


DKMP Nedilatovaná levokomorová KMP

• dilatace a dysfunkce LK definovaná 

echo parametry: EF <50%                           

EDD>58 mm, EDVi > 75ml/m2 u mužů, 

EDD>52 mm, EDVi > 62ml/m2 u žen

• přítomnost neischemické fibrózy/jizvy nebo 

tukové náhrady myokardu LK při absenci 

dilatace, bez ohledu na přítomnost globální 

či regionální dysfunkce

• globální hypokineza LK se snížením 

systolické funkce (<50%) bez přítomnosti 

fibrózy





DANISH study

1116 pc, 1:1 OMT vs ICD



CMR - LGE

• LVEF postrádá senzitivitu a specificitu jako rizikový marker 

pro SCD a nekoreluje s výskytem arytmických příhod

29 studií, 2948 pc s DKMP, EF LK 20-43 %

LGE je prediktorem VA a SCD



Rozsah fibrózy u DCM/NDLVC nekoreluje s EF LK 

EF 64% EF 49% EF 47% EF 57 %



Kvantifikace LGE vs lokalizace a vzor LGE



• “High risk LGE” - subepikardiální a 
transmurální LGE oproti 
midmyokardiální distribuci

• riziková byla kombinace přítomnosti 
LGE v septu a volné stěně LK  

• LGE+ LVEF >35 % významně vyšší riziko 

arytmií ve srovnání  s LGE– LVEF 21 % až 

35 % 

1165pc s DKMP, PE: SCD a VA



Přítomnost neischemické fibrózy/jizvy není závislá na etiologii onemocnění 

interpretace MR  v klinickém 

kontextu a se znalostí 

parakardiálních nálezů, 

EKG, RA

Genetické vyšetření



Tukově-fibrózní náhrada myokardu

Corrado D. Arrhythmogenic left ventricular 

cardiomyopathy. Heart. 2022



Role CMR a role genetiky ve vztahu k riziku SCD

(synkopa, přítomnost LGE)



Difusní fibróza a ECV



CMR-FT

• neprodlužuje čas vyšetření

• hodnoty relativně dobře korelují s echo, ale liší se v závislosti na použitých metodách hodnocení 

• prognostický přínos s ohledem na celkovou prognózu;  stratifikaci rizika pro VA a SCD je nejasná

• MR má horší časové rozlíšení než echo, může podhodnocovat





N 939 s EF <45% prům 37%, 56% ICHS

• MD nezávislý prediktorem SCD a 

maligní VA i u pacientů s LVEF >35%

• MD >75 ms zůstala prediktivní 

navzdory etiologii dysfunkce LK





• DKMP/NDLVC představuje nesmírně heterogenní skupinu onemocnění

• stratifikace arytmického rizika na základě EF LK není dostatečná

• geneze arytmií je multifaktoriální, hlavním substrátem pro VAs je fibróza

• MR je indikovaná u všech pacientů s KMP a je stěžejní pro fenotyp NDLVC; 

CMR-LGE konzistentně prokázala silnou a nezávislou souvislost s VAs a 

SCD

• kvantitativní hodnocení LGE není standardizovanou technikou, chybí  obecně 

akceptované mezní hodnoty; ve vztahu k arytmogenezi se jeví jako rizikovější 

lokalizace a “vzor” LGE a/nebo přítomnost tukově-fibrózní náhrady myokardu

Závěry



Závěry

• informace z MR a genetického vyšetření představují základ pro 

personalizovaný přístup k stratifikaci rizika SCD u některých rizikových 

genotypů

• hodnocení ECV umožňuje kvantifikaci difusní fibrózy a poskytuje doplňující 

informace k EF a LGE

• echo hodnocení GLS a MD se jeví jako potenciálně užitečné markery ve 

vztahu k riziku komor.arytmií 

• kombinace více rizikových faktorů může předpovídat arytmické riziko lépe než 

kterýkoli jednotlivý rizikový parametr



• dokáže farmakoterapie ovlivnit substrát??



Děkuji za pozornost










