Aneurysma hrotu leve komory
u hypertrofické kardiomyopatie
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Kasuistika popisuje pfipad 56leté Zeny po Uspésné kardiopulmondlni resuscitaci pro fibrilaci komor, u niz byla na zékladé elektro- a echo-
kardiografického obrazu vyslovena diagnéza infarktu myokardu pfedni stény s primarni fibrilaci komor. Teprve na zakladé koronarografie,
opakovaného echokardiografického vysetieni a nasledné provedené magnetické rezonance byla diagnéza revidovana a pacientce
s hypertrofickou kardiomyopatii s apikdlnim aneurysmatem, které patii do méné obvyklych obrazl této diagndzy, byl implantovén
kardioverter defibrilator (ICD) v sekundarni prevenci nahlé smrti.V pribéhu jednoletého sledovani jsme u pacientky zaznamenali nékolik
adekvatnich terapii ICD. Kasuistika si klade za cil upozornit na fakt, Ze nalez aneurysmatu hrotu LK nemusi nutné znamenat prodélany
infarkt myokardu na podkladé ischemické choroby srde¢ni, dale upozornuje na zvysené riziko malignich arytmii a tromboembolickych
pfihod u této formy hypertrofické kardiomyopatie.

Kli¢ova slova: Hypertroficka kardiomyopatie — Apikalni aneurysma

Jaworski L, Telekes P, Polasek R. Left ventricular apical aneurysm in hypertrophic cardiomyopathy. Cor Vasa 2011;53: 566-568.

This case report presents 56-year-old woman after successful cardiopulmonary resuscitation for ventricular fibrillation. Diagnosis of
anterior myocardial infarction with primary ventricular fibrillation was determined based on ECG and echocardiographic images. Coronary
angiography, repeated detailed echocardiographic examination and magnetic resonance imaging, that were performed later, disclosed
hypertrophic cardiomyopathy with apical aneurysm, which is less common for this diagnosis. Implantable cardioverter defibrillator (ICD)
was implanted in secondary prevention of sudden cardiac death. We found several adequate ICD therapies in one year follow-up. The
aim of this case report is to show that finding of left ventricular apical aneurysm does not necessarily mean old myocardial infarction

based on coronary artery disease. It also alerts to increased risk of malignant arrhythmias as well as thromboembolic events.
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Popis pfipadu

Sestapadesatileta zena byla hospitalizoviana na oddéleni
ARO spadové nemocnice po uspésné kardiopulmonalni
resuscitaci pro obéhovou zastavu pri fibrilaci komor.
Na prfijmovém EKG byla nalezena amputace R kmiti
s konvexnimi elevacemi usek ST a hlubokymi negativnimi
vlnami T v hrudnich svodech, v koncetinovych svodech
Q kmity III, aVF a negativni T vlny I, Il a aVL (obrdzek 1).

Laboratorné doslo k elevaci troponinu I (TNI) a kreatin-
kindzy (CK), nicméné bez adekvatniho vzestupu myokardi-
alni frakce (CK-MB). Dynamika markertt myokardialniho
poskozeni tedy neodpovidala rozsahlému anteroapikalnimu
akutnimu infarktu myokardu, ale spiSe ,poresuscitaéni®
laboratofi (tabulka 1).

Echokardiograficky byla popsana porucha kinetiky hrotu
s jesté normalni globalni systolickou funkci levé komory.
Pacientka nebyla urgentné transportovana do kardiocentra,
stalo se tak azZ po stabilizaci stavu a odpojeni od umélé plicni
ventilace. Nasledné provedena selektivni koronarografie
vSak neprokazala vyznamné postizeni koronarnich tepen
(obrdzky 2 a 3), ventrikulografie potvrdila aneurysma
v oblasti hrotu levé komory (obrdzky 4 a 5).
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Na podkladé nalezu lokalizované poruchy kinetiky
a EKG obrazu, byl v kardiocentru stav uzavten jako pro-
béhly STEMI anteroapikalné s primarni fibrilaci komor bez
vysvétlujiciho koronarografického nalezu. Nejspise se po-
myslelo na tromboézu na nevyznamném aterosklerotickém
platu, kterd jiz — vzhledem k pozdnimu zobrazeni véncitych
tepen pfi adekvatni antikoagula¢ni a antiagregacni terapii —
nebyla zachycena. Teprve dalsi podrobné echokardiografické
vySetfeni na nasem pracovisti (pozn.: slo v pofadi jiz o teti
vysetieni provedené riiznymi echokardiografisty na riiznych
pracovistich) ukazalo, ze by udalost mohla mit jinou pfi¢inu
nez primarné koronarni. Motivem tohoto vySetfeni bylo
vyloucit pfechodnou dyskinezi hrotu, jakou ¢asto vidavame
u tako-tsubo kardiomyopatie. U nedobte vySettitelné pa-
cientky byla kromé pretrvévajicitho hrotového aneurysmatu
zj$téna hypertrofie mezikomorového septa sily az 19 mm,
nebyly znamky obstrukce vytokového traktu levé komory ¢i
midventrikuldrni obstrukce. Nélez pak potvrdilo vysetfeni
magnetickou rezonanci, kde byla kromé hypertrofie septa
popsana pozdni akumulace gadolinia v oblasti hrotu levé
komory se zeslabenim stény, znacici jizevnatou fibrézni tkan
v této lokalizaci (obrdzky 6 a 7).
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Obrézek 1 EKG - popis je uveden v textu ¢lanku

Tyto nové informace zasadné zménily pristup k lécbé
pacientky, které byl implanovan v sekundérni prevenci
ndhlé srde¢ni smrti kardioverter-defibrilator pfi definitivni
diagnéze hypertrofické kardiomyopatie. V pribéhu jedno-
letého sledovani bylo zaznamenano jiz nékolik adekvatnich
terapii ICD, vétsinou $lo o komorové tachykardie zrusené
antitachykardickou stimulaci, jednou byl zaznamenan
vyboj pro komorovou fibrilaci. Arytmie se podarilo omezit
zvy$enim davky beta-blokatoru.

Diskuse

Hypertroficka kardiomyopatie (HKMP) je nejcastéj$im
geneticky podminénym onemocnénim srdce.' Povazuje

NI

se za nejcastéjsi pricinu nahlé smrti lidi do 30 let, casto
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Tabulka 1 Hodnoty markert myokardialniho poskozeni
v uvedenych casovych odstupech

Cas od prijeti TN (limit CK (limit CK-MB
0,5 pg/l) 1,9 pkat/l) (limit 0,4 pkat/l)
Vstupni 0,11 8,8 0,43
8 hodin 2,1 18,1 0,52
16 hodin 295 25,1 0,66
24 hodin 34,1 17,6 036
36 hodin 241 10,6 0,17
48 hodin 11,0 30 0,07

aktivnich sportovci.? Na HKMP je nutno pomyslet pri
nélezu hypertrofie levé komory bez pritomnosti aortalni
stendzy nebo téz8i arterialni hypertenze. Diagnostika se
opird predev§im o echokardiografické vysetfeni, magne-
tickou rezonanci, EKG a rodinnou anamnézu onemocéni.**

Aneurysma hrotu levé komory u HKMP patii mezi
vzacnéj$i obrazy v ramci tohoto fenotypové velmi $irokého
onemocnéni. Etiologie vzniku aneurysmatu pfi HKMP neni
dosud jasné vysvétlena, existuji teorie o zvyseném ,wall stres-
su“a zménach na drovni mikrocirkulace.’ Casta je souvislost
s formami HKMP s midventrikularni obstrukci, kde by se
vznik aneurysmatu dal teoreticky vysvétlit ptisobenim ex-
trémniho tlaku v apikalni ¢asti komory s kompresi intramyo-
kardialnich cév.® Ztejmé nejvétsi praci na toto téma publikoval
v roce 2008 Maron a spol., ktery analyzoval skupinu pacientt
s HKMP, u nichz zjistil pritomnost apikalniho aneurysmatu

Obrézek 2 a3

Selektivni koronarografie -
nevyznamné zmény v povodi
levé a pravé vencité tepny

Obrazek 4a 5

Levostranna ventrikulografie -
diastola a systola levé komory,
v systolické fazi je zfetelna
akineze az dyskineze hrotu levé
komory
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Obrazek 6 Magnetické rezonance - ztlusténi svaloviny
mezikomorové prepazky

128121299 (2 %) nemocnych s touto diagndzou véetné jed-
noho paru jednovaje¢nych dvojcat. P¥itomnost aneurysmatu
byla stanovovana magnetickou rezonanci myokardu. Ta je
s velkou presnosti schopna zhodnotit i rozsah a lokalizaci
hypertrofického myokardu.” Zajimavé v praci Marona a spol.
bylo zjisténi, Ze echokardiograficky byla diagndza spravné
rozpoznana jen u 16 z 28 pacientt (57 %).!

Na EKG Kklasicky nalézame u pacientti s timto onemoc-
nénim amputaci kmitu R az obraz QS a konvexni ST elevace
s navazujici negativni vlnou T ve svodech V,-V,, svadéjici
k diagnéze prodélaného Q-infarktu myokardu predni stény,
za kterou byva zaménovana, jak tomu bylo i v ptipadé nasi
pacientky. Zmény na EKG casto predchdzeji zméndm mor-
fologickym. Hodnoty voltazovych kritérii nemuseji korelovat
s rozsahem hypertrofie. Pro podskupinu pacienti s apikalnim
aneurysmatem jsou kromé castych komorovych extrasystol
a nesetrvalych komorovych tachykardii, s nimiz se setkavame
pti holterovském monitorovani EKG u véech typtt HKMP,
typické setrvalé monomorfni komorové tachykardie.** Hlav-
nimi faktory podilejicimi se na vzniku a udrzeni komorovych
tachykardii jsou fibr6za myokardu, hypertrofie a dezorganiza-
ce myocytd, porucha autonomni regulace a ischemie."

Prognézu pacienttt s HKMP s apikalnim aneurysmatem
dale zhorsuji tromboembolické prihody, na nichz se kromé
fibrilace sini podili i aneurysma samotné. Riziko ptihod je
pfimo umérné velikosti aneurysmatu.'

Soucasné ceské ani svétové doporucené postupy pro
implantaci ICD tuto subjednotku, pfes zhor§enou prognézu
oproti pacientim s HKMP bez aneurysmatu, nezohlednuji.
Nalez rozsahlé fibrozy myokardu je v nékterych publikova-
nych pracich zafazovan mezi tzv. malé rizikové faktory nahlé
smrti,"! po velkych rizikovych faktorech je potieba aktivné
patrat i u zcela asymptomatickych pacientti s némou rodinnou
anamnézou. Holterovské EKG vySetfeni a zatéZovy test by proto
meély byt standardnimi soucastmi vySetfovaciho protokolu.

Genetické vySetfeni pii zjisténi diagnozy HKMP, resp.
v ramci nasledného rodinného screeningu, stale jesté
nepatii mezi rutinni. Divodem je finan¢éni naroc¢nost
a v neposledni fadé i komplikovanost situace, kdy v ramci
této nosologické jednotky je popsano nékolik set variant
mutaci na vice nez deseti genech, pricemz jisté zdaleka
nejsou znamy véechny. Ani negativni vysledek testu tedy
onemocnéni zcela nevylou¢i.'? Naopak, vzhledem k netiplné
penetranci, ne u kazdého nositele mutace se vyvine fenotyp
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Obrazek 7 Magneticka rezonance - ztlusténi mezikomorového
septa a tenkosténna jizva s pozdnim sycenim gadoliniem
v oblasti hrotu levé komory (Eervené Sipky)

onemocnéni.” O specifickém genu pro subjednotku HKMP
s apikdlnim aneurysmatem nejsou zadné literdrni udaje.

Zaver

Nase kasuistika dokumentuje skute¢nost, Ze nalez aneurys-
matu hrotu levé komory i s odpovidajicim EKG obrazem,
nemusi nutné znamenat prodélany infarkt myokardu
na podkladé ischemické choroby srde¢ni. Obzvlasté pri
absenci vyznamného postizeni véncéitych tepen je nutné
na hypertrofickou kardiomyopatii s apikalnim aneurys-
matem pomyslet. Stanoveni spravné diagnézy pak md, tak
jako v ndmi uvedeném pripadé, zasadni dopad na lé¢ebny
postup. Echokardiografie nemusi byt vzdy spolehliva,
metodou k potvrzeni diagndzy je magnetickd rezonance.
U dosud asymptomatickych pacientt je nutné vzhledem
k vysokému riziku malignich arytmii aktivné patrat po ri-
zikovych faktorech a peclivé stratifikovat riziko nahlé smrti,
v indikovanych pripadech pak implantovat ICD.

Literatura

1. Maron MS, Finley JJ, Bos JM, et al. Prevalence, clinical significance and
natural history of left ventricular apical aneurysms in hypertrophic cardio-
myopathy. Circulation 2008;118:1541-1549.

2. Maron BJ, Roberts WC, McAllister HA, et al. Sudden death in young athletes.

Circulation 1980;62:218-229.

. Veselka J, et al. Kardiomyopatie. Praha: Galén, 2009:25-56.

4. Veselka J. Diagnostika a Iécba hypertrofické kardiomyopatie. Cor Vasa
2010;52:409-410.

5. Efthimiadis GK, Pliakos Ch, Pagourelias ED, et al. Hypertrophic cardiomy-
opathy with midventricular obstruction and apical aneurysm formation in
a single family: case report. Cardiovasc Ultrasound 2009;7:26.

6. Sato Y, Matsumoto M, Matsuo S, et al. Midventricular obstructive hyper-
trophic cardiomyopathy associated with an apical aneurysm: Evaluation
of possible causes of aneurysm formation. Yonsei Med J 2007;48:879-882.

7. Kohoutek J, Tintéra J. Soucasné moznosti a perspektivy magnetické
rezonance v kardiologii. Interv Akut Kardiol 2003;2:30-36.

8. Alfonso F, Frenneaux M, McKenna W, et al. Clinical sustained uniform
ventricular tachycardia in hypertrophic cardiomyopathy: Association with
left ventricular apical aneurysm. Br Heart J 1989;61:178-181.

9. Sanghvi NK, Tracy CM. Sustained ventricular tachycardia in apical hyper-
trophic cardiomyopathy, midcavitary obstruction, and apical aneurysm.
Pacing Clin Electrophysiol 2007;30:799-803.

10. Durdil V. Komorové arytmie a nahla srdecni smrt u hypertrofické kardio-

myopatie. Cor Vasa 2010;52:441-446.

11. Homolova S, Zemanek D, Veselka J. Stratifikace rizika nahlé smrti u hyper-

trofické kardiomyopatie. Cor Vasa 2009;51:38-40.

12. Curila K, Pénicka M, Linkova H, et al. Molekularni genetika u hypertrofické

kardiomyopatie. Cor Vasa 2007;49:138-142.

13. Tomasov P. Genetika kardiomyopatii. Cor Vasa 2010;52:399-402.

w

Doslo do redakce: 27. 10. 2010
Prijato: 6. 11. 2010

CorVasa2011;53(10)



