 
ACEI, ARB či MRA – 
celkovou i KV mortalitu 

 Blokáda RAAS 
(dohromady, nikoliv 
individuálně) – na rozdíl od 
BB – snižovala 
hospitalizace pro HF 

Léčba HFpEF 



Závěr:  

Žádný benefit z podávání 
MRA na mortalitu, méně 
hospitalizací 

Léčba HFpEF 



 Americká větev – benefit z 
podání MRA 

 Ru/Gru větev žádný 
benefit 

Léčba HFpEF 



Léčba HFpEF – dif. dg. HKMP 



Jde o sekundární postižení myokardu nebo primární  KMP? 

srdeční amyloidóza sarkomerická HKMP 

Diferenciální dg. HKMP 

zdroj: archiv autora 



Diferenciální dg. HKMP 

sarkomerická HKMP srdeční amyloidóza 



 

 

 

ECHOkg u srdeční amyloidózy 



Circulation 2009;120:1203-1212 

AL amyloidóza - lehké řetězce IgG  

 - nejčastěji lambda, abnormální poměr FLC / 3:1 
 

Familiární amyloidóza - mutovaný transthyretin (mATTR) 

 -  často spojena senzorimotorickou neuropatií 
 

Senilní systémová amyloidóza - „normální“ transthyretin (wtATTR)  

 - postihuje ale prakticky výhradně myokard  (+ sy karpálního tunelu) 

 Hlavní typy srdečních amyloidóz 



 nemutovaný transthyretin wtATTR (senilní A) 

 - starší nemocní (˃ 65 let), muži, izolované kardiální  postižení 

 Se stárnutím populace a  zlepšením diagnostiky (MRI) narůstá výskyt ATTR ! 
 

 Je již kauzální léčba na obzoru? 

 Transthyretinové amyloidózy 



 

 

        

 
  Tafamidis se osvědčil v léčbě  TTR neuropatie  

 

  stabilizuje tetramerickou strukturu transthyretinu, čímž zabraňuje tvorbě  
 amyloidních fibril 

 

 

 Co by nás mohlo čekat v léčbě ATTR? 



 

 

        

 Co by nás mohlo čekat v léčbě ATTR? 



 

 

 

 druhá nejčastější kardiomyopatie s prevalencí 1:2500 
 
 definována dilatací LK (či obou komor) a její systolickou dysfunkcí          
 v nepřítomnosti zjevné příčiny  (ICHS, HN, chlopenní vada) 

Dilatační kardiomyopatie (DKMP) 
jako příklad HFrEF 

Eur Heart J 2008;29(2):270-276 



Jde o specifické onemocnění myokardu nebo familiární KMP? 

 Familiární DKMP 
 Zánětlivá KMP 
 Posttachykardická KMP 
 Endokrinně podmíněná KMP 
 Toxická KMP 
 

 Pátrání po potenciálně reverzibilní příčině dysfunkce LK  
 Specifická cílená léčba dle vyvolávající příčiny 

Diferenciální dg. DKMP 



       

 Průkaz myokarditidy, vývoj EF LK a prognóza 

Přítomnost myokarditidy 
znamená větší šanci na zlepšení 
funkce LK… 

 

…ale prognóza není významně 
ovlivněna 

Krejčí J, 2017, zatím nepublikováno 



       

Vliv přítomnosti zánětu a změny EF LK na prognózu 

Krejčí J, 2017, zatím nepublikováno 



 

 

 Léčba myokarditid / ZKMP 

Caforio et al. Eur Heart J. 2013; 34(33):2636-48. 



  
 imunosupresivní léčba nemá vliv na mortalitu či nutnost srdeční 

transplantace 
 

 naopak má příznivý efekt na zlepšení systolické funkce a geometrii LK 
 

Journal of Cardiovascular Medicine 2016;17:631-637 

 Jaký přínos má imunosupresivní  
léčba u ZKMP?  



 

 
 

 

 

 
 

 

Merken et al. 

 Jaký přínos má imunosupresivní  
léčba u ZKMP?  



 Léčba myokarditid / ZKMP 

Caforio et al. Eur Heart J. 2013; 34(33):2636-48. 



z hlediska farmakologické 
léčby shodný bez ohledu 

na výsledek EMB 
 

přidání specifické léčby 
dle výsledku EMB 

Jaký je tedy terapeutické přístup 
ke kardiomyopatiím se sníženou systol. funkcí LK? 

Ponikowski et al. Eur Heart J. 2016; 37:2129–2200 



Jaký je tedy terapeutické přístup 
ke kardiomyopatiím se sníženou systol. funkcí LK? 

  
z hlediska nefarmakologické 

léčby odlišné načasování 
dle výsledku EMB 

Ponikowski et al. Eur Heart J. 2016; 37:2129–2200 



63% redukce mortality při 
kombinaci ARNI + BB + MRA  

v porovnání s placebem! 

 Kde jsme s léčbou HFrEF dnes?  



 Co by nás mohlo čekat zanedlouho…? 

Vedle rozšíření stávající indikace 
sacubitril/valsartanu bude důležité také  
zhodnocení dlouhodobé bezpečnosti vzhledem 
k dalším efektům inhibice neprilysinu 
 
(snížená degradace amyloidu-β, vzestup endotelinu-1) 



Závěry 

 Srdeční selhání je obvykle jedním ze základních symptomů 
kardiomyopatií 
 

 Problematika kardiomyopatií je široká, komplikovaná…a často nejasná 
 

 Léčba se odvíjí od doporučení pro léčbu srdečního selhání 
 

 Narůstající výskyt srdečních amyloidóz u nemocných manifestujících se 
jako HKMP či RKMP (tzn. HFpEF) - nová léčba na obzoru! 
 

 Častý výskyt myokarditid u nemocných manifestujících se jako DKMP 
(tzn. HFrEF) - cílená léčba pro vybrané nemocné! 
 

 Důležitost jejich správné dif. dg. s ohledem na  možnosti jejich cílené 
léčby 

  



Děkuji za pozornost! 


