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Predkladame kazuistiku 60leté Zeny, s abuzem alkoholu, pfijaté na nase pracovisté v kardiogennim Soku
s podezienim na akutni infarkt myokardu. Vstupné zjisténa hypertrofie levé komory srde¢ni s vyznamnou
obstrukci v LVOT, masivni, ,wide open” mitralni regurgitaci a tézkou hypovolemii pfi dehydrataci, kterd byla
velmi pravdépodobné spoustécem. Masivni substituci tekutin doslo k pomérné rychlému zvladnuti stavu. Po
stabilizaci pacientky byla provedena diferencidlni diagnostika hypertrofie levé srdec¢ni komory, byla vylou-
Cena stfadava onemocnéni a néasledné pacientka podstoupila myektomii septa a néhradu mitrélni chlopné
mechanickou protézou.

© 2019, CKS.

ABSTRACT

We present a case history of the 60-year-old woman, with alcohol abuse, admitted to our department with
the suspicion of acute myocardial infarction. On admission the hypertrophic cardiomyopathy with a signi-
ficant obstruction in LVOT and massive “wide open” mitral regurgitation was determined, concurrently
a severe hypovolemia due to dehydratation, which was the most likely the trigger mechanism, was stated.
Relatively quick management of the critical state was achieved by massive fluid substitution. After the stabi-
lization of the patient the differential diagnosis of the left ventricle hypertrophy was made. Thesaurismosis
was ruled-out by biopsy and as the final resolution the myectomy of septum and the mitral mechanic pro-

sthesis replacement was made.

Uvod

Hypertroficka kardiomyopatie je definovana pfitomnosti
nevysvétlitelné hypertrofie levé komory srde¢ni (LK) pfi
nepfitomnosti jiného srde¢niho ¢i systémového onemoc-
néni, jez by bylo schopné vést samo o sobé k danému ze-
sileni stén. Nelze ji tedy vysvétlit hemodynamickym zati-
Zzenim v dlsledku arteridlni hypertenze, chlopenni vady
nebo vrozené srdecni vady.! Nejcastéjsim typem hypertro-
fické kardiomyopatie (HKMP) je forma familiarni, tedy sar-
komericka, ostatni, tedy nesarkomerické formy jsou vzac-
né;jsi. Patfi mezi né geneticky podminéné vrozené poruchy
metabolismu a neuromuskularni onemocnéni, mitochon-
dridlni poruchy a rizné genetické malformacni syndromy.?

MitrdIni regurgitace se jako dusledek dopfedného po-
hybu pfedniho cipu mitralni chlopné (SAM) a abnormalni
koaptace mitrdlnich cipl vyskytuje témér u vSech nemoc-
nych s HKMP s obstrukci a pfiblizné u 30 % nemocnych
s HKMP bez obstrukce.?

U jednotlivych pacientd nartstd zdvaznost mitrdini
regurgitace proporcionalné s gradientem ve vytokovém
traktu levé komory (LVOT).2 V klinické praxi ale mezi pa-
cienty pozorujeme znacnou heterogenitu v zdvaznosti
mitralni regurgitace navzdory porovnatelnému gradientu
v LVOT. Pfedpoklada se, Ze pfi¢inou je interindividudIni
variabilita délky a pohyblivosti zadniho mitrdlniho cipu,
coz urcuje jeho podil na SAM.>* Obecné mitralni regur-
gitace zplsobena samotnym SAM je malokdy zavazna.
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Mitralni regurgitaci ovliviiuje kvantitativné i kvalitativné
mnozstvi abnormalit mitrdlniho aparatu, jako je fibroza
a restrikce cipl, ktera muaze vést k abnormalni elongaci
predniho mitrélniho cipu, to pak vyvoldva opakovany
kontakt s interventrikularnim septem. Koexistence myxo-
matézniho onemocnéni ¢asto rezultuje v zavaznou mit-
ralni regurgitaci, zptsobenou poruchou koaptace prolap-
sem cipu do levé siné. Také kalcifikace mitralniho anulu
muUze zhorsit mitralni regurgitaci restriktivnim pohybem
zadniho mitralniho cipu. Nakonec byla u velkého poctu
pacientd s HKMP popsdna spontanni ruptura slasinky,
vedouci k zdvazné mitrdlni regurgitaci.>> Samotny SAM
je pak zhorSovan tachykardii zvy3enim gradientu v LVOT
a zkracenim diastolického plniciho ¢asu. Pacienti s HKMP
s obstrukci v LVOT jsou dale velmi citlivi na zmény vole-
mie, protozZe i maly pokles plniciho tlaku dramaticky re-
dukuje tepovy objem a srde¢ni vydej (typicky strmy tvar
krivky tlak-objem).57

Kazuistika

Sedeséatiletd pacientka, alkoholi¢ka, kufacka, s anamné-
zou stavu po operaci Zzaludku pro viedy pred lety, byla
referovana na katetriza¢ni sal pro podezfeni na akutni
infarkt myokardu s kompletni blokddou levého Tawarova
raménka. Prijeti predchazela nahle vznikla bolest na hru-
di s dusnosti a kolapsovym stavem. P¥i prijezdu zachranné
sluzby byla pacientka hypotenzni, tachykardicka, na EKG
byl sinusovy rytmus s frekvenci kolem 120/min a hlubo-
ké deprese useku ST anterolaterdlné. BEhem transportu
byla podana kyselina acetylsalicylovd v ddvce 500 mg,
7 500 j. heparinu a tekutiny, celkem asi 500 ml fyziolo-
gického roztoku. Katecholaminy podavany nebyly. Pro-
vedena urgentni koronarografie ukdzala normalni nalez
na véncitych tepnach (video 1-3, http://www.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail & d=99&-

pid=1146&file=650, http://www.cksonline.cz/coretvasa-
-case-reports/clanky.php?p=detail&id=99&pid=1146&fi-
le=657, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=99&pid=1146&file=658). Na ven-
trikulografii byla pfitomna masivni mitralni regurgitace
pfi normalni systolické funkci levé komory, bez lozisko-
vé poruchy kinetiky (video 4, http://www.cksonline.cz/
coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=99&pi-
d=1146&file=659). Béhem vysetieni doslo k prohloubeni
hypotenze s poklesem hodnot systémového krevniho tla-
ku az na 60/40 mm Hg, trvala sinusova tachykardie s frek-
venci kolem 110/min. Byla zahdjena podpora obéhu nor-
adrenalinem a objemova substituce krystaloidy. Progrese
respiracni insuficience s obéhovou nestabilitou a neklid
pacientky si vyzadaly intubaci a ventila¢ni podporu. Na
sale provedend bedside echokardiografie ukazala obraz
hypertrofické kardiomyopatie s obstrukci ve vytokovém
traktu levé komory, masivni mitralni regurgitaci pfi aki-
nezi obou cipu, které nekoaptovaly v celém rozsahu (ob-
raz ,wide open” regurgitace), a unloading levé komory
pfi tézké hypovolemii (video 5, 6, http://www.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=99&-
pid=1146&file=660, http://www.cksonline.cz/coretvasa-
-case-reports/clanky.php?p=detail&id=99&pid=1146&fi-
le=661). Po pfevozu na koronarni jednotku byla pacientka
dvakrat defibrilovdna pro komorovou tachykardii. Ve
vstupni laboratofi byly vyrazné vysoké hodnoty jaternich
transamindz a kardiomarkert (AST az 136 pkat/l, vysoce
senzitivni troponin T 16 011 ng/l), elevace rendlnich pa-
rametru. Bylo pokra¢ovano v intenzivni parenteralni hyd-
rataci krystaloidy, celkem bylo poddno 2 500 ml tekutin
béhem prvnich ¢tyi hodin. Po této objemové substituci
uz pak pfi podrobném jicnovém echokardiografickém
vySetfeni na koronarni jednotce nebyla pfitomna dyna-
mickd obstrukce ve vytokovém traktu levé komory, ani
masivni ,wide open” mitralni regurgitace. Cipy mitral-
ni chlopné koaptovaly se Sirokou zénou koaptacni linie

Obr. 1. - Transmitralni pritok hodnoceny pulsnim dopplerovskym vysetfenim ukazujici

restriktivni typ pInéni levé komory
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Obr. 2 - Tkanové dopplerovské vysetieni v oblasti laterdlniho anulu mitralni chlopné

Obr. 3 - Vysoky gradient pfi Valsalvové manévru svédcici pro vyznamnou obstrukci

v LVOT

a vyraznym tentingem do levé komory (video 7, 8, http://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=99&pid=1146&file=662, http://www.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=99&pi-
d=1146&file=663), doslo k regresi mitralni regurgitace na
stredné vyznamnou (video 9, 10, http://www.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=99&-
pid=1146&file=664, http://www.cksonline.cz/coretvasa-
-case-reports/clanky.php?p=detail&id=99&pid=1146&fi-
le=649) nicméné stdle pretrvavaly zndmky hypovolemie
(video 11, 12, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-

-reports/clanky.php?p=detail&id=99&pid=1146&file=651,
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail &id=99&pid=1146&file=652). BEhem nasle-
dujicich 24 hodin doslo k postupné restituci obéhu, bylo
mozné zcela vysadit noradrenalin, doslo ke zpomaleni
tepové frekvence, pacientka byla extubovana. Delirantni
stav zvlddan na dvoukombinaci antipsychotik. Postupné
se upravily parametry vnitiniho prostiedi, renalni funk-
ce a doslo k poklesu jaternich transaminaz. Pro elevaci
zanétlivych parametrd byla empiricky zahdjena Ié¢ba po-
tencovanym aminopenicilinem s dobrym efektem, kulti-
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Obr. 4 - Transmitralni pritok po kardiochirurgickém vykonu hodnoceny kontinudlnim

dopplerovskym vysetfenim

Obr. 5 - Nizky gradient v LVOT svédcici o dobrém vysledku kardiochirurgického vykonu

vacni nalezy vsak byly negativni. Pacientka byla nasledné
propusténa do domaciho osetfovani. Kontrolni jicnova
echokardiografie s odstupem t¥i tydnl potvrdila malou,
koncentricky hypertrofickou levou komoru s maximem
hypertrofie v oblasti komorového septa (17 mm) (video
13 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail &id=99&pid=1146&file=653) s restriktivnim
typem plnéni (obr. 1, 2, http://www.cksonline.cz/coretva-
sa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=99&pid=1146&-
file=644, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=99&pid=1146&file=645), s vy-

znamnou dynamickou obstrukci ve vytokovém traktu levé
komory (obr. 3 http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-
-reports/clanky.php?p=detail&id=99&pid=1146&file=646)
s pIné vyjadrenym systolickym dopfednym pohybem pred-
niho mitralniho cipu a vyznamnou mitrdlni regurgitaci pfi
vyrazném vytazeni zavésného aparatu s tentingem obou
cipa (maximum regurgitace mezi scalopy A2/P2) (video
14, 15, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=99&pid=1146&file=654, http:/
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=99&pid=1146&file=655). Provedena endomyo-
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kardidlni biopsie vyloucila sttadava onemocnéni, potvrdi-
la hypertrofii myocyta s typickymi ,disarray” lozisky. Na
zakladé vyse uvedenych nalezt byla u pacientky indiko-
vana myektomie septa a nahrada mitralni chlopné. Do
mitrdIni pozice byla implantovdna mechanicka chlopen-
ni protéza (video 16 http://www.cksonline.cz/coretvasa-
-case-reports/clanky.php?p=detail &id=99&pid=1146&fi-
le=656). Na kontrolnim echokardiografickém vysetieni po
kardiochirurgickém vykonu byla patrna redukce tloustky
interventrikularniho septa na 12 mm, znamky obstrukce
v LVOT jiz nebyly pfitomny ani midventrikularné (obr. 4,
5, http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=99&pid=1146&file=647,  http://www.
cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detai-
1&id=99&pid=1146&file=648). Vykon i pooperacni pribéh
vcetné nasledné rehabilitace probéhl bez komplikaci, pa-
cientka je aktudlné ve funk¢ni tiidé NYHA I-I.

Diskuse

U nasi pacientky vedla tézka hypovolemie k vyrazné-
mu snizeni plnéni levé komory srdecni a k tachykardii
se zhorSenim dynamické obstrukce v LVOT a v jejim dd-
sledku k masivni mitralni regurgitaci a poklesu srdecni-
ho vydeje. Doslo k rozvoji kardiogenniho Soku s globalni
hypoperfuzi hypertrofického myokardu a organové hypo-
perfuzi (zvyseni koncentrace laktatu, troponinu, transa-
mindz a rendlnich parametrd). Objemovou substituci (pre-
load) a vazopresorickou podporou (afterload) se podafilo
zlepsit plnéni, a tim dopfedny vydej LK. V dlsledku toho
doslo ke zmenseni mitralni regurgitace a stabilizaci stavu
pacientky.

Klicovou metodou diagnostiky a neinvazivni monito-
race hemodynamiky byla echokardiografie. Je to jedno-
duché a bezpecné vysetieni, jez pfinasi u pacientd v kri-
tickém stavu fadu cennych informaci o velikosti srde¢nich
oddilt, funkci a kontraktilité obou srde¢nich komor,
chlopennim aparatu a anatomii perikardialniho prosto-
ru. Dopplerovské vysetfeni pak umozZniuje odhadnout
hemodynamické parametry, jako jsou plnici komorové
tlaky, tlaky v plicnici, tepovy objem a srdec¢ni vydej."® Na-
lez malé koncentricky hypertrofické levé komory s vyso-
kymi gradienty v LVOT s plné vyjadifenym SAM, masivni
mitralni regurgitace a soucasné pfitomnost znamek tézké
hypovolemie nas vedly k moznosti rychle stanovit prici-
nu nizkého srde¢niho vydeje a rozvoje Sokového stavu.

Echokardiografie také umoZnila monitorovat odpovéd

na lé¢ebné intervence.

Lécbou prvni linie byla u pacientky masivni tekutinova
nahrada a v ivodu vysoké davky vazopresoru (noradrena-
linu). Vzhledem k tézké hypotenzi a tomu, Ze tachykardie
nebyla vyvolavajici pficinou, ale nasledkem, nebylo poda-
ni beta-blokatord indikovano. Také inotropika by vedla
ke zhorseni stavu zhor3enim obstrukce a tachykardie.

Jednou z moznosti lé¢by hemodynamicky vyznamné
dynamické obstrukce LVOT je alkoholova septalni ablace,
ktera by vsak u této pacientky pfi morfologickych abnor-

malitdch cipl i zavésného aparadtu mitralni chlopné ne-
vyfesila regurgitaci.® Pacientku jsme proto indikovali ke
kombinovanému kardiochirurgickému vykonu - septalni
myektomii a nahradé mitralni chlopné. Vysledek kardio-
chirurgické operace byl optimalni, obtize pacientky jsou
po vykonu minimalni. Po myektomii vymizela dynamicka
obstrukce v LVOT, mechanicka nahrada v mitrdIni pozici
je bez dysfunkce a bez rezidualni regurgitace.

Podle kardiochirurgickych registrli je tfeba k tomuto
kombinovanému operac¢nimu zakroku prikrocit u 11-20 %
pacientd s HKMP.

Prohlaseni autorii o mozném stretu zajmu
Z&adny stret zajma.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autorti o etickych aspektech publikace
Prace byla vedena v souladu s etickymi standardy.

Informovany souhlas
Pozadavky na informovany souhlas se nevztahuji na ten-
to rukopis.

Odkaz na ¢lanek online
http://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail &id=99&pid=1146
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