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Predpoklady

Definice DKMP: dilatace a sniZzena ejek¢ni frakce LKS po vylouceni ICHS,
objemového a tlakového pretizeni (LVEDDI= 33 mm/m2 u Zen a 34 mm/m2 u
muzu; LVEF< 45%)

* Provadime skrining €lenu rodin pacientt s DKMP odd.srde¢niho selhani IKEM
» Kilinickeé vySetreni, EKG, echokardiografie
* Genetické vysetieni (MUDr.Krebsova)

Existuje jednoduchy parametr, ktery odhali nosiCe mutaci?
Existuje jednoduchy parametr, ktery odhali Casny rozvoj onemocnéni?
Dokaze deformacni analyza odhalit latentni dysfunkci?
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Definice skupiny

Skrining u 190 jednotlivcl
- Komplexni echo vysetieni u 146 rodinnych pfislusniki (84 rodin)
- Konkluzivni genotyp u 124 subjektd (znamé pric¢inné varianty DKMP)
-57 genotyp negativni
-34 nosicl pricinné varianty titinu (TTN)
-33 nosicl pric¢inné netitinové varianty (non-TTN)
(=22 subjektd s nekonkluzivni genotypizaci)

Echokardiografie (analyza bez znalosti genotypu)
-rozméry a objemy komor (2D biplanarni Simpsonova metoda, 3D volumetrie)

-diastolické parametry LK
-deformacni analyza (longitudinalni strain) LK a PK z 2D a 3D smycek

Normohodnoty dle platnych doporucenych postupt EACVI/ASE
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2D a 3D rozmery a objemy LK - principy
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Strain analyza - principy

65=-18.3% )
Peak Systolic Strain

Latentni dysfunkce u onkologickych pacientu

Post-TCPH Trastuzumab x 3M Trastuzumab x 5M
Pre-Trastuzumab Pre-Pertuzumab Pertuzumab x 2M
LVEF 54% LVEF 53% LVEF 29%
GLS -17% GLS -11% GLS -7% :
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Echokardiografie

VysSetfitelnost pacientu:
Biplanarni hodnoceni EF u 97% subjektt, GLS LK u 90% a 3D u 51%

Snizena EFLK (45-55%) byla zastizena u 35 jedincu (28%)
-genotyp negat 19%, TTN v 41% (vs.negat p=0,045), non-TTN 33% (ns.)

(= genotyp negativni: absence patogenni varianty kardiomyopatického genu =
negativni vysledek Ci detekce varianty nejasného vyznamu)

Dysfunkce LKS s EF <45% u 4 subjektt (2,8%) 1 TTN a3 non-TTN

NosicCi TTN se od genotyp negativnich liSili v LVEDDI a LVESDI, EFLK, ale ne v
GLS!
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TTN vs negat

o b
mst Siatistics

ESV bi EF bi ) GLS LK GLS PK 3D EDV 3D ESV
Mann-Whitney U 753,500 566,000 663,000 142,000 269,500 251,000
Wilcoxon W 2293,500 1161,000 1191,000 ) 332,000 459 500 686,000
Z -1,533 -3,217 -1,169 -1,934 - 127 -,917
Asymp. Sig. (2-tailed) 125 001 242 | ,0563 ,899 ,605
_
Non-TTN vs negat
Tes;t.Stgtisticsb
K S,
LVEDD_ /LVEDD
indexed m /indexed m2 p Em septa Em later
Mann-Whitney U 740,000 |y 656,500 ‘| 667,000 640,000
Wilcoxon W 2393,000 2309,500 : 1228,000 1201,000
Z -1,679 '|r -2,378 ,’ -2,300 -2,525
Asymp. Sig. (2-tailed) ) ,092 ‘\‘ ,017 ," ,021 ,012
.\\ ’,,

b. Grouping Variable: Negative_vs._nonTTN
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LVEDDi
(mm/m?2)
LVESDi
(mm/m?2)
LVEF (%)

Em septalné

(m/s)

Em lateralneée

(m/s)

Negativni TTNtv Non-TTN TTNtv vs. Non-TTN vs.
negativni negativni

25 (23-27) 27 (25-28) 27 (24-29) P=0.003** P=0.017*

16 (14-18) 20 (19-23) 18 (16-20) P=0,001** P=0,005**

60 (57-64) 55 (50-60) 56 (50-61) P=0.001** P=0.012*

11 (8.5-13) 11 (8-12.3) 9 (6-11.5) P=0.496 P=0.021*

14 (11-18) 13 (11-18) 12 (9.5-15) P=0.352 P'=0.012*
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Zavery
« Jiz 1/3 asymptomatickych subjektu v skriningu ma <EF v uvodu (CAVE bias)
» Dilatace predchazi poklesu EF (zejména u TTN varianty)

« Abnormalni indexovany LVEDD a LVESD a nizsi LVEF se zdaji byt Casnymi
indikatory dysfunkce komor v pripadé TTN kardiomyopatie

* Indexované hodnoty jsou citlivéjSi u TTN i nonTTN
« GLS LK ani 3DV nekorelovaly dostatecnée s genotypem

« 3D echokardiografie je malo uCinna metoda pro omezenou vysetritelnost
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