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Non-kompaktni kardiomyopatie je heterogenni a pomérné vzacna skupina srde¢nich chorob, u kterych dominuje vyraznd nekompaktnost
luminalIni vrstvy myokardu nékterych segmentl levé komory. Ke stanoveni diagndézy pouzivame echokardiografické vysetieni. V ném
dominuje abnormalni, vyrazné prominujici trabekularizace svaloviny levé komory predevsim posterolateralnich segmentd levé komory
s hlubokymi recesy. Lécba se fidi stejnymi pravidly jako u dilata¢ni kardiomyopatie.
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Fiedler J. Diagnosis and treatment of left ventricular non-compaction cardiomyopathy. Cor Vasa 2010;52:403-404.

Left ventricular non-compaction (LVNC) cardiomyopathy is a heterogeneous and relatively rare group of heart disease with the dominant
feature being marked non-compactness of the myocardial luminal layer of some left ventricular segments. Its diagnosis is established by
echocardiography, with the finding dominated by abnormal, appreciably prominent trabecularization of the left ventricular myocardium,
particularly left ventricular postero-lateral segments with deep recessions. Treatment is governed by the same rules as with dilated

cardiomyopathy.
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Terminem non-kompaktni kardiomyopatie (LVNC) rozu-
mime heterogenni a pomérné vzacnou skupinu srde¢nich
chorob, u kterych dominuje vyrazna nekompaktnost lumi-
nalni vrstvy myokardu nékterych segmentt levé komory.
Vétsinu poznatkil o ni mame az z poslednich dvou desetileti.
Presny vyskyt choroby neni znam, podle poslednich praci
by mohl byt vétsi, nez se soudilo v minulych letech.

V soucasnosti nejde o v§eobecné uznavanou, samostat-
nou nosologickou jednotku (sui generis). Nejsou ani dosud
vSeobecné akceptovana jednoznaéna diagnosticka kritéria,
nezname do detailtl pfirozeny vyvoj ani vlastni pfi¢iny této
kardiomyopatie. Co se tyce patogeneze, byva nejcastéji
ptijimana hypotéza o poruse organogeneze srde¢ni svalo-
viny v ¢asném embryonalnim vyvoji. Rozli$ujeme formu
izolovanou a formy doprovazejici jina srde¢ni postizeni,
predevsim nékteré vrozené srdecni vady.

V typickych pripadech je LVNC snadno rozpoznatelna,
s nezaménitelnym morfologickym obrazem. V ném domi-
nuje abnormalni, vyrazné prominujici trabekularizace sva-
loviny predevsim posterolaterdlnich segmentti levé komory
s hlubokymi recesy. Mikroskopicky u vétsiny postizenych
byva pritomna fokalni, predev$im subendokardidlni fibréza
a rtzné abnormality jednotlivych myocyti na bunééné
urovni. Extrakardidlni manifestace u dospélych je raritni.
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Z pohledu genetiky Ize definovat formy familidrni (jsou zod-
povédné za 18-50 % pripadd, vice u dospélych), ve zbylych
ptipadech jde o sporadicky vyskyt. U ptibuznych prvniho
stupné obligatné doporucujeme echokardiograficky scree-
ning a odbér krve na genovou analyzu. Rada nemocnych
je totiz diagnostikovana v ramci genetického screeningu ¢i
zcela ndhodné, a to i v pokro¢ilém véku. Latentni postizeni,
kdy se onemocnéni klinicky neprojevuje, byva pomérné
¢asté. Naproti tomu béhem intrauterinniho vyvoje mutize
LVNC vést i k odumfeni plodu. Celkovy priibéh nachazime
obecné vyrazné horsi u symptomatickych jedincii a rovnéz
v populaci déti.

Klinicky obraz neni specificky, je prevazné dusledkem
sférické remodelace a progredujici systolické i diastolické
dysfunkce levé komory. Zahrnuje triddu srde¢ni insuficience,
arytmie (v¢etné malignich forem) a tromboembolickych
ptthod. K nim pfispiva mimo jiné vyraznéjsi oblenéni
krevniho toku v recesech komunikujicich s lumen levé
komory.

Diagnostika LVNC se kromé odbéru anamnézy a fyzi-
kalniho vy$etfeni neobejde bez EKG. Ac¢ jde o vysetfeni
v tomto ohledu nespecifické, prakticky nikdy nenachazime
uplné normdlni kiivku. Pfesné urceni diagnézy LVNC ne-
musi byt snadné ani s pouzitim modernich zobrazovacich
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Tabulka 1 Principy echokardiografické diagnostiky
izolované formy LVNC (nutné kladné odpovédi ve vsech
bodech)

» Lze vyloucit jinou strukturdIni patologii na chlopnich, velkych
cévach a komorovém septu?

» Je z kterékoli standardni echokardiografické projekce patrna
dvouvrstva struktura LK?

= Odpovida vnitini vrstva souhybem s ostatnimi segmenty srdecni
stény a svou echogenitou (pfipadné obrazem po podani kontrastni
latky vyssi generace) myokardu LK?

» Lze vyloucit akcelerovanou lokalni remodelaci svaloviny LK
po prodélaném infarktu pfislusné ¢asti myokardu?

» Lze odlisit myokardialni recesy s dopplerovsky ¢i pomoci kontrastni
latky patrnym pohybem krve mezi trabekulami?

» Je pocet abnormélné prominujicich trabekul vyssi nez tfi?

= Odpovida jejich vyskyt apikalni ¢asti LK s pfevahou na spodni,
zadni a bocni sténé pod Urovni papilarnich svalt?

= Je maximalni pomér nekompaktni a kompaktni vrstvy vétsi nez 2,0
na konci systoly v parasternalni kratké ose?

metod, a dokonce ani sekéné. Vyjime¢né neni ani dodate¢né
prehodnoceni ptivodni diagnézy jiné kardiomyopatie
(dilata¢ni ¢i hypertrofické). V praméru ubéhne do jejiho
spravného urc¢eni nékolik let.! Zvy$enou pravdépodobnost
zachytu LVNC pfinasi jeji potvrzeny vyskyt u ptibuzného,
soucasné neuromuskuldrni postizeni ¢i anamnéza obvyklych
klinickych komplikaci.
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V klinické praxi se ze zobrazovacich metod vyuziva
nejvice echokardiografie, pfi nejasném nalezu doplnéna
o vySetfeni CT ¢i MR. Posledné jmenovand metoda pred-
stavuje u LVNC zlaty standard.?

U symptomatickych jedinct je snizena kinetika posti-
zenych segmentti LK pravidlem, pfi latentni formé nemusi
byt vyznamnéji narusena. Typicky je postizeni lokalizovano
na hrot, spodni, zadni a bo¢ni sténu v apikalnich dvou
tretindch LK. Bazdlni ¢ast nebyva postiZena, stejné jako
anteroseptalni segmenty neptiléhajici k hrotu (tabulka 1).
V indikovanych ptipadech je nutné vyloucit kongenitalni
formu LVNC pomoci fetalni echokardiografie.

Lécba se ridi stejnymi pravidly jako u dilata¢ni kardio-
myopatie. Farmakoterapii i nefarmakologickymi postupy
se snazime ovlivnit vznik a progresi srde¢niho selhani,
malignich i ostatnich vyznamnych arytmii a pfedchazet
systémovym embolizacim. Nezbytnou soucasti péce je ge-
netické vySetfeni a poradenstvi, véetné otazek planovaného
téhotenstvi.
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