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Hypertrofickou kardiomyopatii charakterizuje pfitomnost zesilené srdecni stény nebo zvysené srdecni hmotnosti pfi absenci onemocnéni,
jako je arteridlni hypertenze ¢i chlopenni vada, které by mohly tuto abnormalitu zpUsobit. Nitrokomorova obstrukce, nejcastéji subaortalni,
doprovazi pfiblizné polovinu az dvé tfetiny nemocnych s hypertrofickou kardiomyopatii. Ke stanoveni diagnézy pouzivdme nejcastéji
echokardiografické vysetfeni. Medikamento6zné |é¢ime pouze symptomatické pacienty. V pfipadé rezistence na lécbu Ize u obstrukénich
forem provést myektomii nebo alkoholovou septalni ablaci. U pacientl s ptitomnosti rizikovych faktort nahlé smrti implantujeme
kardioverter-defibrilator.

Klicova slova: Hypertrofickd kardiomyopatie — Obstrukce - Septélni ablace - Myektomie

Veselka J. The diagnosis and management of hypertrophic cardiomyopathy. Cor Vasa 2010;52:409-410.

Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is characterized by a thickened myocardium or increased cardiac mass in the absence of an under-
lying condition such as arterial hypertension or heart valve disease that may have caused this abnormity. About half to two thirds of
HCM patients have intraventricular obstruction, most often subaortic one. The most common diagnostic tool is echocardiography.
Pharmacotherapy is only initiated in symptomatic patients. Non-responders with obstructive forms of HCM may have myectomy or

alcohol septal ablation. Patients with risk factors for sudden death have cardioverter-defibrillator devices implanted.
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Hypertrofickou kardiomyopatii (HCM) charakterizuje
pritomnost zesilené srde¢ni stény nebo zvySené srde¢ni
hmotnosti pti absenci onemocnéni, jako je arterialni hyper-
tenze ¢i chlopenni vada, které by mohly tuto abnormalitu
zpusobit.! Nitrokomorova obstrukee, nej¢astéji subaortalni,
doprovazi ptiblizné polovinu az dvé tietiny hypertrofickych
kardiomyopatii. V pripadé, ze naméreny tlakovy gradient
presahuje hodnotu 30 mm Hg, hovotime o hypertrofické
obstrukéni kardiomyopatii (HOCM). Klidova obstrukee se
v neselektovanych souborech pacientd objevuje priblizné
u jedné ¢tvrtiny az tretiny pripadd a u dvojnasobného
poctu pacientt je pfitomna dynamicka obstrukce béhem
zatéze. Samotnd obstrukce neni pro diagnézu HOCM
patognomicka a muze se objevovat i u jinych stavl - ty-
picky u nemocnych s aortalni stenézou a malou, vyrazné
hypertrofickou levou komorou. Podobny obraz se vyjime¢né
vyskytuje u nemocnych v ¢asné pooperacni fazi po nahradé
aortalni chlopné.

Diagnoézu lze obvykle stanovit jiz pfi prvnim vysetfeni
pacienta, pokud nalezneme hypertrofii srde¢nich komor
(obvykle levé), ktera neni adekvatni pripadné hypertenzi.
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Pro diagnézu HCM svéd¢i i asymetricky charakter hyper-
trofie postihujici predevsim interventrikularni septum
a predni sténu levé komory. Nesmime v$ak zapomenout, Ze
u této diagndzy je moznd jakakoli distribuce hypertrofie.?

V ramci diferencialni diagnostiky musime odlisit pre-
devsim atletické (sportovni) srdce a zesilené srde¢ni stény
u nemocnych se srde¢ni amyloidézou. Atletické srdce
charakterizuje vyborna diastolicka funkce LK, mensi roz-
méry srde¢nich sini, spiSe vétsi rozméry srde¢nich komor
a do jisté miry i anamnéza pacienta. Amyloidézu srdce
miizeme vzhledem ke zvySené hmotnosti srde¢nich komor
zatadit pod diagnézu HCM, avsak extracelularni ukladani
amyloidu neni spojeno s hypertrofii myokardu, ale pouze
se zesilenim srde¢nich stén. Navic typicky hemodynamicky
obraz amyloidozy je spojen s vyrazné zvySenymi plnicimi
tlaky, a tudiz i s restriktivni hemodynamikou. Proto
logi¢téji radime srde¢ni amyloidézu mezi restriktivni kar-
diomyopatie.! Echokardiograficka diferenciace mezi HCM
a amyloiddézou je nékdy slozitd. Pro amyloidézu svédci
zesileni srde¢nich stén ve vSech segmentech, lehce omezena

systolicka funkce LK, ,jiskfici“ struktura myokardu, maly
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perikardialni vypotek a v rozvinuté fazi onemocnéni jiz
zminéna restriktivni hemodynamika.

Kazdé zobrazeni srdce je pro stanoveni diagnézy dobré,
dominuje v$ak diagnostika echokardiograficka, ktera je
tradi¢né rozsitena mezi kardiology predevs§im pro jeji
dostupnost. Kvalitnéj$i zobrazeni srdce muze obvykle
nabidnout magnetickd rezonance, ktera je pii pouziti gado-
liniové kontrastni latky schopna zobrazit loZiska pozdniho
nasyceni. Ta predstavuji loziska fibrézy v myokardu, jejichz
pritomnost mize byt spojena s vy$si pravdépodobnosti
budoucich arytmii. Vyznamnou roli mtze hrat MR i pfi
posouzeni indikace k chirurgické ¢i abla¢ni terapii. Anoma-
lie papilarnich svald, délka pfedniho cipu mitralni chlopné
a subvalvuldrniho aparétu, které jsou nékdy detekovatelné
pouze pomoci MR, mohou vyrazné ovlivnit ispésnost u nas
nejcastéji pouzivaného nefarmakologického terapeutického
postupu — alkoholové septélni ablace.

P1i prvnim kontaktu s pacientem je kromé echokardio-
grafického vysetreni tfeba zhodnotit elektrokardiogram,
jehoz abnormality obvykle predchdzeji abnormality echo-
kardiografické. Nejc¢astéjsim ndlezem na EKG je hypertrofie
LK, av$ak casto byvaji pritomny i dalsi patologické nalezy
zahrnujici blokddy Tawarovych ramének nebo obrazy
kompatibilni s diagnézou probéhlého infarktu myokardu.

Nemocného se stanovenou diagnézou HCM kontrolu-
jeme nejméné jednou ro¢né, jeho pribuzné prvniho stupné
jednou za pét let (pfibuzné druhého stupné v pripadé, ze
délaji vrcholovy sport), pokud u nich nenachdzime Zadnou
abnormalitu pti elektrokardiografickém nebo echokardio-
grafickém vysetfeni.”

Ackoli nemocni s HCM nemaji vyraznéji zhor§enou
prognoézu, presto mezi nimi existuje skupina (10-20 %)
se zvySenym rizikem nahlé smrti. V ramci jeji primarni
prevence byly stanoveny rizikové parametry (anamnéza
predc¢asné nahlé smrti v roding, synkopy, komorové tachy-
kardie, tloustka stény LK presahujici 30 mm, neschopnost
zvysit krevni tlak pti zatéZzovém testu) signalizujici vyssi
riziko téchto pacientd. Tato problematika je velmi slozita, ale
zjednodusené lze shrnout, ze pritomnost vice nez jednoho
rizikového faktoru je indikaci k implantaci kardioverte-
ru-defibrilatoru (ICD). Nemocné indikujeme k implantaci
ICD i pti spontanné vznikajicich setrvalych komorovych
tachykardiich anebo po resuscitaci.*?
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Medikamentdézné lé¢ime pouze symptomatické ne-
mocné, kterym podavame nejcastéji beta-blokatory. Jejich
alternativou je verapamil nebo disopyramid. V pripadé
progredujiciho srde¢niho selhani podavame diuretika,
blokatory aldosteronu nebo inhibitory ACE. Pfi vzniku
fibrilace sini podavame obvyklou medikaci.

Tézce symptomatické pacienty s obstrukci mtizeme 1é¢it
pomoci alkoholové septalni ablace nebo myektomie. Pres
fadu spornych bodu v indikacich téchto lé¢ebnych alternativ
obecné plati, ze pracovisté dlouhodobé se zabyvajici touto
problematikou budou vykazovat akceptovatelné vysledky pti
obou zptisobech terapie.>* Nejhorsi alternativu pro nemocné
s HOCM predstavuji terapeutické pokusy, které jsou na da-
nych pracovistich vzacné. Pfed takovym postupem bych
chtél lékare i jejich pacienty rozhodné varovat. U¢innost
dvoudutinové kardiostimulace pti potlaceni nitrokomorové
obstrukce nebyla zatim jednozna¢né potvrzena.

Nebyl dosud podan zadny nezvratny diitkaz o zlep$eni
prognézy v souvislosti s alkoholovou septalni ablaci, myekto-
mii, kardiostimulaci nebo jakoukoli farmakoterapii. Naopak
rizikovi nemocni mohou profitovat i z implantace ICD.?

Zasadnim opatfenim u vSech nemocnych s HCM je
omezeni fyzické zatéze. Pacientiim by nemélo byt dovoleno
sportovat ani na vykonnostni urovni (HCM je nejéastéjsi
pri¢inou ndhlé smrti u sportovctt ve véku do 35 let).
O nutnosti prevence infek¢ni endokarditidy se vedou spory,
nicméné u pacientt s velkou obstrukei bych ji i nadale
doporudil.
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