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KMP jako diagnóza vedoucí k HTx 
Adult Heart Transplants Diagnosis 



Kardiomyopatie 

 srdeční sval je strukturálně či funkčně abnormální 

 v nepřítomnosti 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 

 EFV, EMB 

 genetická diagnostika 

 





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

 U příbuzných jedinců s jasnou HKMP stačí tloušťka stěn LK ≥ 13mm. 

 

 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“) 

 

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

Definice HKMP 



Diferenciální dg. HKMP 



Jde o specifické onemocnění myokardu nebo „primární“  KMP? 

srdeční amyloidóza Sarkomerická HKMP 

Diferenciální dg. HKMP 

Jde o familiární  KMP nebo o sekundární postižení myokardu 
při jiném onemocnění? 



Diferenciální dg. HKMP 

Sarkomerická HKMP srdeční amyloidóza 



Dělení podle přítomnosti / výšky LVOTG 
 
 Obstrukční  
klidový LVOTG nad 30mmHg (cca 25%) 
          
 Neobstrukční 
Klidový LVOTG pod 30mmHg (cca 75%) 
 
 
LVOTG po provokaci (60% původně NO-HCM) 
 
LVOTG není přítomen ani po provokaci (cca 30% všech) 

Rozdělení HKMP 





HKMP - SAM 



 HOKMP –  
klidový vs zátěžový LVOTG 



Lokalizace obstrukce 
PW Doppler 

Gradient v LVOT CW Doppler 

HOKMP 



 Betablokátory - léčba první volby 
 

 non-dihydropiridinové CaA (verapamil, diltiazem) 
 

 disopyramid, cibenzolin 
 

 ranolazin 

 

 

 

 

 

 

 Farmakologická léčba HKMP 



 Pouze obstrukční typy s 
LVOTG nad 50mmHg a 
významnými symptomy! 

 

 

 
JAHA 2017 

 

 Chirurgická myektomie 
 

 DDD pacing 
 

 ASA 

 

 

 Nefarmakologická léčba HKMP 



 Alkoholová ablace septa (ASA) 



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

 Srdeční amyloidóza 



 Infiltrace myokardu amyloidem 

 Extracelulární depozice - infiltrativní postižení myokardu 

 

 DIAGNOSTIKA:  

 Přímý histologický průkaz amyloidu v myokardu 

 Extrakardiální průkaz amyloidu + zesílení stěn LK ˃ 12mm 

(v nepřítomnosti např. HN, Ao stenózy apod) 

Congo red Methyl violet 

 Srdeční amyloidóza 



 Často systémové onemocnění s multiorgánovým postižením 
 

 Městnavé srdeční selhání – především pravostranné 
     periferní otoky, hepatomegalie,  náplň krčních žil, pleurální výpotek, 
 ascites, může být přítomná i dušnost 

 
 Posturální hypotenze, sklon k  TK  
     ( srdeční výdej + autonomní neuropatie) 

 
 Palpitace, synkopy (arytmie- tachy/bradyarytmie, fibrilace síní) 

 
 Renální selhání, sy karpálního tunelu 

 
 Kardioembolická příhoda (i při sinusovém rytmu) 

 

                 

 Srdeční amyloidóza 



 

 

 

 Nízká voltáž - až u 70% případů AL amyloidózy 

 - Amplituda QRS ≤ 0,5 mV v končetinových svodech 

 - Amplituda QRS ≤ 1,0 mV v hrudních svodech 

 

 Pseudoinfarktový obraz „Q-kmity“ 

 - v 50% případů v prekordiálních svodech 

 

 Přítomnost arytmií, typicky fibrilace síní 

 EKG u srdeční amyloidózy 



 

 

 

Cor Vasa 2013;55:e60–e75 

„Mismatch“  

zesílení stěn LK na ECHOkg 

  

nízká voltáž na EKG !     

 EKG u srdeční amyloidózy 



 Zásadní metoda pro suspicium na srdeční amyloidózu 

 koncentrická hypertrofie obou komor 

 časné postižení longitudinální kontraktility 

 těžká diastolická dysfunkce 

 „granular sparkling“ 

 zesílení IAS, chlopenní cípů, perikardiální výpotek 

 typický nález při vyš. strainu („apical sparing“) 

 

 

 ECHOkg u srdeční amyloidózy 



 

 

 

 ECHOkg u srdeční amyloidózy 



JACC Img 2010;3:155-164 

Globální transmurální  
LGE 

Globální 
subendokardiální LGE 

Nehomogenní 
transmurální LGE 

Soubor biopticky verifikovaných amyloidóz 
 v 97% přítomnost LGE 
 v 91% detekce hypertrofie stěn LK 

 MRI u srdeční amyloidózy 



 MRI 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 amyloidóza - „normální“ transthyretin (wtATTR)  
 - postihuje ale prakticky výhradně myokard   
   (+ sy karpálního tunelu) 

 Hlavní typy srdečních amyloidóz 



 nejčastější forma srdeční amyloidózy, multiorgánové postižení 
 

 důsledek postižení plazmatických bb kostní dřeně  
 

 hematologická léčba (ASCT, Mel + Dex, bortezomib), 
lepší odpověď než u MM 
 

 při EF LK pod 45%, NYHA III-IV, sTK pod 100mmHg, 
NTproBNP nad 5000 ng/l  je ASCT kontraindikována pro 
vysokou periprocedurální mortalitu 
 

 transplantace srdce s následnou léčbou AL-A (tedy ASCT) u 
nemocných s izolovaně (dominantně) kardiálním postižením 

 

 

 AL – light chain amyloidóza 



  mutovaný transthyretin mATTR (familiární A) 

 - dřívější manifestace, endemické oblasti, izolovaně 
 kardiální postižení méně časté (systémové onemocnění) 
 

 nemutovaný transthyretin wtATTR (senilní A) 

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

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

 
 Kauzální léčba na obzoru! 

 ATTR – transthyretinová amyloidóza 



 

 

        

 

  Tafamidis se osvědčil v léčbě  TTR neuropatie  
 

  stabilizuje tetramerickou strukturu transthyretinu,  

 čímž zabraňuje tvorbě amyloidních fibril 
 

 

 

Nové přístupy k léčbě 



 

 

 

 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) 

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



 

 

 

EHJ 2016 ;37(23):1850-8 

Dilatační kardiomyopatie (DKMP) 



Diferenciální diagnostika DKMP 

Jde o familiární  KMP nebo o sekundární postižení myokardu 
při jiném onemocnění? 

 Familiární DKMP 
 Zánětlivá KMP 
 Posttachykardická KMP 
 Endokrinně podmíněná KMP 
 Toxická KMP 
 

Pátrání po potenciálně reverzibilní příčině dysfunkce LK, jako např.  
po zánětlivé etiologii, dysrytmiích, endokrinních poruchách apod. 



 

 
 

 

 

 
 

 

Kardiol Rev Int Med 2015, 17(4): 288-294 
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„Lake Louise Criteria“ 
 edém tkáně 
 časné sycení 
 pozdní sycení 

 
Při pozitivitě alespoň 2 kritérií 
 Senzitivita 67%  
 Specificita 91%  
 
Přítomnost dysfunkce LK či 
perikardiálního výpotku zvyšuje 
pravděpodobnost dg.   

J Am Coll Cardiol 2009;53(17):1475-87 

Neinvazivní diagnostika ZKMP 
MRI 



 senzitivita MRI je nejvyšší pro akutní MC manifestující se  
 bolestmi na hrudi (infarct-like) 
 střední pro „kardiomyopatickou manifestaci“ 
 nejnižší pro arytmicky se manifestující MC 

JACC Cardiovasc Imaging 2014;7(3):254-63 

Neinvazivní diagnostika ZKMP 
MRI 



J Am Coll Cardiol 2012; 59:1604-1615. 

Neinvazivní diagnostika ZKMP 
Prognostický význam MRI 



 
 

 Při hodnotě T1 > 990ms 
byla senzitivita 90% a 
specificita 88% 

 Pozitivní u 30% nálezů, 
kde byla LGE či T2w 
negativní 

 

Neinvazivní diagnostika ZKMP 
 nové možnosti MRI diagnostiky 



 

 

 EMB je pokládána za zlatý standard 
v diagnostice myokarditid 

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

Bioptická diagnostika ZKMP 



 

 

Am J Cardiovasc Pathol. 1987 Jan;1(1):3-14 

Am J Cardiovasc Pathol 1987 Jan;1(1):3-14. 

 

 
 

  Zánětlivý infiltrát s nekrózou myocytů - myokarditida 
 Zánětlivý infiltrát bez poškození myocytů - hraniční myokarditida 
 Nepřítomnost zánětlivé infiltrace - nejde o myokarditidu 

 
 Kontrolní EMB: perzistující, hojící se, vyhojená (s / bez fibrózy) 
 

Bioptická diagnostika ZKMP 
histologické hodnocení 



 

 
 

 

 

 
 

 
 > 7 CD3+ /mm2  

 a současně  

 > 14 LCA+ /mm2  

 a současně  

 ˂ 4 CD68+ /mm2 

Bioptická diagnostika ZKMP 
imunohistologické hodnocení 



 v 50% úprava funkce LK do 2-4 týdnů 
 ve 25% perzistující dysfunkce LK 
 12-25% progredující zhoršování funkce LK 
      end-stage DKMP, úmrtí nebo transplantace 

 prevalence je nejasná 
 u mladých jedinců zemřelých náhlou smrtí byla myokarditida 
 post mortem nalezena v rozmezí 2-42 % 
 práce využívající Dallaská kritéria uváděly výskyt myokarditidy 
 v 9-16 % případů DKMP 
 novější studie ukazují, že u 40-50 % nemocných s klinickou 
 DKMP jde vlastně ZKMP 

Epidemiologie a prognóza ZKMP 



vs 

 Výsledek EMB a prognóza 



 Virová přítomnost a prognóza 



 Výsledek EMB a prognóza 



       

 Průkaz myokarditidy a prognóza 



       

 Vliv přítomnosti zánětu a 
 změny EF LK na prognózu 



 Léčba myokarditid / ZKMP 



Přístrojová léčba arytmií by 

měla být indikována až po 

odeznění akutní fáze 

myokarditidy 

 Léčba myokarditid / ZKMP 



 
 

 Léčba myokarditid / ZKMP 



 111 nemocných 
 Histologická definice MC 
 Bez vyloučení virů v myokardu 
 „no harm, no benefit“ 

 Imunosupresivní léčba  



84 pac., symptomy delší než 6měsíců 
Léčba 3 měsíce:  
PRE 1mg/kg/den…0,2mg/kg/den 
AZA 1mg/kg/den 
 

Circulation 2001104:39-45. 

  

 Imunosupresivní léčba  



85 pac., symptomy delší než 6měsíců 
Léčba 6 měsíců:  
PRE 1mg/kg/den…0,33mg/kg/den 
AZA 2mg/kg/den 

  

 Imunosupresivní léčba  



Journal of Cardiovascular Medicine 2016;17(8):631-637 

 9 studií (zahrnula celkem 342 nemocných léčených 
imunosupresí a 267 léčených konvenční léčbou)  
 

 imunosupresivní léčba nemá vliv na mortalitu či nutnost 
srdeční transplantace 
 

 příznivý efekt na zlepšení systolické funkce LK 

ZÁVĚR:  imunosupresivní léčba může být 
zvažována jako doplněk konvenční léčby SS, 

pokud tato není efektivní 

 Imunosupresivní léčba  



Závěry 

 Problematika kardiomyopatií je široká, relativně 
komplikovaná…a často málo podložená daty 
 

 EBM je v řadě oblastí spíše přáním než realitou 
 

 Léčba se odvíjí od doporučení pro léčbu srdečního 
selhání 
 

 Narůstající prevalence srdečních amyloidóz 
 

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

 

  



Závěry 

 Četný výskyt ZKMP mezi nově vzniklými DKMP 
 

 Nejdůležitější neinvazivní dg. metodou je MRI, pro 
definitivní dg. je nezbytné provedení EMB 
 

 Přítomnost zánětu (a jeho následný ústup) zvyšuje 
šanci na zlepšení funkce LK 
 

 Imunosupresivní léčba neovlivňuje prognózu, ale 
může přinést zlepšení funkce LK 
 

 Nefarmakologické postupy indikujeme až po 
odeznění akutní fáze (3-6 měsíců po zavedení léčby) 



Děkuji za pozornost! 


