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Rekurence myokarditidy se vyskytuji velice vzacné. U téchto pacientt je nutno pomyslet v diferencidlni dia-
gnostice na arytmogenni kardiomyopatii. Arytmogenni kardiomyopatie pfedstavuje geneticky podminéné
onemocnéni charakterizované progresivnim ubytkem srdecni svaloviny a jeho nahradou fibrézni a tuko-
vou tkdni. Klinicky se projevuje zejména Zivot ohrozujicimi arytmiemi. Kazuistika popisuje pfipad mladého
muze hospitalizovaného opakované s ptiznaky svédcicimi pro akutni myokarditidu, u néhoz byla na zakladé
provedenych vysetieni diagnostikovana arytmogenni kardiomyopatie levé komory na podkladé patogenni
mutace genu pro desmoplakin.
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ABSTRACT

Recurrences of myocarditis are considered to be rare. In these patients arrhythmogenic left ventricular car-
diomyopathy needs to be evaluated in differential diagnosis. Arrhythmogenic left ventricular cardiomyo-
pathy is a genetically determined disease characterized by progressive myocardial atrophy and its repla-
cement by fibrous and fatty tissue. Clinically, it mainly manifests as life-threatening arrhythmias. The case
report describes a young man repeatedly hospitalized with symptoms of acute myocarditis who was diagno-
sed with arrhythmogenic left ventricular cardiomyopathy based on a desmoplakin pathogenic mutation.

Uvod

komory." Klasickd forma onemocnéni je typickd postize-
nim pravé komory. Nicméné zlepSovanim diagnostickych

V roce 1977 byl Guyem Fontainem poprvé pouzit termin
arytmogenni dysplazie pravé komory. Francouzsky kardio-
log se svym tymem popsal klinicky obraz onemocnéni, kte-
ré se projevovalo zejména Zzivot ohroZujicimi arytmiemi
a strukturalnimi zménami pravé srdecni komory: progre-
sivnim Ubytkem srdecni svaloviny a jeji ndhradou fibrézni
a tukovou tkani. Pdvodné se soudilo, Ze se jednd o vyvo-
jovou poruchu pravé komory, proto oznaceni dysplazie.
Pozdéjsi vyzkum ukdzal, Ze se jednd o geneticky vazané
onemocnéni. V roce 1995 bylo zafazeno mezi kardiomyo-
patie a nové nazvano arytmogenni kardiomyopatii pravé

metod a zejména zavedenim magnetické rezonance do
bézné klinické praxe bylo prokazano, Ze tukové-vazivova
prestavba myokardu muze postihovat obé komory (v né-
kterych pripadech dominantné levou) a zacal se uzivat
pojem arytmogenni kardiomyopatie.? Aktudlni doporu-
¢eni Evropské kardiologické spole¢nosti pro management
kardiomyopatii z roku 2023 se opét vraci k pojmu arytmo-
genni kardiomyopatie pravé komory a levokomorova po-
stizeni zahrnuje pod pojem nedilatovand kardiomyopatie
levé komory.? Pro stanoveni diagnézy arytmogenni kar-
diomyopatie levé komory jsou vyuzivdna tzv. padovska

Adresa pro korespondenci: MUDr. Nikol Sukové, Kardiocentrum, Krajska nemocnice Liberec, Husova 1430/34, 460 01 Liberec, Ceska republika,

e-mail: Nikol.Sukova@nemlib.cz

Tento ¢lanek prosim citujte takto: Sukova N, Roubicek T, Polasek R, Kuchynka P. Myokarditidu imitujici epizody jako projev arytmogenni kardiomyopatie levé komory. Cor et Vasa Case

Reports 2026;8:14-17.



N. Sukova et al.

15

kritéria publikovana v roce 2024.% Jedn4 se vétsinou o au-
tosomalné dominantné dédi¢né onemocnéni zpUsobené
mutacemi v genech, které kéduji desmosomalni proteiny.
Postizeni desmosomalnich proteint vede k poruse prevo-
du vzruchu mezi myocyty, coz souvisi s elektrickou nesta-
bilitou, vznikem arytmii a zvy$enym rizikem nahlé srde¢ni
smrti.2 Onemocnéni postihuje zejména muze ve druhé az
¢tvrté dekadé. Manifestuje se obvykle palpitacemi, syn-
kopami, prvnim projevem muze byt nahla srde¢ni smrt.?
Zivot ohroZujici arytmie se mohou objevit ve kterémkoli
stadiu onemocnéni.> Arytmie v ¢asném stadiu arytmogen-
ni kardiomyopatie jsou vétsinou disledkem remodelace
desmosomu, nekrézy, respektive apoptézy kardiomyo-
cytd a pritomnosti zdnétlivych zmén, zatimco arytmie
u pozdniho stadia jsou dominantné reentrdlni v oblasti
jizvy.8

Implantace implantabilniho kardioverteru-defibrilato-
ru (ICD) v primarni prevenci je individualizovdna. Je zva-
Zovana u pacientld s patogennimi mutacemi s dokumen-
tovanym vysokym rizikem nahlé srdecni smrti, s rodinnou
anamnézou nahlé smrti, osobni anamnézou synkopy,
dokumentovanymi komorovymi tachykardiemi a postize-
nim levé srde¢ni komory, zejména za situace, kdy dochdazi
k poklesu ejekéni frakce levé komory pod 45 %.?

Kazuistika predstavuje pfipad mladého muze se vzac-
nym, ale typickym pribéhem kardiomyopatie s nedi-
latovanou levou komorou na podkladé arytmogenni
kardiomyopatie levé komory, ktery byl opakované hos-
pitalizovan pod obrazem klinicky suspektni akutni myo-
karditidy. Nasledné byla pomoci genetického testovani
odhalena patogenni varianta v genu pro desmoplakin.
V kombinaci s nalezem typického pozdniho postkon-
trastniho syceni levé komory pfi vysetfeni magnetickou

rezonanci byla u nemocného splnéna dvé velka kritéria
spliujici diagnézu arytmogenni kardiomyopatie levé ko-
mory na zakladé padovskych kritérii.

Popis pripadu

Mlady muz byl poprvé hospitalizovany v roce 2016 ve
véku 17 let pro nékolik dni trvajici bolesti na hrudi bez
souvislosti s virovym onemocnénim. Vstupni vysetie-
ni prokazala na EKG elevace useku ST ve svodech II, I,
aVF (obr. 1, https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-re-
ports/myokarditidu-imitujici-epizody-jako-projev-arytmo-
genni-kardiomyopatie-leve-komory.html?file=1324),
elevaci kardiomarkerd (troponin T 1 756 ng/l), mirné
zvy$eni C-reaktivniho proteinu (CRP; 13,8 mg/l), nebyla
pfitomna leukocytéza. V dalsim pribéhu hospitalizace
byla doplnéna transtorakalni echokardiografie a CT ko-
ronarografie s normalnim nalezem. Dale byla provedena
sérologicka vysetfeni na pfitomnost kardiotropnich virQ,
atypickych bakterii a borrelii a autoimunitni vySetfeni,
vsechna s negativnim nadlezem. Diagnézu suspektni akut-
ni myokarditidy podpofilo vysetfeni magnetickou rezo-
nanci s prlkazem edému v oblasti spodni stény, lateralni
stény a septa komor v bazalnich a stfednich segmentech
v T2-vazeném obraze (obr. 2, https://www.kardio-cz.cz/
coretvasa-case-reports/myokarditidu-imitujici-epizody-
-jako-projev-arytmogenni-kardiomyopatie-leve-komory.
html?file=1323) a zndmky pozdniho syceni epikardidlné
v odpovidajicich oblastech (obr. 3, https://www.kardio-cz.
cz/coretvasa-case-reports/myokarditidu-imitujici-epizody-
-jako-projev-arytmogenni-kardiomyopatie-leve-komory.
html?file=1322).

Obr. 1 - EKG, 2016.
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Myokarditidu imitujici epizody jako projev AKMP

Obr. 2 - MR: edém v T2-vazeném
obraze, 2016.

V prubéhu dalSich osmi let nasledovalo pét hospitalizaci
s podobnym pribéhem. S bolestmi na hrudi, elevaci kardio-
markert, normalnim echokardiografickym néalezem a sta-
ciondrnim nalezem neischemického postkontrastniho syce-
ni na magnetické rezonanci (obr. 4, https://www.kardio-cz.
cz/coretvasa-case-reports/myokarditidu-imitujici-epizody-
-jako-projev-arytmogenni-kardiomyopatie-leve-komory.
html?file=1321). Béhem treti hospitalizace v cervnu 2021
byla zachycena komorova extrasystolie morfologie blokady
pravého Tawarova raménka (RBBB). V ramci diferencialni
diagnostiky bylo pomysleno na arytmogenni kardiomyopa-
tii levé komory a doplnéno genetické vysetreni, které proka-
zalo patogenni variantu v genu pro desmoplakin ((6p24.3)
c4518del). Diagnéza byla potvrzena a opakované ataky
suspektni z akutni myokarditidy prfehodnoceny jako hot
faze zékladniho onemocnéni. V rdmci hospitalizace v uno-
ru 2022 byl pacientovi implantovan smyckovy zaznamnik
(,loop recorder”). Nasledné byly dokumentovany nesetr-
valé komorové tachykardie a v kvétnu téhoz roku pacient
podstoupil implantaci ICD v primarni prevenci nahlé srdecni
smrti. Posledni ataka hot faze arytmogenni kardiomyopa-
tie levé komory probéhla v zafi roku 2024. Dle ambulantni
kontroly v listopadu 2024 byl pfitomen echokardiograficky
zcela normalni nalez a nebyla alterovana ani deformace
myokardu pfi hodnoceni globalniho longitudinalniho strai-
nu levé komory. Nemocny byl bez znamek kardialni insufi-
cience a byl asymptomaticky. V lednu 2025 bylo doplnéno
kontrolni vySetfeni magnetickou rezonanci, dle kterého je
nadale pfitomna zachovana regiondlni i celkova systolicka
funkce levé komory a prstencovité syceni subepikardialné az
midmyokardidlné s mirnou progresi nalezu v oblasti septa
komor. Naddle pretrvdva normalni regiondlni i celkova sy-
stolickd funkce pravé komory s absenci pozdniho postkon-
trastniho syceni pravé komory. V ramci rodinného screenin-
gu byla prokazana identickd patogenni varianta v genu pro
desmoplakin u otce a bratra nemocného.

Diskuse

Arytmogenni kardiomyopatie levé komory spada dle ak-
tudlnich doporuceni Evropské kardiologické spolecnosti

Obr. 3 - MR: neischemické pozdni
syceni, 2016.

Obr. 4 - MR: neischemické pozdni syceni,
2021.

pro lécbu kardiomyopatii z roku 2023 do skupiny kardio-
myopatie s nedilatovanou levou komorou. Arytmogen-
ni kardiomyopatie levé komory se klinicky manifestuji
zejména palpitacemi, synkopami, v nékterych pripadech
ndhlou srdecni smrti. Onemocnéni je geneticky vazané,
nejcastéji zachycenymi mutacemi jsou mutace v genech
pro desmosomalni proteiny (plakophilin, desmoplakin,
desmoglein, desmocolin, plakoglobin) ¢i nedesmosomal-
ni proteiny (desmin, filamin C, lamin A/C, fosfolamban ¢i
TMEM 43).2 Patogenni mutace v genu pro desmoplakin je
aktualné povazovana za nejcastéjsi genetickou odchylku
spojenou s rozvojem arytmogenni kardiomyopatie levé
komory. Tato patogenni mutace je v casnych fazich one-
mocnéni spojena s vysokou prevalenci levokomorové fib-
rozy a opakovanymi hot fazemi, které se manifestuji jako
suspektni akutni myokarditida.” Patofyziologicky mecha-
nismus hot fazi neni dosud zcela objasnén. Za ustfedni
pro patogenezi onemocnéni je povazovana remodelace
desmosomu, ktera vede k abnormalni reakci kardiomyo-
cytd na mechanicky stres a jejich nésledné ztraté.? Bylo
prokdzano, Ze vytrvalostni sportovni aktivity zvysuji riziko
ndhlé srde¢ni smrti a stimuluji dfivéjsi projevy onemoc-
néni.>'® U ¢asti pacientl, kterym byla v pribéhu hot faze
provedena endomyokardialni biopsie, byla dokumen-
tovadna zanétliva infiltrace, zvySena exprese zanétlivych
cytokinl kardiomyocyty i vy$si koncentrace zanétlivych
cytokind v obéhu.” Také byly u pacientd s arytmogenni
kardiomyopatii detekovany cirkulujici protilatky anti-
-DSG2, protilatky proti srdci a proti interkaldrnim dis-
kam.'? Patogeneticka role zanétu v etiologii onemocnéni
nebyla dosud plné vysvétlena, nicméné dikazy silné na-
znaduji, Ze zanét (at jiz reaktivni na vnitfni vlivy, nebo
spoustény exogennimi ciniteli, jako jsou viry) ma pFimy
vliv na aktivaci onemocnéni a nasledny zanik kardiomyo-
cytd. Jeho role tedy nemusi byt pouze sekundarni v ramci
reparativni faze vedouci ke vzniku fibrézni a tukové pre-
stavby.'

Zcela typicky prubéh tohoto onemocnéni pfFindsi vyse
uvedend kazuistika. Pacient, ve vétsiné pripadu mlady
muz, je opakované hospitalizovan pro suspektni akutni
myokarditidu, a¢ recidiva virové myokarditidy je pomérné
vzacna. Dle dostupnych dat z literatury stoji za nezane-
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dbatelnou ¢asti pacientd hospitalizovanych pro recidivuji-
ci suspektni akutni myokarditidu pravé diagnéza arytmo-
genni kardiomyopatie.'* Vzhledem k progresivni povaze
onemocnéni s potencidlni zdvaznou prognézou, jejimz
jedinym prognosticky zasadné pfinosnym |écebnym po-
stupem je implantace ICD,%™ je tfeba na arytmogenni
kardiomyopatii, potazmo kardiomyopatii s nedilatova-
nou levou komorou aktivné pomyslet a pacienty disled-
né vysetrovat. Klicovym vysetfenim je kontrastni vysetreni
magnetickou rezonanci a nalez pozdniho postkontrast-
niho syceni levé komory, které se vyskytuje dominantné
subepikardialné. V inicidlnich stadiich byva syceni pouze
inferolateralné, ale v rdmci progrese onemocnéni byva
pfitomno tzv. ring-like (z angli¢tiny prstencové) syceni po-
stihujici levou komoru az globdlné subepikardidlné. Do-
plnéni genetického vysetieni a prakaz patogenni mutace
ve vyde uvedenych desmosomalnich, eventualné nedes-
mosomalnich genech potvrzuje diagnézu arytmogenni
kardiomyopatie levé komory. U nemocnych s touto kar-
diomyopatii je nezbytny screening u pfimych pribuznych,
ktery by mél zahrnovat u pacientl se zndmou patogenni
variantou genetické vysetieni. Stran kardiologického vy-
Setfeni by mélo byt mimo provedeni echokardiografic-
kého vysetfeni a EKG, resp. EKG holterovské monitorace
zvazeno i doplnéni kontrastniho vysetfeni magnetickou
rezonanci srdce.

Zavér

Kazuistika prezentuje diagnostiku a komplexni pfistup
k pacientovi s nedilatovanou kardiomyopatii levé komory
na podkladé arytmogenni kardiomyopatie. U viech ne-
mocnych s recidivou (zejména vicecetnou) myokarditidy
je nutno na moznost arytmogenni kardiomyopatie po-
myslet a kromé magnetické rezonance indikovat i gene-
tické vysetfeni. V pfipadé prlikazu onemocnéni pak u pa-
cientl ve vysokém riziku ndhlé srdecni smrti implantovat
ICD.
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