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COR ET VASA CASE REPORTS

Twiddler syndrom - vzacna pricina dislokace
defibrilacni elektrody

(Twiddler syndrome — a rare cause of defibrillation lead dislodgement)

Samuel Lietava®®, Jitka Vlasinova®*, Tomas Novotny2*

2Interni kardiologickd klinika, Fakultni nemocnice Brno, Brno, Ceska republika
b| ékafska fakulta Masarykovy univerzity, Brno, Ceska republika
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Pfedstavujeme kazuistiku 74leté pacientky se srde¢nim selhdnim na podkladé dilata¢ni kardiomyopatie
a s implantabilnim kardioverterem-defibrilatorem implantovanym z indikace primarni prevence nahlé
srdecni smrti. Po tfech letech od implantace byla na pravidelné kontrole zjisténa porucha stimulac¢nich funkci
pristroje a u pacientky byla indikovana revize systému. Zjisténou pricinou byla dislokace defibrila¢ni elekt-
rody jejim mnohocetnym zkroucenim pfi opakovaném otaceni pfistroje v podkozni kapse. Tato kazuistika
demonstruje vzacnou pricinu dislokace elektrody implantabilnich srdecnich ptistroj, tzv. twiddler syndrom
(z angl. twiddler - kdo manipuluje nervéznim nebo nevédomym zplisobem).

© 2026, CKS.

ABSTRACT

We present a case report of a 74-year-old patient with heart failure due to dilated cardiomyopathy who had
an implantable cardioverter-defibrillator implanted for the primary prevention of sudden cardiac death.
Three years after the implantation, the patient presented with a failure of pacing function at her regular
follow-up and was referred for revision of the system. Twiddler syndrome was identified as the cause of ICD
lead dislocation. This case report demonstrates a rare cause of implantable device electrode dislocation by

its repeated rotation in the subcutaneous pocket.

Uvod

Nejcastéjsi komplikaci kardiostimulac¢nich nebo defibrilac-
nich systému je dislokace elektrod. Incidence této kompli-
kace kolisa v zavislosti na velikosti a zkusenosti implan-
tacnich center, obvykle neprekracuje 2 %."2 Vy33i riziko
dislokace je u sifovych elektrod ve srovnani s komorovy-
mi elektrodami. Dislokace elektrody se nejcastéji prokaze
v ¢asném obdobi po implantaci pfistroje, nicméné zména
polohy elektrody mize nastat i po delSim ¢asovém odstu-
pu od vykonu. Mezi rizikové faktory dislokace elektrody
fadime vyznamnou trikuspidalni regurgitaci, nedosta-
tecnou fixaci elektrody, dale pak uraz nebo nedodrzeni
klidového rezimu v ¢asném pooperacnim obdobi. Vzac-
nou pfi¢inou dislokace elektrod je tzv. twiddler syndrom
(z angl. twiddler — kdo manipuluje nervéznim nebo nevé-

domym zpusobem).? Nejde tedy o pojmenovani po osobé
jménem Twiddler, nybrz o oznaceni jakéhosi ,obracece”
pristroje. Jako prvni tuto komplikaci popsali Bayliss a spol.
jiz v roce 1968.% Predisponuijici faktory jsou vék, zenské po-
hlavi, obezita nebo naopak rychly pokles hmotnosti a psy-
chické onemocnéni.>®

Popis pfipadu

Predstavujeme kazuistiku 74leté pacientky s primarni dia-
gndézou dilatac¢ni kardiomyopatie. V rdmci dosetfeni byla
provedena také invazivni korondrni angiografie, ktera ne-
prokdzala vyznamné aterosklerotické postizeni koronarnich
tepen. Echokardiograficky byla zjisténa systolicka dysfunkce
levé komory (LK) s ejek¢ni frakci levé komory (EF LK) 30 %,
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déle bez detekce poruch kinetiky myokardu nebo chlopen-
nich vad. Dysfunkce LK trvala i po vice nez tfech mésicich
plné farmakoterapie srde¢niho selhani v maximalnich pa-
cientkou tolerovanych davkach léka. Proto v indikaci primar-
ni prevence nahlé srdecni smrti dle platnych doporuceni Ev-
ropské kardiologické spole¢nosti’ byl pacientce implantovan
jednodutinovy implantabilni kardioverter-defibrilator (ICD).
V lokdlni anestezii byla zavedena cestou levé podklickové
zily punk¢ni metodou dle Seldingera defibrila¢ni komorova
elektroda Durata 7120Q (St. Jude Medical, USA) do oblasti
distalniho mezikomorového septa pravé komory. Parametry
byly pfiznivé: senzing viny R 12 mV, stimula¢ni prah 0,5V,
odpor elektrody 680 ohmu a defibrila¢ni odpor 70 ohm.
Poloha elektrody byla opakované skiaskopicky kontrolova-
na, vetné manévru na stabilitu, a snimky byly archivovany
elektronicky. Na elektrody byl nasledné napojen pfistroj
Fortify Assura VR (St. Jude Medical, USA). Vykon probéhl
bez komplikaci, stejné tak i pooperacni obdobi. Druhy den
byla dle standardniho postupu provedena kontrola funkce
pristroje. Defibrila¢ni systém fungoval bez problém s opti-
malnimi elektrickymi parametry elektrody (senzing viny R 11
mV, stimulacni prah 0,5V, odpor elektrody 590 ohm{, defib-
rila¢ni odpor 44 ohm). Antitachykardické terapie byly na-
programovany ve dvou zénach (zéna VT nad 160/min s [é¢-
bou 4x antitachykardické stimulace a nasledné defibrila¢ni
vyboje, zéna VF nad 200/min s |é¢bou antitachykardickou
stimulaci béhem nabijeni ICD a nasledné defibrila¢ni vybo-
je). Treti pooperacni den byl proveden pooperacni rtg sni-
mek hrudniku v pfedozadni a bo¢ni projekci vestoje (obr. 1,
https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/twiddler-
-syndrom-vzacna-pricina-dislokace-defibrilacni-elektrody.
html?file=1302), na kterém byla poloha elektrody stacio-
narni ve zvyklé pozici. Pacientka byla propusténa do domaci
péce.

Po mésici od vykonu se pacientka dostavila mimo pla-
novanou kontrolu pro vyboje z ICD pfi védomi. Po inte-
rogaci pristroje bylo zjisténo neadekvatni podani vyboju
z ICD pfi flutteru sini s tachykardii spadajici do zény te-
rapie ICD. Pacientka byla zalécena farmakologicky a byla
provedena Uprava nastaveni parametrd ICD. Déle se ne-
adekvatni terapie jiz neopakovaly.

Po dal3im roce byla pacientka pfijata k vysetfeni pro
namahovou anginu pectoris. Koronarni angiografie nyni
prokazala vyznamné postizeni korondrnich tepen ramus
interventricularis anterior (RIA) a chronicky uzavér ramus
marginalis sinister. U pacientky byla mezioborovou indi-
kacni komisi indikovdna operacni revaskularizace srdce.
Vzhledem k celkovému kiehkému stavu pacientky byla
provedena operace na kardiochirurgii jako Zilni monoby-
pass na RIA bez mimotélniho obé&hu. Pooperacni prabéh
pak pacientka zvladla bez komplikaci.

Za rok a pUll od operace byla pacientka opét prijata na
koronarni jednotku nasi kliniky pro akutni infarkt myo-
kardu bocni stény s elevacemi Useku ST na EKG. Urgentni
koronarni angiografie prokazala kritickou sten6zu kme-
ne levé véncité tepny s pfesahem na ramus circumflexus
(RQC), vendzni bypass na RIA byl prichodny. Byla prove-
dena perkutanni korondrni intervence RC s implantaci
dvou lékové potazenych stentd. Echokardiograficky trval
staciondrni nalez EF LK 30 %, bez nové patologie v echo-
kardiografickém obrazu.

Po tfrech meésicich byla pacientka znovu pfijata pro
akutni infarkt myokardu bez elevaci Useku ST na EKG.
Pficinou byly vyznamné in-stent restendzy ve stentech
z predchozi intervence na kmeni levé korondrni tepny
a RC. Opét byla provedena korondrni intervence s implan-
taci dalsich dvou Iékovych stentl. Dale byla pacientka jiz
bez stenokardii, dominovala u ni symptomatika srde¢niho
selhani lll. stupné dle New York Heart Association (NYHA
Il). U pacientky nebyl indikovan upgrade na kardioresyn-
chroniza¢ni l1é¢bu, protoze na EKG byl komplex QRS stihly
se Sitkou 100 ms.

Po tfech letech od implantace ICD byl na pravidelné
kontrole pfistroje v ambulanci zjistén pokles viny R na 4
mV a vyrazny skokovy narlst impedance defibrila¢ni elek-
trody na 2 300 ohm. Déle byla zjisténa porucha stimulac¢-
nich funkci, kdy i pfi maximalnim vydeji pfistroje nebyla
pfitomna elektrickd odpovéd myokardu. V paméti pfi-
stroje nebyl Zadny zdznam o arytmiich. Pacientka popira-
la pfipadny Uraz nebo manipulaci s pfistrojem v podkozni
kapse a byla pfijata k revizi systému ICD. Dle peroperac-
niho rtg bylo patrné mnohocetné protoceni elektrody

Obr. 1 - Rentgenovy snimek po primoimplantaci ICD. Defibrilacni elektroda je ve zvyklé pozici v pravé srdecni komore.
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Twiddler syndrom

Obr. 2 - Skiaskopie pfi revizi ICD. Je patrné stoceni
elektrody pred vstupem do Zilniho systému.

Obr. 3 - Oteviena kapsa ICD. Potvrzen twiddler syndrom.

mezi generatorem a vstupem do zilniho systému (obr. 2,
https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/twid-
dler-syndrom-vzacna-pricina-dislokace-defibrilacni-elek-
trody.html?file=1301), coz se potvrdilo pfi nasledném
otevreni kapsy ICD (obr. 3, https://www.kardio-cz.cz/core-
tvasa-case-reports/twiddler-syndrom-vzacna-pricina-dis-
lokace-defibrilacni-elektrody.html?file=1300). Nasledné
byl proveden opatrny pokus o uvolnéni plvodni elekt-
rody, ktera ale byla pevné pfirostla k podkladu v celém
jejim prabéhu. Proto byla pouze zaslepena a fixovana ke
spodiné kapsy ICD. Pro ¢asovy odstup od implantace ICD
(tfi roky) a rizikovost pripadné extrakce defibrila¢ni elekt-
rody u polymorbidni pacientky jsme neindikovali extrakci
plvodni elektrody. Po ovéreni prlchodnosti podklickové
zily flebografii byla pacientce Seldingerovou punkéni me-
todou cestou podklickové zily implantovana nova defibri-
la¢ni elektroda Durata 7122Q (St. Jude Medical, USA) do

hrotu pravé komory. Parametry elektrody byly optimalni:
stimulac¢ni prah 1,1V, senzing viny R 12 mV, odpor defib-
rilacni elektrody 580 ohmd, defibrila¢ni odpor 87 ohmd.
Na novou elektrodu byl napojen pfistroj Fortify Assura VR
(St. Jude Medical, USA). Druhy den byl proveden rtg sni-
mek hrudniku v pfedozadni a bo¢ni projekci, dle kterého
byla elektroda ve vyhovujici pozici. Funkce systému pred
propusténim byla také spravna (senzing viny R 12 mV,
stimula¢ni prdh 0,75 V, odpor elektrody 550 ohmU a de-
fibrila¢ni odpor 56 ohmu). Pacientka byla propusténa do
domdci péce s dalsim ambulantnim sledovanim, kdy do-
sud neméla arytmické udalosti nebo komplikace systému
ICD (v dobé psani ¢lanku Sest mésicd od revize systému).

Diskuse

Na dislokaci elektrody je nutno pomyslet vzdy pfi po-
ruse stimulacnich nebo defibrila¢nich funkci pfistroje.
Nejcastéjsi pricinou dislokace byva nedostate¢na fixace
elektrody nebo jeji suboptimalni ulozeni v srde¢ni duti-
né, nedodrzeni klidového reZzimu po operaci, nadmér-
né zatéZovani horni koncetiny v ¢asném pooperacnim
obdobi, velké regurgitacni toky na trikuspidalni chlopni
nebo vyrazné napnuti elektrody pfi hlubokém nadechu.
Na vzniku twiddler syndromu se muze podilet pfilis velka
podkozni kapsa pfistroje a nedostatecna fixace pfistroje
a elektrody. Dochazi k tomu i v pfipadé otaceni pfistroje
pacientem (védomé nebo nevédomé konani, dale pfi vét-
$i fyzické aktivité zvlasté hornich koncetin anebo pfi psy-
chickém onemocnéni).*¢ Diagnostika dislokace elektrody
spociva v kontrole implantovaného systému a parametrt
elektrod, tedy senzingu, odporu a stimula¢niho prahu
elektrody v¢etné kontroly vyvoje trendu téchto paramet-
ri v ¢ase. Rentgenovy snimek hrudniku nam vizualizuje
uloZeni a prubéh elektrod pfistroje. Je-li zména polohy
elektrody patrna jiz na prostém rtg snimku, jednd se
o makrodislokaci, v opacném pripadé mluvime o mikro-
dislokaci.® Klinicky obraz dislokace elektrody je variabilni
v zavislosti na typu pouzitého systému a elektrody. Dis-
lokace elektrody kardiostimuldtoru se mdze projevit po-
ruchou rytmu s projevy bradykardie, jako jsou namahova
dusnost, snizena vykonnost a synkopy. Dislokace defibri-
la¢ni elektrody ICD u pacienta jinak na stimulaci nezavis-
Iého maze byt klinicky néma, nicméné se mlze projevit
i neadekvatni terapii z ICD v dasledku oversenzingu ze
siné ¢i u viny P nebo fibrila¢nich vin pfi fibrilaci sini anebo
»~doublecountingu” viny P a kmitu R. Kazdy defibrila¢ni
vyboj z ICD zvySuje mortalitu pacientl a snizuje kvalitu
Zivota bez ohledu na adekvatnost terapie,®'° proto je nut-
né cilit na minimalizovani poctu vyboja.

Prevenci vzniku twiddler syndromu je dostate¢na fixa-
ce elektrody a pfristroje (dle typu pfristroje dvéma fixac-
nimi stehy), vytvoreni podkozni kapsy optimalni velikosti
pro dany rozmér pfistroje anebo implantace pfistroje pod
prsni sval.

Nase kazuistika popisuje twiddler syndrom zpUsobeny
opakovanym otacenim ICD v kapse, védomou manipulaci
pfistrojem viak pacientka popirala. K otaceni v relativné
volnéjsi kapse mohlo dojit ve spadnku nebo spontanné
pfi fyzické aktivité. Nelze vsak také vyloucit psychogenni
etiologii otaceni pristroje v kapse (védomé chovani nebo
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podvédomé). Dislokaci defibrila¢ni elektrody jsme zjistili
pouze pfi pravidelné kontrole ICD, nedoslo k neadekvat-
ni terapii pfi nespravném senzingu elektrody.
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Kdyz komplikace foramen ovale apertum neni komplikaci
foramen ovale apertum, aneb projevy hereditarni
hemoragické teleangiektazie

(When a complication of the foramen ovale apertum is not a complication of the foramen
ovale apertum, or manifestations of hereditary hemorrhagic telangiectasia)
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Popisujeme kazuistiku pacientky s anamnézou hereditarni hemoragické teleangiektazie (HHT) s ¢astou epi-
staxi a anamnézou tranzitorni ischemické ataky. V rdmci diferencidlni diagnostiky byla zvazovéna pfitom-
nost foramen ovale apertum (FOA), které se pravostrannou katetrizaci ani kontrastni echokardiografii
s bubble testem nepotvrdilo. Test nezjistil priinik bubliny septem, ale s odstupem pfiblizné péti sekund se
levd sifi naplnila kontrastni latkou. Vysledek vzbudil podezieni na plicni arteriovendzni malformace (pAVM)
a pacient byl predan do péce hematologa. Pfitomnost zkratd byla ovérena CT vysetfenim a nasledné byly
zkraty uzavieny ve spolupraci s intervenénim radiologem.

© 2026, CKS.

ABSTRACT

We present the case report of a patient with a history of hereditary hemorrhagic telangiectasia with fre-
quent epistaxis and a history of transient ischemic attack. The presence of foramen ovale patens was con-
sidered in the differential diagnostics, which was not confirmed by the right heart catheterization and the
bubble contrast echocardiography. The test did not detect bubble passing through the septum, however,
with an interval of approximately 5 seconds, the left atrium was filled with contrast dye. The result raised the
suspicion of pulmonary arteriovenous malformations and the presence of shunts was verified by CT scan and
subsequently closed in the collaboration with the interventional radiologist. The patient has stayed further
in the hematological dispensarization.

Uvod

k pAVM vrozené. Sekundarni pfipady pAVM jsou raritni,
nejcastéji predstavuji stav po hrudni operaci, traumatu,

Plicni arteriovenézni malformace (pAVM) predstavuji cévy
se strukturadlnimi abnormalitami, které vytvareji pfimou
komunikaci mezi plicnim a systémovym obéhem. Takova-
to komunikace obchazi kapilarni fecisté, coz vede k pra-
volevému zkratu. Tim je narusena vyména plynt i filtrace
systémové Zilni krve." Ve vétsiné pripadl jsou dispozice

aktinomykoéze, schistosomidze anebo pfi hepatopulmo-
nalnim syndromu.? Vétsina pacientu je zcela asymptoma-
tickd, mohou se v3ak objevit zavaznéjsi komplikace, jako
je hemoptyza nebo hemotorax. Vyznamné je riziko neuro-
logickych problémd, véetné tranzitorni ischemické ataky,
cévni mozkové prihody nebo mozkového abscesu.?
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Kazuistika

Pacientka, narozena v roce 1975, prodélala v roce 2022
tranzitorni ischemickou ataku (TIA) s parézou pravé hor-
ni i dolni koncetiny a naslednou Upravou ad integrum.
V bfeznu 2023 u ni byla stanovena diagnéza hereditarni
hemoragické teleangiektazie (HHT), kdy klinicky pacient-
ka popisovala frekventni epistaxe s akcentaci po aplikaci
kyseliny acetylsalicylové. Pacientka byla nasledné pfija-
ta na Interni kardiologickou kliniku FN Brno k uzavéru
suspektniho FOA.

Cestou vena femoralis communis (VFC) byla provedena
pravostranna katetrizace. Katétrem MPA 4F se viak nedafilo
projit skrze FOA, ani s podporou intrakardialni echokardio-
grafie. V pribéhu vysetreni byl proveden kontrolni bubble
test, ktery neprokazal prdnik bublin pres septum a leva sin
se mohutné naplnila kontrastem s odstupem pfiblizné péti
sekund. Katetriza¢né bylo FOA vylouceno, nicméné bylo
vysloveno podezfeni na pFitomnost klinicky vyznamnych
arteriovendznich (AV) malformaci. Pacientce byla nasazena
acetylsalicylova kyselina (ASA) v kompromisni davce a byla
pifedana do péce hematologu. Déale se pacientce v ramci
diferencidlni diagnostiky doplnila CT angiografie arterie
pulmonalis, kde byl nalez vice¢etnych AV malformaci v plic-
nim parenchymu oboustranné, nejvétsi vlevo v segmentu
S5, vpravo v S4, ostatni mensi (obr. 1, 2, https:/www.kar-
dio-cz.cz/coretvasa-case-reports/kdyz-komplikace-forame-
novaleapertum-neni-komplikaci-foramenovaleapertum-
-aneb-projevy-hereditarni-hemoragicke-teleangiektazie.
htmI?file=1308, https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-
-reports/kdyz-komplikace-foramenovaleapertum-neni-kom-
plikaci-foramenovaleapertum-aneb-projevy-hereditarni-
-hemoragicke-teleangiektazie.html?file=1307, video 1, 2,
https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/kdyz-kom-
plikace-foramenovaleapertum-neni-komplikaci-forame-
novaleapertum-aneb-projevy-hereditarni-hemoragicke-
-teleangiektazie.ntml?file=1304, https://www.kardio-cz.cz/
coretvasa-case-reports/kdyz-komplikace-foramenovaleaper-
tum-neni-komplikaci-foramenovaleapertum-aneb-projevy-
-hereditarni-hemoragicke-teleangiektazie.html|?file=1303).

V prosinci 2023 byla pacientka poprvé hospitalizova-
na na Interni hematologické a onkologické klinice FN
Brno k realizaci uzavéru plicnich AV malformaci. V lokalni
anestezii byla pod ultrazvukovou kontrolou provedena
punkce VFC vpravo a byl zaveden 6F sheath. Nasledné byl
zaveden katétr cestou pravostrannych srdec¢nich oddill
do a. pulmonalis , kde byly provedeny opakované nastfi-
ky kontrastni latky. PFi nastfiku s katétrem centralnéji v a.

Obr. 1, 2 - CT nalez vicecetnych AV malformaci v plicnim parenchy-
mu oboustranné.

Obr. 3 - Uzavér pAVM
e v pravém plicnim poli.

Obr. 4 - Uzavér pAVM
v levém plicnim poli.

pulmonalis se zobrazuje nejvétsi pAVM v S5, jeji odstup
je ale obtiznéji diferencovatelny a i pres opakované po-
kusy se nedafi zdsobujici vétev selektivné nasondovat.
Pro dlouhy cas byl vykon ukoncen jako zmapovani ana-
tomickych pomérl a odstupu privodné tepny dominantni
plicni AVM vlevo. Uzavér zkratu byl naplanovan s odstu-
pem. Postupné byly v nasledujicich tfech sezenich béhem
ledna, Unora a bfezna 2024 realizovany uzavéry celkem
Sesti klinicky vyznamnych pAVM, pfevdzné v cévnim fe-
Cisti pravé plice, s prlmérem pfivodné arterioly 3 a vice
milimetrd.

Vykony probéhly bez komplikaci a pacientka je dale bez
detekce dalSich klinicky vyznamnych plicnich zkratd (obr.
3, 4, https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/kdyz-
-komplikace-foramenovaleapertum-neni-komplikaci-fora-
menovaleapertum-aneb-projevy-hereditarni-hemoragicke-
-teleangiektazie.html?file=1306, https:/www.kardio-cz.cz/
coretvasa-case-reports/kdyz-komplikace-foramenovalea-
pertum-neni-komplikaci-foramenovaleapertum-aneb-pro-
jevy-hereditarni-hemoragicke-teleangiektazie.html?fi-
le=1305).

Diskuse

Nejcastéjsi komplikace pAVM jsou dlsledkem pravolevého
zkratu, ktery usnadnuje prinik trombotickych ¢i septickych
embolt do mozkové cirkulace. V nékterych pfipadech mo-
hou tyto zadvazné komplikace vzniknout jako prvni symptom
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Projevy hereditarni hemoragické teleangiektazie

vedouci k diagnéze pAVM a pfipadné i samotné hereditar-
ni hemoragické teleangiektazie (HHT).? Dalsi komplikaci je
také hyperkineticky obéh: AV malformace zkracuji cestu
krve z tepen do Zil, co? vede ke zvy3ené rychlosti obéhu. Ca-
sem muze tento jev vést az k srde¢nimu selhani. Velké pro-
cento pacientt s HHT zaznamenava vyskyt AV malformaci
také v gastrointestindlnim systému, coZz muze vést, zejména
ve vyssim véku, ke krvaceni do travici trubice. Ascites, krva-
ceni z portokavalnich varixd ¢i znamky srde¢niho selhani
mohou naznacovat dalsi vyznamnou komplikaci u pacient
s HHT, kterou je vyskyt AV malformaci v jatrech. Postizeni
jater se popisuje u 32-78 % pacient(.*

Claire L. Shvolin v ¢lanku Pulmonary arteriovenous
malformations popisuje dalsi symptomy, dle incidence
mezi nejcastéjsi patfi:

Dyspnoe: Dusnost a hypoxemie z dlivodu pravolevého
zkratu byvé castym symptomem i v zdvaznych pfipadech.
V roce 1949 byla pravé dyspnoe pfi¢inou vyhledani Iékar-
ského oSetfeni u 51 % pacientl, v roce 1998 pocet Cinil
47 % a v recentnich studiich pouze 14,6 %.

Hemoragické pfihody: Krvaceni u PAVM, které vede
k hemoptyze nebo hemotoraxu, je vzacnou, ale poten-
cidlné fatalni komplikaci. Navic u pacientt s koexistujici
HHT mulze byt hemoptyza také dlsledkem nazofarynge-
alni a endobronchialni teleangiektazie.

U pacientl s HHT by pfitomnost jiné krvacivé poruchy
mohla vyznamné zhorsit hemoragické projevy spojené
s timto stavem. Kromé krevniho obrazu (véetné trombo-
cytd) mezi zdkladni vysetfeni, kterd musi kazdy pacient
podstoupit, patfi podrobné vysetfeni koagula¢nich pa-
rametrd, protrombinovy &as (PT), aktivovany parcialni
tromboplastinovy c¢as (aPTT), trombinovy ¢as (TT) a kon-
centrace fibrinogenu spolu s hodnocenim fibrinolyzy.
Hodnoceni aktivity jednotlivych koagulacnich faktora je
zasadni v pripadé prodlouzeného PT nebo aPTT. V pfi-
padé krvacivych komplikaci je dulezité vysetfit primarni
hemostdzu pomoci testd, jako je PFA 100, agregace trom-
bocytd a vylouceni von Willebrandovy choroby a pfipad-
né faktor Xlll. Pro patologickou fibrinolyzu je nezbytné
posouzeni plazminogenu a a,-antiplazminu.®

Bolest na hrudi: Pleuriticka bolest na hrudi byla popi-
sovana az u 10 % pacientu.

Neurologické potize: Vysoky vyskyt ischemickych
mozkovych pfihod (9-18 %) a mozkovych abscest (7,8-
19,0 %).

Migrendzni bolesti hlavy: Dvojnasobné riziko u pacien-
td s PAVM, casto se zlepsuji po 1écbé.

Komplikace souvisejici s t€hotenstvim: Zvysené rizi-
ko zavazného krvaceni (1 %), plicni embolie a infarktu
myokardu." Dle vyzkumU Zeny s lé¢enymi plicnimi AVM
nemaji zvysené riziko komplikaci ve srovnani se zdravymi
téhotnymi. V dlsledku toho se pro téhotné Zeny s dia-
gnézou HHT doporucuje screening po pAVM. Pomoci
transtorakalni echokardiografie (TTE) s kontrastni latkou
nebo nativniho CT hrudniku, idedlné na za¢atku druhého
trimestru, kdy by méla byt zahdjena také lécba.®

Zobrazovaci metody k diagnostice pAVM

TTE slouzi jako rychld, jednoducha a minimalné invazivni
metoda pro prvotni screening pAVM. Po intravenéznim

podani rozmichaného fyziologického roztoku se v levych
srde¢nich dutinach béhem dvou az péti srdecnich tepl
snadno zviditelni echogenni mikrobubliny, které nazna-
Cuji potencidlni existenci pravolevého plicniho zkratu. Na
rozdil od pfitomnosti intrakranialniho zkratu, pri kterém
jsou mikrobubliny pfitomné v levostrannych srdecnich
oddilech ihned po jejich aplikaci. Dalsi zobrazovaci meto-
da vyuzivana v diagnostice této anomadlie je kontrastni CT
vySetieni s tenkymi fezy, které slouzi k presné identifikaci
lokalizace (zda jde o mnohocetné diskrétni nebo difuz-
ni), velikosti a typu (napf. jednoduché versus komplexni)
PAVM.’

Mezi |é¢ebné postupy HHT v dnesni dobé patfi:

Lokalni a systémova lécba epistaxe, kterd je casto do-
minujicim problémem v prvni fazi nemoci.

Pfi anemizaci, bez pfitomnosti epistaxe, je zapotrebi
myslet na gastrointestinalni krvaceni.

Lokdlni lécba zahrnuje endoskopické metody, které
maji jak diagnosticky, tak i |é¢ebny vyznam. Pokud je ne-
ucinng, indikovana je farmakologicka lécba, ktera zahr-
nuje léky, jako je oktreotid, ktery sniZzuje krevni ztraty. Pfi
vyznamnéjsim nebo pretrvavajicim krvaceni se navrhuji
také antifibrinolytika a antiangiogenni léky. V pfitom-
nosti AVM, zavislosti na jejich umisténi a dostupnosti se
pouzivaji emboliza¢ni techniky a v nékterych pfipadech
i chirurgicky zakrok nebo radioterapie.

Antiangiogenni léky, jako je bevacizumab a thali-
domid, slibné snizuji vyskyt krvaceni a zlepsuji kvalitu
Zivota tim, Ze brani novotvorbé cév, dale snizenim hyper-
kinetického obéhu, snizenim pritoku krve AV malforma-
cemi, v nékterych pripadech také snizily ¢etnost nutnosti
transplantace jater.

Drive se pouzivala také estrogen-progesteronova Iéc-
ba, kterd je vSak nyni omezena kvili moznym nezadoucim
ucinkdm. Léky jako tamoxifen (antiestrogen) byly zkou-
many pro jejich potencialni prinos, dnes se vsak od jejich
uzivani pro dostupnost ucinnéjsich antiangiogennich
pfipravkd upousti. K novéjsim Iékim, které se zkoumaji,
patii pazopanib a dalsi inhibitory tyrozinkinazy s antian-
giogennimi ucinky. Léky jako sirolimus a tacrolimus, které
se obvykle pouzivaji jako imunosupresiva, prokazaly po-
tencidl pti snizovani proliferace cévnich malformaci u pa-
cientd s HHT. Dale pro zvladnuti anémie v disledku casté-
ho krvaceni je nutno myslet na substituci Zeleza perordlni
anebo intravenézni formou v pfipadé nutnosti.?

Zaveér

Kazuistika popisuje pripad pacientky s anamnézou HHT,
s Castymi epistaxemi a prodélanou tranzitorni ischemic-
kou atakou. Pavodni predpoklad pfitomnosti patentniho
foramen ovale, které mohlo prispét k pacientciné klinické
anamnéze, se pravostrannym katetriza¢nim vysetfenim
a echokardiografickym vysetfenim s bubble testem ne-
potvrdil. Misto toho byla zjisténa arteriovenézni malfor-
mace v oblasti plic pfi diagnéze hereditarni hemoragické
teleangiektazie. Uzavér plicnich AV malformaci byl vzhle-
dem k cetnosti vyskytu u pacientky s ispéchem realizovan
ve vice fazich v oblasti obou plic.

Povazujeme za dllezité zdlraznit diagnostické problé-
my u pacientt s HHT, u nichz mohou byt pficiny cévnich
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mozkovych pfihod multifaktoridlni a nemuseji byt vzdy
pfic¢itany pouze FOA ¢i standardnim rizikovym faktoram.
Nezbytna je realizace Sirsiho diagnostického algoritmu
zahrnujici presnou charakteristiku cévnich abnormalit
a navazujicich o3etfeni na specializovaném pracovisti.
Uvedeny postup je nutny pro prevenci recidiv cévnich
mozkovych pfihod jak trombotického, tak septického pu-
vodu, které mohou byt vzacné i prvnim pfiznakem HHT.
Do budoucna je jisté nutné realizovat sledovani
pacientky s vyuzitim zobrazovacich metod ke v¢asnému
zachytu mozné rekanalizace, progrese ¢i novotvorby plic-
nich AVM a pokracujici hematologické dispenzarizace.

Podékovani

Dékuji spoluautordim za pripominky, zpétnou vazbu
a Upravy textu, dale dékuji vSem koleguim, ktefi se podile-
li na péci o nasi pacientku.

Prohlaseni autorii o mozném stretu zajmu
Zadny stfet zajma.

Financovani

Podpofeno MZ CR - RVO (FNBr, 65269705).

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

Informovany souhlas
Pacient udélil souhlas s publikaci pfipadu.
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Multimodalitni imaging a jeho vyznam u pacienta
s maligni vazospastickou anginou pectoris
a mimonemocnicni zastavou obéhu

(Multimodality imaging and its importance in patient with malignant vasospastic
angina presenting with out-of-hospital cardiac arrest)
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Maligni vazospasmus koronérnich arterii je vzacny, ale pravdépodobné nedostatecné diagnostikovany, Zivot
ohrozujici stav. Patofyziologie je komplexni a etiologie ¢asto nezndmad. Prezentujeme pfipad pacienta po
mimonemocnicni zastavé obéhu pro fibrilaci komor, inicidlné bez prikazu vyznamné stendzy koronarnich
tepen pii koronarni angiografii. Magneticka rezonance srdce vsak svédcila pro vysoce suspektni subakutni
infarkt myokardu s typickym subendokardialnim ischemickym pozdnim sycenim. Pacient podstoupil opako-
vané korondrni angiografie, kde byly oproti prvotnimu nélezu pozorovany mnohocetné spasmy omezuijici
pratok ve vice koronarnich povodich, s jejich Gplnym odeznénim po intrakoronarni aplikaci nitratd. Pacien-
tova medikace byla upravena dle aktualnich doporuceni a byl implantovan implantabilni kardioverter-de-
fibrilator (ICD) v sekundarné preventivni indikaci. Po ¢tyfech mésicich byl pacient rehospitalizovén pro opa-
kované bolesti na hrudi. Brzy po pfijeti dochazi k zastavé obéhu pro fibrilaci komor, navzdory opakovanym
defibrilacnim vybojim z ICD a protrahované kardiopulmonalini resuscitaci dochazi k umrti pacienta. Pitevni
nélez potvrdil zndmky starého i nového infarktu myokardu bez prikazu trombd v koronarnich tepnach.

© 2026, CKS.

ABSTRACT

Malignant vasospasm is a rare but likely underdiagnosed, life-threatening condition. The pathophysiology
is complex and the etiology often unknown. We present a case of a patient suffering an out-of-hospital
cardiac arrest due to ventricular fibrillation, without an evidence of significant coronary artery stenosis on
coronary angiogram. Magnetic resonance of the heart was highly suspected of subacute myocardial infarc-
tion with typical subendocardial ischemic pattern of late gadolinium enhancement (LGE). Patient underwent
repeated coronary angiographies where, in contrast to the initial finding, multiple flow limiting spasms
in several coronary territories were observed, with their complete resolution after intracoronary nitrates
administration. The patient’s medication was adjusted according to current recommendations and an im-
plantable cardioverter-defibrillator (ICD) was implanted in a secondary preventative indication. Four months
later, the patient was readmitted to hospital due to recurrent chest pain. Soon after admission, cardiac arrest
due to ventricular fibrillation occurs, despite repeated defibrillation shocks from the ICD and prolonged car-
diopulmonary resuscitation, the patient dies. Autopsy findings confirmed signs of old and new myocardial
infarction without any evidence of thrombi in the coronary arteries.
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u sv. Anny v Brné, Pekarské 664/53, 602 00 Brno, Ceska republika, e-mail: tatiana.stipalova@gmail.com
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mocnicni zastavou obéhu. Cor et Vasa Case Reports 2026;8:10-13.
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Uvod

Vazospasticka angina pectoris (VSA) je charakterizova-
na prechodnou vazokonstrikci korondrnich tepen a hra-
je vyznamnou roli v patogenezi stabilni anginy pectoris
a akutnich koronarnich syndromu bez obstrukce koronar-
nich tepen. Komplexni mechanické procesy charakterizo-
vané endotelidlni dysfunkci a hyperkontraktilitou hladké-
ho svalstva vedou k Sirokému spektru klinickych projevt
od recidivujici anginy pectoris az po fatalni arytmie.’

Popis pripadu

Pacient ve véku 45 let byl referovan do naseho kardiocent-
ra po mimonemocnicni zastavé obéhu v terénu. Inicidlnim
nalezem na elektrokardiogramu (EKG) na misté zdsahu
byla fibrilace komor, byla poskytnuta rozsifena neodklad-
na resuscitace v¢etné orotrachedlni intubace a srde¢ni de-
fibrilace s obnovenim spontanni cirkulace do dvanacti mi-
nut. Emergentni selektivni koronarografie neprokazala
zadnou vyznamnou stenézu koronarnich tepen (videa 1,
2, 3, https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/mul-
timodalitniimaging-a-jeho-vyznam-u-pacienta-s-maligni-
-vazospastickou-anginou-pectoris-a-mimonemocnicni-
-zastavou-obehu.html|?file=1317, https://www.kardio-cz.
cz/coretvasa-case-reports/multimodalitniimaging-a-jeho-
-vyznam-u-pacienta-s-maligni-vazospastickou-anginou-
-pectoris-a-mimonemocnicni-zastavou-obehu.html?fi-
le=1316, https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/
multimodalitniimaging-a-jeho-vyznam-u-pacienta-s-ma-
ligni-vazospastickou-anginou-pectoris-a-mimonemocnic-
ni-zastavou-obehu.html|?file=1314), pfi ventrikulografii
byla patrna globalni hypokontraktilita levé komory, ak-
centovana v oblasti spodni stény srdecni s celkovou ejek-
¢ni frakci levé komory 30 %. V laboratornim nalezu byla
s odstupem zjisténa elevace troponinu T stanoveného vy-
soce senzitivni metodou (hsTnT) — 3 500 ng/l (referenc¢ni

Obr. 1 - Pozdni syceni apikoseptalné.

- 1|1|:|TJTIITII_IJ_I_I_I_I_|_I_I_I_I_|_I_I_I_I
m

F D FOw: 31 22 ¢ 31 22am

Obr. 3 - Pozdni syceni intervetrikularniho septa a hrotu levé ko-
mory.

rozmezi 14 ng/l) a elevovany C-reaktivni protein (CRP) —
9,3 mg/l (referen¢ni rozmezi 5 mg/l). Anamnéza pacienta
zahrnuje bronchialni astma a nosni polypy s medikamen-
tdzni terapii salmeterol/fluticason a omeprazol. Pacient je
nekufdk, bez anamnézy abuzu drog.

Pro podezfeni na myokarditidu pacient podstou-
pil z diferencidlnédiagnostickych divodl magnetickou
rezonanci srdce (CMR) s nalezem vysoce suspektniho
subakutniho infarktu myokardu v oblasti apexu, apikal-
ni poloviny interventrikuldrniho septa a inferoseptéalné
s typickym subendokardialnim ischemickym pozdnim sy-
cenim, v mezidobi doslo ke zlep3eni ejek¢ni frakce levé
komory na 50 % (obr. 1, 2, 3, https://www.kardio-cz.cz/
coretvasa-case-reports/multimodalitniimaging-a-jeho-vy-
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12 Vyznam multimodalitniho imagingu u vazospastické anginy pectoris

znam-u-pacienta-s-maligni-vazospastickou-anginou-pec-
toris-a-mimonemocnicni-zastavou-obehu.html?file=1320,
https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/multi-
modalitniimaging-a-jeho-vyznam-u-pacienta-s-maligni-
-vazospastickou-anginou-pectoris-a-mimonemocnicni-
-zastavou-obehu.html?file=1319, https://www.kardio-cz.
cz/coretvasa-case-reports/multimodalitniimaging-a-jeho-
-vyznam-u-pacienta-s-maligni-vazospastickou-anginou-
-pectoris-a-mimonemocnicni-zastavou-obehu.html?fi-
le=1318).

Na zakladé téchto vysledkd pacient podstoupil opako-
vanou korondrni angiografii, kde byl oproti prvotnimu
nalezu pozorovan fokalni spasmus na ramus interventricu-
laris anterior (RIA), s jeho Uplnym odeznénim po intrakoro-
narni aplikaci nitrata (videa 4, 5, https://www.kardio-cz.cz/
coretvasa-case-reports/multimodalitniimaging-a-jeho-vy-
znam-u-pacienta-s-maligni-vazospastickou-anginou-pec-
toris-a-mimonemocnicni-zastavou-obehu.html?file=1315,
https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/multimo-
dalitniimaging-a-jeho-vyznam-u-pacienta-s-maligni-va-
zospastickou-anginou-pectoris-a-mimonemocnicni-zasta-
vou-obehu.html?file=1313). V nasledujicich hodinach po
vykonu dochazi k rozvoji silnych bolesti na hrudi jen s ¢as-
te¢nym odeznénim po sublingvalnim poddani nitratd, na
EKG jsou pfitomny deprese Useku ST s ndslednymi eleva-
cemi Useku ST ve spodnich svodech. Bolesti neustupuji ani
pres kontinudlni intravendzni poddvani nitratd, pacient
byl odeslan k provedeni emergentni rekoronarografie
(celkem treti v pofadi) s ndlezem mnohocetnych kritickych
fokalnich spasmu omezujicich pritok ve vice koronarnich
povodich (videa 6, 7, https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-
-case-reports/multimodalitniimaging-a-jeho-vyznam-u-
-pacienta-s-maligni-vazospastickou-anginou-pectoris-a-
-mimonemocnicni-zastavou-obehu.html?file=1312, https:/
www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/multimodalitnii-
maging-a-jeho-vyznam-u-pacienta-s-maligni-vazospastic-
kou-anginou-pectoris-a-mimonemocnicni-zastavou-obe-
hu.html?file=1311), s jejich postupnym Uplnym odeznénim
po intrakoronarni aplikaci nitratd a diazepamu (videa 8,
9, https://www.kardio-cz.cz/coretvasa-case-reports/multi-
modalitniimaging-a-jeho-vyznam-u-pacienta-s-maligni-
-vazospastickou-anginou-pectoris-a-mimonemocnicni-za-
stavou-obehu.html?file=1310, https://www.kardio-cz.cz/
coretvasa-case-reports/multimodalitniimaging-a-jeho-vy-
znam-u-pacienta-s-maligni-vazospastickou-anginou-pec-
toris-a-mimonemocnicni-zastavou-obehu.html?file=1309).
Pacientova medikace byla doplnéna o dlouhodobé puso-
bici nitraty, statiny a blokatory kalciovych kanall v maxi-
malnich tolerovanych dévkach. V sekunddrné preventivni
indikaci byl implantovan implantabilni kardioverter-de-
fibrildtor (ICD). Pacient byl propustén po deseti dnech
v klinicky stabilizovaném stavu. Pfi klinickych kontrolach
byl bez subjektivnich potizi, bez zachytu arytmie v paméti
ICD, endokrinologické vysetfeni neprokdazalo sekundarni
pricinu VSA. Po ¢tyfech mésicich byl pacient nicméné re-
hospitalizovan v okresni nemocnici pro opakované klidové
bolesti na hrudi. Brzy po pfijeti dochazi k zastavé obéhu
pro fibrilaci komor, navzdory opakovanym defibrila¢nim
vybojlm z ICD a protrahované kardiopulmonalni resuscita-
ci dochazi k umrti pacienta. Pitevni ndlez potvrdil znamky
starého i nového infarktu myokardu bez prikazu trombu
v koronarnich tepnach.

Diskuse

VSA je heterogenni jev, ktery se mize objevit u pacientd
s aterosklerézou nebo bez ni a postihuje epikardialni ko-
ronarni tepny nebo mikrovaskuldrni systém.

Patofyziologie VSA je charakterizovana poruchou va-
zomotoriky v jedné nebo vice korondrnich tepnach.' En-
zym Rho-kinaza, pfitomny v burikach hladkého svalstva
cév, je zasadnim reguladtorem hyperkontraktility. Zvysena
aktivita Rho-kinazy vede k nadmérné fosforylaci lehkych
fetézcd myosinu, coz vede ke stavu hyperkontraktility.?
Dalsim patofyziologickym mechanismem je endotelidl-
ni dysfunkce, kterd vede k deficitu endogenniho oxidu
dusnatého a dale k proliferaci vazokonstrikénich meta-
bolitd.? Tato mechanisticka drdha objasrnuje, pro¢ nékolik
vazodilatancii zavislych na endotelu (napf. acetylcholin,
ergometrin, histamin a serotonin) vyvolavaji vazokon-
strikci u pacientd s VSA.* Dale ilustruje zvySeny ucinek
vazodilatancii nezavislych na endotelu (napf. nitratd)
v tomto prostredi.’

Pfitomnost nékolika zanétlivych biomarkerl, vcetné
CRP, interleukinu 6 (IL-6) a adheznich molekul, zddraznu-
je roli chronického mirného zanétu u VSA.®

Klinické spektrum je variabilni, zahrnuje zejména pre-
chodnou, nezatéZzovou, na nitraty reagujici anginu pec-
toris, ktera se nejcastéji vyskytuje v noci nebo brzy rano.”

Za zlaty standard v diagnostice VSA je povazovano
invazivni provokacni testovani pomoci intrakoronarniho
acetylcholinu nebo ergonovinu, ale mezi rdznymi praco-
visti existuji velké rozdily a neexistuje jednotny globdlné
pfijaty protokol testovani vazospastické anginy pectoris
v interven¢nich laboratofich.!

U pacientl hospitalizovanych pro akutni infarkt myo-
kardu bez obstrukce koronarnich tepen (myocardial in-
farction with non-obstructive coronary arteries, MINOCA)
se doporucuje provedeni CMR po invazivni angiografii,
pokud neni kone¢na diagnéza jasna.® Pfinos CMR zde
spocivd zejména v hodnoceni tkanové charakteristiky
myokardu. U ischemického postizeni nachdzime vétsi-
nou pritomnost LGE v lokalizaci odpovidajici infarktové
tepné a vzdy je postizena subendokardidlni oblast. Ne-
pfitomnost typického obrazu LGE ischemického postizeni
ma velmi vysokou negativni prediktivni hodnotu (94 %)
z hlediska vylouceni ischemické etiologie. Je nutno zdu-
raznit, Ze negativni nalez pii koronarografickém vyset-
feni nemusi vylucovat ischemickou etiologii kardidlni-
ho postizeni, tak jako tomu bylo v nasem pfipadé.® Lze
shrnout, Ze kombinace normalniho koronarografického
nalezu s vysledkem CMR neprokazujicim ischemicky typ
LGE s velmi vysokou pravdépodobnosti odlisi ischemickou
a neischemickou etiologii kardialniho postizeni.™

Konvencni farmakologicka terapie VSA se opira o blo-
katory kalciovych kanald a dlouhodobé pusobici nitraty."
Blokatory kalciovych kandll (BKK) zahrnuji dihydropy-
ridiny (nifedipin, amlodipin a benidipin) a nondihydro-
pyridiny (verapamil a diltiazem). BKK uc¢inné zabranuji
vazospasmim a jsou doporucenou lé¢bou prvni volby
pro pacienty s VSA. Zabranuji vstupu vapenatych iontd
(Ca%*) do bunék hladkého svalstva cév blokovanim napé-
tové fizenych kandld typu L, coz zplsobuje vazodilata-
ci.' U tézké VSA mohou byt zapotfebi vysoké davky BKK
(2x200mg diltiazemu denné), nebo dokonce kombinace
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obou druhll BKK. Nedavna studie ukdzala, Ze pacienti
s VSA uzivajici BKK druhé generace (amlodipin a benidi-
pin) maji vyznamné nizsi vyskyt AKS ve srovnani s BKK
prvni generace (diltiazem a nifedipin).!

UziteCnost protidestickové |écby u VSA je sporna. Na
zékladé soucasnych dostupnych informaci se zda, ze pro-
tidestickova lécba nemusi byt u pacientd s MINOCA spo-
jena s lepsimi klinickymi vysledky.' Vice rozsahlych stu-
dii dospélo k zavéru, Ze u pacientl s VSA bez soucasné
pfitomnosti vyznamné stendzy koronarni arterie nemusi
kyselina acetylsalicylovd poskytovat zadny pfinos z hle-
diska zdvaznych nezddoucich kardiovaskularnich pfihod
(MACE) nebo srde¢ni smrti." Méla by proto byt vyhrazena
pro VSA se soucasnou ICHS. Vzhledem k absenci speciali-
zovanych randomizovanych studii je viak role protides-
tickové terapie u pacientd s MINOCA predmétem diskuse
a soucasnd doporuceni vychazeji z registrd a ndzoru od-
bornikad.™

Upravy zivotniho stylu a konvené¢ni farmakoterapie
jsou zakladem soudobé terapie, nicméné lécba refrakter-
nich pfipadl zustava nadéle velkou vyzvou s celou fadou
nevyresenych otazek. Vétsina studii se shoduje, Zze Iécba
blokatory kalciovych kanald a abstinence koureni jsou za-
sadni prognostické markery."?

Prognéza pacientd s VSA a prodélanou zastavou obé-
hu s Uspésnou resuscitaci je mnohem zdvaznéjsi nez u pa-
cientd bez anamnézy obéhové zastavy.> Pokrocily vék,
mnohocetné korondrni spasmy a zvysenad hodnota CRP
jsou dalsimi vyznamnymi prediktory mortality.

Dal3i vyzkum vieobecné uzndvané diagnostické a tera-
peutické strategie je nutny ke zlepseni kvality péce posky-
tované pacientim s VSA.

Zavér

Mnohocetné korondrni spasmy jsou méné castou pfic¢inou
akutniho koronarniho syndromu a jedna se o potencidlné
vysoce zavazny stav s moznymi fatalnimi nasledky. Pfipad
demonstruje mimo jiné roli multimodalitnich zobrazova-
cich metod v diferencidlnédiagnosticky nejasnych klinic-
kych situacich. | pfes komplexni terapeuticky pfistup véetné
zajisténi pacienta ICD kondi pripad fatalné, coz potvrzuje
nutnost dalSich vyzkum v diagnostice a terapii VSA.

Prohlaseni autorti o mozném stretu zajmu
Zadny stret zajma.
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Myokarditidu imitujici epizody jako projev
arytmogenni kardiomyopatie levé komory

(Myocarditis-like episodes as a manifestation of arrhythmogenic left ventricular

cardiomyopathy)
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SOUHRN

Kli¢ova slova:

Arytmogenni kardiomyopatie
Desmoplakin

Hot faze

N&hla smrt

Nedilatovana kardiomyopatie levé
komory

Suspektni akutni myokarditida

Keywords:

Arrhythmogenic cardiomyopathy
Desmoplakin

Hot-phase

Myocarditis-like episodes
Non-dilated left ventricular
cardiomyopathy

Sudden death

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.

© 2026, CKS.

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
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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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