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V tomto ¢lanku popisujeme pfipad 73leté pacientky hospitalizované pro progredujici ndmahovou dusnost
a tlak na hrudi. B€hem diagnostického postupu bylo vysloveno podezieni na masivni trombus v levé komore
i na rGzné formy kardiomyopatie (non-kompaktni kardiomyopatie, endomyokardiélni fibréza). Opera¢ni
zakrok nakonec potvrdil hypertrofickou kardiomyopatii s raritnim rozsahem a rychlosti ristu. Pfestoze mag-
neticka rezonance je pro diagnostiku kardiomyopatii nejcennéjsim dostupnym nastrojem, i tato metoda ma
své limitace a mdze vést k nesprdvnym zavérdm.

© 2024, CKS.

ABSTRACT

In this paper, we describe a case of a 73-year-old female patient hospitalized for progressive exertional
dyspnea and chest tightness. During the diagnostic procedure, a massive thrombus in the left ventricle
as well as various forms of cardiomyopathy (non-compaction cardiomyopathy, endomyocardial fibrosis)
were suspected. Finally, a surgical procedure was performed, revealing hypertrophic cardiomyopathy with
a unique extent and growth rate. Although magnetic resonance imaging is the most valuable tool availa-
ble for the diagnosis of cardiomyopathies, this method also has its limitations and may lead to incorrect
conclusions.

Uvod

Kardiomyopatie jsou definovany jako onemocnéni myo-
kardu charakterizované jeho strukturdlnimi a funkénimi
zménami, které nejsou podminény postizenim koronar-
nich tepen, arteridlni hypertenzi ¢i hemodynamickym vli-
vem chlopenni nebo vrozené srdecni vady. RozliSujeme
pét specifickych fenotypl: hypertrofickou, dilatac¢ni, re-
striktivni, arytmogenni a neklasifikované typy kardiomyo-
patii (non-kompaktni, tako-tsubo).! StéZzejnim vysetfenim
v diferencidlni diagnostice kardiomyopatii je magneticka
rezonance srdce. Prezentovany pfipad pacientky je zaji-
mavy tim, Zze ve svém pribéhu postupné imitoval vice fo-
rem kardiomyopatii.

Popis pfipadu

Triasedmdesatiletd polymorbidni kardiacka s ischemickou
chorobou srde¢ni, po nonQ-infarktu myokardu s perku-
tanni koronarni intervenci (PCl) ramus circumflexus v roce
2013, s hypotyredzou lé¢enou substituc¢ni terapii a s vie-
dovou chorobou gastroduodena byla v roce 2018 hospita-
lizovdna na nasem pracovisti pro suspekci na perimyokar-
ditidu. Selektivni koronarografie neprokazala vyznamné
stendzy na koronarnich tepnach, dobry vysledek PCl z roku
2013 pretrvaval. Bylo indikovdno vysetfeni magnetickou
rezonanci (MR) srdce, kde byla popsana vyrazna trabeku-
lizace hrotu a apikalni poloviny boc¢ni stény a bylo vyjad-
feno podezieni na non-kompaktni kardiomyopatii. Edém
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Obr. 1 - Hrot levé komory je vyplnén hypoechogennimi hmotami.

myokardu, patologie perikardu ani trombus v levé komo-
fe nebyly prokazany (video 1, https:/www.cksonline.cz/
coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail &id=175&pi-
d=2132&file=1282).

V unoru roku 2021 byla pacientka pfijata na monito-
rované llzko pro progredujici ndmahovou dusnost a tlak
na hrudi. Pfi vstupnim klinickém vysetfeni byly pfitomny
projevy kardidlni insuficience. Dychani bylo v bazalnich
¢astech plic oslabeno s chrapky. Pacientka byla hypotenz-
ni s krevnim tlakem 90/65 mm Hg. V laboratornich vysled-
cich dominovala vysoka hodnota natriuretického peptidu
typu B (BNP) 3 099 ng/l, zvysend hodnota vysoce senzitiv-
niho troponinu T (hs-cTnT) 165 ng/l, hodnota koncentrace
kreatininu v séru byla 222 pymol/l. EKG ukazalo sinusovy
rytmus s bigeminicky vdzanymi komorovymi extrasystola-
mi a tepovou frekvenci okolo 80/min. Na rtg plic byla po-
psana zmnozend cévni plicni kresba s podilem retikulace
intersticia, pocinajici plicni edém a bilateralni fluidotorax.
Transtorakalni echokardiografii byla prokdzana progrese
systolické dysfunkce levé komory s ejekéni frakci 35-40
% (EF LK v roce 2018 byla 45 %), hrot levé komory byl
vyplnén neznamou masou a byla pfitomna tézka diasto-
lickd dysfunkce charakteru restriktivniho plnéni (obr. 1,
https://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.
php?p=detail&id=175&pid=2132&file=1280). Dale byly
detekovany znamky plicni hypertenze a na trikuspidalni
chlopni byla popséana stfedné vyznamna insuficience. Bylo
vyjadfeno podezfeni na objemny trombus levé komory.
Pacientka byla komplexné zalécena vcetné klickovych di-
uretik a nizkomolekuldrniho heparinu.

Pro rozvoj oligurie a pretrvavajici hypotenzi byla prelo-
Zena na koronarni jednotku intenzivni péce. Na noradre-
nalinu doslo k navozeni dostate¢né diurézy a zlepseni re-
ndlnich parametrd. Na EKG telemonitoringu byla kromé
bigeminicky vazanych komorovych exrasystol, kupletd
a tripletd zachycena také nesetrvalda komorova tachy-
kardie. Do terapie byl proto pfiddn amiodaron. Nésled-
né doslo k prodlouzeni intervalu QT a rozvoji setrvalych
komorovych arytmii typu torsade de pointes s nutnosti
emergentni kardioverze. Nasledné byla pacientce zave-
dena docasna kardiostimulace s overdrivingem. P¥i zrych-

leni tepové frekvence a vyssich davkach noradrenalinu se
pacientka obéhové i rytmicky stabilizovala.

Na doplnéném MR srdce byl potvrzen objemny nesytici
se Utvar vyplnujici apikalni polovinu levé komory (video 2,
3, https://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clan-
ky.php?p=detail&id=175&pid=2132&file=1281,  https://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=175&pid=2132&file=1283) Vzhledem ke zvy-
senému pozdnimu syceni mezi trombem a kompaktnim
myokardem levé komory se nabizela také diagnéza en-
domyokardidlni fibrézy (obr. 2, https://www.cksonline.cz/
coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=175&pi-
d=2132&file=1278), ktera je jednou z forem restriktivnich
kardiomyopatii. Tuto diagnézu podporoval také echokar-
diograficky nélez restriktivniho plnéni levé komory.

Pacient¢in pripad byl néasledné konzultovan s kar-
diochirurgy a bylo rozhodnuto o opera¢nim odstranéni
utvaru. Na Kardiochirurgické klinice Fakultni nemocnice
Ostrava byl pacientce proveden méné obvykly operacni
vykon. V levé komore nebyl nalezen trombus ani proje-
vy endomyokardidlni fibrézy, ale hypertroficka svalovina
a hypertrofické papilarni svaly s disperzni myofibrézou
(obr. 3, https://www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/
clanky.php?p=detail&id=175&pid=2132&file=1279). Byla

Obr. 2 - Ve fazi pozdniho syceni gadoliniem je
asignalni utvar v hrotu levé komory (suspektni
trombus). Je zde pfitomen lem zvySeného syceni
mezi timto Gtvarem a myokardem levé komory.

Obr. 3 - Hypertroficka svalovina s disperzni myofibrézou
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Atypicka prezentace apikdlni formy HKMP

tedy provedena konverze na transapikdlni myektomii.
Déle byla provedena ndhrada mitralni chlopné pro vy-
znamnou insuficienci, kterd byla peropera¢né diagnos-
tikovana transezofagedlni echokardiografii. Pro trvajici
obéhovou nestabilitu byla pacientka na operac¢nim séle
napojena na venoarteridlni (VA) extrakorpordlni mem-
branovou oxygenaci (ECMO) a prevzata na pooperacni
jednotku intenzivni péce. Stav pacientky se nasledné sta-
bilizoval, byla odpojena od ECMO a 3esty pooperacni den
byla provedena kontrolni echokardiografie s nalezem
zlepsené systolické funkce levé komory s EF LK 45-50 %
a s dobrou funkci mechanické mitralni protézy. Dalsi pra-
béh hospitalizace byl komplikovan rozvojem bilateralni
covidové pneumonie a pacientka byla prechodné hospi-
talizovana na covidovém oddéleni. Pfi kontrolni echo-
kardiografii bylo zjisténo opétovné snizeni ejekcni frakce
levé komory na 35 %. Z dvodu primdrni prevence nahlé
srdecni smrti (NSS) byl pacientce implantovédn biventri-
kularni implantabilni kardioverter-defibrilator (BiV ICD).
Histologické vysetfeni odstranéného utvaru levé komory
potvrdilo makroskopicky ndlez. Byla prokazana hyper-
troficka srdecni svalovina se subendokardialni disperzni
myofibrézou. Po nasledné hospitaliza¢ni rehabilitaci byla
pacientka propusténa do domaciho osetfovani v dobrém
stavu, mobilni s pomoci choditka. Pacientka se bohuzel
nedostavila na pldanovanou ambulantni kontrolu na Kar-
diochirurgické klinice FNO, protoZe dva mésice po pro-
pusténi zemrela z nezndmych pficin.

Diskuse

Pacientka byla hospitalizovdna v roce 2018 pro suspek-
ci na perimyokarditidu, kterd dle MR srdce nebyla pro-
kdzana. Byla ale popsana vyrazna trabekulizace hrotu
a apikalni poloviny bo¢ni stény pfipominajici non-kom-
paktni kardiomyopatii. V pripadé této kardiomyopatie
se srdecni svalovina sklada z nekompaktni, spongiform-
ni endokardialni vrstvy a kompaktni tkané epikardialné.
Nekompaktni cast se vyskytuje prevdzné apikalné a je
tvofena trabekulami a recesy. Stagnace krevniho proudu
v tomto terénu vede ke zvy3ené tvorbé intrakardialnich
trombu, nicméné antikoagulac¢ni terapie je indikovéna
az pfi prokazané kardioemboliza¢ni pfihodé. Zasadni roli
v diagnostice non-kompaktni kardiomyopatie hraje MR
srdce, pfi niz je méren pomér nekompaktni a kompaktni
vrstvy myokardu. Dle Petersena a spol.? je za patologic-
kou hodnotu svédcici pro non-kompaktni kardiomyopatii
povazovan pomér nekompaktni a kompaktni vrstvy 2,3 :
1.V nasem pfipadé toto kritérium nebylo splnéno.
Pacientka se vratila na nase oddéleni o tfi roky poz-
déji s projevy srdecniho selhani. Echokardiograficky se
zddla byt levd komora vyplnéna rozsahlym trombem,
coz se vzhledem k predchozi suspekci na non-kompaktni
kardiomyopatii zddlo byt pravdépodobnou diagnézou.
Nasledné MR vysetfeni srdce nicméné vedlo k podezreni
také na endomyokardialni fibrézu (EMF) — onemocnéni
patfici do skupiny restriktivnich kardiomyopatii charakte-
rizovanych restriktivni poruchou diastolické funkce levé
komory. V pfipadé EMF se jedna o patologii endokardu
v podobé progredujici fibrézy lokalizované v hrotu srde¢-
nich komor,? ktera postupné redukuje lumen levé komo-

ry a omezuje jeji plnéni. V mirném klimatickém pasu je
v tropickych a subtropickych oblastech rozvojového své-
ta. V endemickych oblastech Afriky predstavuje az 20 %
pfipadd srde¢niho selhani.*

EMF se muUze rozvijet pfi hypereozinofilnim syndromu,
kdy se jeji akutni forma nazyvd Lofflerova endokarditi-
da a projevuje se srde¢nim selhanim, febriliemi, vyrazkou
a ztratou hmotnosti.' V pozdnich stadiich EMF je lé¢bou
volby resekce endokardu s ndhradou mitralni ¢i trikuspi-
dalIni chlopné.>¢ NejdUlezitéjSim zobrazovacim ndstrojem
pro diagnostiku EMF je magneticka rezonance, pfi niz
se EMF projevi jako difuzni subendokardialni zesileni az
obliterace v apikalnich ¢astech levé i pravé komory. Dale
mulzeme ve fazi pozdniho syceni gadoliniem zobrazit
pfipadné nasedajici tromby. MR obraz nasi pacientky se
znacné zesilenou sténou levé komory s nasedajicim Utva-
rem se zddl byt typicky pro diagnézu pozdniho stadia
EMF. Suspekci podporovalo také druhé cteni provedené
nezavisle odbornikem z jiného kardiologického centra.
Echokardiograficky byla také potvrzena tézka diastolicka
dysfunkce, ktera se pfi EMF rozviji. Hypereozinofilni syn-
drom nicméné nebyl ani pfi jedné hospitalizaci prokazan.

Nasledna operace a histologické vysetfeni pfinesly prekva-
pivy vysledek — nejasny Utvar byl tvoifen hypertrofickou srdec-
ni svalovinou se subendokardialni disperzni myofibrézou.

S nejvétsi pravdépodobnosti se tedy jednalo o apikalni
formu hypertrofické kardiomyopatie (HKMP), kterd posti-
huje apex levé (vzacné i pravé) komory. K fenotypovému
vyjadreni dochazi vétsinou v adolescenci, ale mlze se vy-
vinout v jakémkoli véku (dokonce i v $estém ¢i sedmém
decenniu). Pozdni nastup je spojen s mutaci myosin va-
zajiciho proteinu C.7 Apikalni forma HKMP ma vétsinou
benigni prabéh a neprogreduje. Ve vzacnych pripadech
rozsahlého postizeni dochazi ke zmenseni objemu levé
komory, coz mé za nasledek vyznamné snizeni srde¢niho
vydeje. Tyto pripady je mozné tesit chirurgicky transapi-
kalni myektomii.

MR srdce umozZnuje pfesné zhodnoceni rozsahu hyper-
trofického myokardu, poruch kinetiky a detekci hroto-
vych aneurysmat, kterd se vyskytuji asi u 2 % nemocnych?®
a jsou negativnim prognostickym faktorem pro rozvoj
komorovych tachykardii. Dal$im pfinosem MR je moZnost
zobrazeni intramyokardialni fibrozy ve fazi pozdniho sy-
ceni gadoliniem, ktera se v pfipadé apikalni formy nacha-
zi typicky apikdlné a subendokardidlné.

Konzultace s klinickym genetikem a genetické testova-
ni je indikovano u viech pacienti s HKMP. Pacientce bylo
doporuceno po propusténi, ale nebylo provedeno z du-
vodu jejiho nahlého umrti.

Pripad apikalni formy HKMP ve vy$e popsané kazuisti-
ce je raritni v rozsahu postizeni, v hemodynamickém do-
padu a v rychlosti progrese onemocnéni. Dale zde zGstava
Uvaha, zda neslo o kombinaci HKMP s endomyokardidlni
fibrézou. Podobna koincidence jiz byla zaznamenana.’
Akutni stadium EMF, Lofflerova endokarditida, mohlo
probihat pfi prvni hospitalizaci v roce 2018. Bohuzel po
dispenzarizaci v roce 2018 pacientka nebyla déle pravi-
delné sledovana s ohledem na mozZnou progresi jejiho
stavu. V pfipadé cileného vysetfovani véetné genetickych
analyz by pravdépodobné doslo k odhaleni progredujici-
ho onemocnéni mnohem dfive.
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MR srdce hraje klicovou roli v diagnostice viech forem
kardiomyopatii a je uzitecnym nastrojem v diferencialni
diagndze patologii hrotu levé komory, jako jsou aneurys-
mata ¢i tromby. V nasem pfipadé vsak pomoci MR nebyla
stanovena sprdvna diagnéza. Z praktického pohledu v da-
ném pfipadé a daném stadiu onemocnéni tato nesprav-
na diagnéza nehrala roli, nebot u viech tfech moznych
diagnoz (trombus, EMF a zavazna apikalni forma HKMP)
pfipadalo chirurgické feseni v ivahu jako jedind moznost.
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