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Úvod 

Non-kompaktní kardiomyopatie (LVNC) je vzácně se vy-
skytující onemocnění, které patří podle klasifi kace Evrop-
ské kardiologické společnosti mezi neklasifi kované, gene-
ticky podmíněné kardiomyopatie [1]. Pro LVNC je typické 
lokalizované ztluštění stěny levé komory srdeční s tenkou 
kompaktní vrstvou epikardiálně a tlustou vrstvou spon-
giózního myokardu na endokardiální straně. Spongiózní 
vrstva je tvořena zvýšenou trabekularizací myokardu s ty-
pickými hlubokými intertrabekulárními recesy komuniku-
jícími s dutinou levé komory [2,3]. Onemocnění se může 
vyskytovat jako izolované postižení myokardu (izolovaná 

LVNC) nebo bývá sdruženo s vrozenými srdečními vadami, 
jako jsou atrezie plicnice, obstrukce výtokového traktu 
levé nebo pravé komory, defekty síňového a komorové-
ho septa nebo Ebsteinova anomálie [2–4]. Cílem tohoto 
přehledového článku je poskytnout přehled aktuálního 
stavu znalostí o izolované formě LVNC. 

Historie 

První patologickoanatomický popis non-kompaktního 
myokardu pochází z roku 1932, kdy Bellet a spol. pozo-
rovali tuto abnormalitu u novorozence s aortální atrezií 
a píštělí mezi koronárním řečištěm a levou komorou [1]. 
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SOUHRN

Non-kompaktní kardiomyopatie (LVNC) je vzácně se vyskytující onemocnění, které patří podle klasifi -
kace Evropské kardiologické společnosti do kategorie neklasifi kovaných kongenitálních kardiomyopatií. 
Pro LVNC je typické ztluštění stěny apikální části levé komory, podmíněné zvýšenou trabekularizací 
a hlubokými intertrabekulárními recesy komunikujícími s dutinou levé komory. Za příčinu tohoto stavu 
se považuje chybná embryogeneze endokardu a myokardu. Mezi klinické projevy LVNC patří srdeční 
selhání, tromboembolické příhody, arytmie a náhlá srdeční smrt. Průběh onemocnění je velmi variabil-
ní, s obtížně predikovatelným vývojem. Cílem této práce bylo poskytnout aktuální přehled informací 
o izolované LVNC. 
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V roce 1975 popsali čeští autoři Dušek a spol. první sérii 
pacientů s non-kompaktním myokardem, z nichž někteří 
by dnes byli označeni diagnózou LVNC [5]. První klinický 
popis LVNC diagnostikované pomocí echokardiografi e byl 
publikován Engberdingem v roce 1984 [6]. Termín izolo-
vaná LVNC byl navržen v roce 1990 Chinem a spol., kteří 
popsali první sérii klinicky diagnostikovaných případů [7]. 
Do té doby bylo onemocnění označováno jako spongiózní 
myokard, myokardiální dysplazie, myokardiální dysgeneze 
nebo perzistence myokardiálních sinusoid [4]. V roce 1996 
byla LVNC zařazena mezi neklasifi kované kardiomyopatie 
podle klasifi kace kardiomyopatií WHO [8]. 

Embryologie

Většina autorů se domnívá, že na vzniku LVNC se podí-
lí porucha embryogeneze [4] a její morfologické proje-
vy jsou způsobeny nadměrnou tvorbou trabekulariza-
ce, případně poruchou kompakce myokardu. Během em-
bryonálního období dochází u člověka ve 4. týdnu intrau-
terinního vývoje ke klonální proliferaci trabekul a tvorbě 
spongiózního myokardu [9]. V tomto období je myokard 
tvořen volnou sítí propletených trabekul a kardiomyocyty 
jsou živeny difuzí z protékající krve. Během 5. až 8. týdne 
se vyvíjí koronární řečiště a při tomto procesu se trans-
formují intertrabekulární prostory na kapiláry. Násled-
ně dochází k postupnému spojování trabekul myokardu 
a vrstva kompaktního myokardu začne převažovat nad 
spongiózní vrstvou. Formování kompaktní vrstvy myo-
kardu probíhá poměrně rychle během 10. až 12. týdne 
a postupuje od baze levé komory směrem k apexu a od 
epikardu k endokardu [9]. V souladu s průběhem embryo-
geneze je nadměrná trabekularizace u LVNC lokalizová-
na většinou v oblasti hrotu a přiléhajících segmentech 
laterální a spodní stěny. Mutace proteinů sarkomery, 
které jsou nejčastější příčinou LVNC, mohou způsobit 
nadměrnou trabekularizaci nebo nedostatečnou kom-
pakci myokardu a nerovnováha mezi těmito procesy vede 
k vzniku LVNC [10]. Mutace proteinů sarkomery způsobu-
jí také hypertrofi ckou a dilatační kardiomyopatii, a proto 
není překvapením, že lze tato onemocnění diagnostiko-
vat při screeningu v rodinách s LVNC. Byla nalezena aso-
ciace mezi mutacemi těžkého řetězce srdečního myosinu 
(MYH7) a srdečního aktinu (ACTC1) s non-kompaktním 
myokardem a výskytem defektů síňového a komorového 
septa. Zdá se, že správná funkce sarkomery je důležitá 
také pro správnou septaci srdce. Nabízí se tak vysvětlení, 
proč je LVNC v některých případech doprovázena vroze-
nými srdečními vadami [10].

Patologická anatomie, histologie

Anatomická kritéria pro diagnózu LVNC stanovili Burke 
a spol. [11]. Pro patologickoanatomickou diagnózu se 
vyžaduje přítomnost dvou kritérií: (a) absence normálně 
formovaných papilárních svalů v levé komoře, (b) poměr 
mezi celkovou tloušťkou stěny levé komory a vrstvou 
kompaktního myokardu je větší než 2. V případě pravé 
komory srdeční musí být tvořeno zvýšenou trabekulari-
zací alespoň 75 % tloušťky volné stěny. Obr. 1C  ukazuje 

makroskopický nález na srdci s LVNC, které bylo explanto-
váno při transplantaci. Mikroskopicky nacházíme u LVNC 
často ztluštění endokardu, endokardiální fi brózu až fi b-
roelastózu, mikroinfarkty a ložiska intersticiální fi brózy 
[12]. Subendokardiálně lokalizované myocyty v některých 
případech vykazují perinukleární nebo extenzivní centrál-
ní vakuolizaci, která svědčí pro subletální ischemické po-
škození myocytů při mikrovaskulární dysfunkci ve spon-
giózní vrstvě myokardu [13]. 

Genetika

Non-kompaktní kardiomyopatie je onemocnění s převažujícím 
familiárním výskytem, méně často se vyskytuje sporadic-
ky. Při pečlivém kardiologickém screeningu byl zjištěn 
familiární výskyt onemocnění až v 63 % případů [14]. Ge-
netické analýzy ukázaly, že mezi nejčastější příčiny LVNC 
patří mutace proteinů sarkomery, podle některých studií 
jsou detekovány až v 29 % případů [15]. Vůbec nejčastěji 
byly zjištěny mutace MYH7, myosin vázajícího proteinu 
C (MYBPC3), -tropomyosinu (TMP1), srdečního aktinu 
(ACTC1), srdečního troponinu T (TNNT2) a srdečního tro-
poninu I (TNNI3) [14–18]. Pro mutace MYH7 je typické, 
že LVNC v rodinách doprovází také výskyt hypertrofi cké, 
dilatační a vzácně restriktivní kardiomyopatie [17]. U mu-
tací ACTC1 byly v rodinách nemocných zjištěny kromě 
LVNC také apikální formy hypertrofi cké kardiomyopatie 

Obr. 1 – Ukázky charakteristických nálezů u pacientky s LVNC. (A) 
Echokardiografi cký obraz non-kompaktního myokardu v apikální 
a laterální části levé komory srdeční. Barevné dopplerovské ma-
pování dokumentuje krevní průtok ve spongiózním myokardu. 
(B) Magnetická rezonance (T1 vážený obraz sekvencí TrueFISP) 
dokumentující non-kompaktní myokard ve čtyřdutinové projekci. 
(C) Makroskopický nález na srdci explantovaném při transplantaci 
(Šiklův řez v apikální třetině srdečních komor). (D) Magnetická re-
zonance (T1 vážený obraz sekvencí TrueFISP) dokumentující non-
-kompaktní myokard v projekci na krátkou osu v apikální třetině 
levé komory.
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vali výše uvedená diagnostická kritéria u 199 nemocných 
vyšetřovaných pro srdeční selhání. Chinova kritéria byla 
splněna v 79 %, Jenniho kritéria v 64 % a Stollbergerova 
kritéria v 53 % případů. Všechna tři kritéria byla splněna 
pouze v 30 % případů. Ve skupině dobrovolníků bylo spl-
něno alespoň jedno kritérium pro LVNC u 14 % černochů 
a 3 % jedinců jiné rasy [29]. Ukazuje se tedy, že současná 
diagnostická kritéria jsou příliš citlivá a mohou vést k nad-
hodnocení prevalence LVNC. Řešení se hledá v kvantifi ka-
ci vrstvy non-kompaktního myokardu pomocí 3D echokar-
diografi e [30] nebo magnetické rezonance srdce (CMR) 
(obr. 1B, 1D). Do příštích studií bude třeba zařadit takové 
nemocné, u kterých se bude diagnóza LVNC opírat také 
o pozitivní rodinnou anamnézu onemocnění a eventuál-
ní pozitivitu genetického vyšetření. Jak již bylo zmíněno 
výše, diagnosticky velmi přínosná může být díky lepší-
mu prostorovému rozlišení a 3D povaze zobrazení CMR. 
V práci Petersena a spol. byla porovnána skupina sedmi 
nemocných s LVNC s kontrolními skupinami zdravých 
jedinců, atletů, hypertoniků a nemocných s hypertro-
fi ckou kardiomyopatií a aortální stenózou. Magnetická 
rezonance srdce odlišila nemocné s LVNC s vysokou 
senzitivitou a specifi citou (86 % a 99 %) [31]. Kritériem 
pro diagnózu LVNC byl poměr mezi tloušťkou non-kom-
paktního a kompaktního myokardu > 2,3 při hodnocení 
v diastole. Jacquier a spol. použili CMR ke kvantitativní-
mu hodnocení objemu spongiózního myokardu u LVNC. 
Objem trabekularizované masy > 20 % celkové masy levé 
komory odlišil nemocné s LVNC se senzitivitou a specifi -
citou 94 % [32]. Tyto výsledky naznačují, že by se kvanti-
tativní hodnocení rozsahu non-kompaktní vrstvy mohlo 
stát novým standardem pro diagnostiku LVNC. Tloušťka 
trabekularizované a kompaktní vrstvy stěny levé komo-
ry byly pomocí CMR vyšetřeny u velké skupiny zdravých 
dobrovolníků, a byly tak stanoveny limity normy. Od 
4. decennia byl pozorován pokles tloušťky trabekularizo-
vané vrstvy a nárůst tloušťky kompaktní vrstvy [33]. Další 
autoři pozorovali vztah mezi přítomností pozdní akumula-
ce gadolinia a závažností srdečního selhání u LVNC [34–36]. 
 Méně informací existuje o využití výpočetní tomografi e 
(CT) při diagnostice LVNC. Přínosem CT je možnost zobra-
zení koronárních tepen a případných přidružených vroze-
ných anomálií (např. stenózy plicnice, otevřené Botallovy 
dučeje) při CT angiografi i.

Epidemiologie a přirozený 
průběh onemocnění

Prevalence LVNC se pohybovala v retrospektivních studiích 
v rozmezí 4,5 až 26 nemocných na 10 000 nemocných 
odeslaných k provedení echokardiografi e [37–39]. U sku-
piny nemocných s ejekční frakcí levé komory ≤ 45 % byla 
LVNC diagnostikována u 3,7 % nemocných [39]. U dětí je 
LVNC třetí nejčastější kardiomyopatií, která tvoří cca 9 % 
všech kardiomyopatií [40]. Důležitým faktorem z hlediska 
analýzy výskytu a prognózy LVNC je klinická prezentace. 
Mezi hlavní klinické projevy LVNC patří projevy srdečního 
selhání, arytmie, bolesti na hrudi a systémové embolizace 
[2,3]. První soubory nemocných s LVNC popisovaly pouze 
výrazně symptomatické jedince v pokročilých fázích one-
mocnění s pětiletým přežíváním 58 %. Časté byly náhlá 

[18]. Mezi méně časté genetické defekty u nemocných 
s LVNC patří mutace proteinů Z-disku, jako je např. pro-
tein cypher/ZASP [19], mutace proteinů cytoskeletu, např. 

-dystrobrevinu (DTNA) [20], nebo proteinů zapojených 
do transportu kalcia, např. calsequestrinu (CASQ2) a fos-
folambanu (PLN) [4], proteinů jaderné membrány (la-
min A/C) [21] nebo mitochondriálních enzymů, jako je 
protein G4.5 patřící mezi tafaziny [22], a některé další 
mutace [23]. Dědičnost onemocnění je většinou autoso-
málně dominantní s neúplnou penetrancí. Výjimkou je 
LVNC při defektu genu pro G4.5, který u dětí způsobuje 
Barthův syndrom, dědičný gonosomálně. Pro toto one-
mocnění je typický výskyt dilatační kardiomyopatie nebo 
LVNC u mužů již od dětského věku, srdeční onemocně-
ní je u nich provázeno neutropenií, laktátovou acidózou 
a abnormalitami v metabolismu tuků [22]. Vzhledem 
k možnému záchytu neléčené kardiomyopatie v rodinách 
nemocných s LVNC je v současnosti jednoznačně doporu-
čeno podrobné zjištění rodinné anamnézy nejméně ve 
třech generacích a kardiologické vyšetření u přímých pří-
buzných [24]. 

Diagnostika 

Základním diagnostickým prostředkem u LVCN je echo-
kardiografi e. Typickým obrazem je ztluštění stěny levé 
komory v apikální části pod úrovní papilárních svalů 
s tlustou spongiózní vrstvou endokardiálně a tenkou 
kompaktní vrstvou epikardiálně. Spongiózní vrstva je 
protkána hlubokými výběžky (recesy), které komunikují 
s dutinou levé komory, což je možno ověřit pomocí ba-
revného dopplerovského mapování (obr. 1A). Tyto nálezy 
jsou u symptomatických jedinců doprovázeny systolickou 
nebo diastolickou dysfunkcí levé komory nebo sekundár-
ními atrioventrikulárními regurgitacemi. Historicky se 
pro stanovení diagnózy LVNC používala kritéria Chinova 
[7], Stollbergerova [25] a Jenniho [26]. Pro LVCN svědčí 
podle China podíl kompaktní vrstvy myokardu k celko-
vé tloušťce stěny < 0,5. Nálezy se hodnotí z parasternál-
ní a apikální čtyřdutinové projekce na konci diastoly [7]. 
Stollbergerova kritéria [25] mají spíše charakter kvalita-
tivního hodnocení. Spočívají v přítomnosti tří a více trabe-
kularizací vystupujících do dutiny LK, jež jsou zachyceny 
v jedné rovině zobrazení. Dalším kritériem je přítomnost 
hlubokých intertrabekulárních recesů, které podle barev-
ného dopplerovského mapování komunikují s dutinou 
levé komory. Nejvíce se používají Jenniho kritéria. Měře-
ní poměru spongiózní a kompaktní vrstvy se provádí na 
konci systoly z parasternální projekce na krátkou osu. Za 
diagnostický se považuje poměr nekompaktní vrstvy ke 
kompaktní vrstvě > 2,0 u dospělých a > 1,4 u dětí. Pro 
diagnózu izolované LVNC se dále vyžaduje přítomnost 
mnonohočených trabekularizací v hrotu a přilehlých seg-
mentech boční a spodní stěny levé komory, dále proudě-
ní krve mezi intertrabekulárními recesy a dutinou levé 
komory znázorněné barevným dopplerovským vyšetře-
ním a nepřítomnost jiných abnormalit [26]. Při špatné 
vyšetřitelnosti může pomoci kontrastní echokardiografie 
[27,28].

V současnosti panují ohledně spolehlivosti uvedených 
diagnostických kritérií kontroverze. Kohli a spol. apliko-
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srdeční smrt, úmrtí na progresi srdečního selhání, systé-
mové embolizace nebo nutnost srdeční transplantace 
[37–39,41]. Do pozdějších prací byli zařazeni také asym-
ptomatičtí nemocní s LVNC v iniciálních fázích onemoc-
nění, tomu odpovídala příznivější prognóza onemocnění 
s pětiletým přežíváním až 75 % [42–44]. V práci Lofi ega 
a spol. byly nezávislými prediktory nepříznivé prognózy 
pokročilejší srdeční selhání (třída NYHA III–IV), setrvalé 
komorové tachykardie a velikost levé síně [43]. Ve studii 
Habiba a spol. patřily mezi tyto prediktory třída NYHA 
III–IV, vysoké plnicí tlaky levé komory, její ejekční frakce 
a hospitalizace pro srdeční selhání [44]. V rizikové stratifi -
kaci LVNC se prosazuje také stanovení B-natriuretického 
peptidu [45].  

Klinické projevy a léčba onemocnění

Klinické projevy LVNC v současné éře ilustruje studie Ha-
biba a spol. [44]. Ukazuje, že srdeční selhání je hlavním 
projevem onemocnění. Non-kompaktní kardiomyopatie 
se manifestovala srdečním selháním u 43 % nemocných 
a u 46 % nemocných byla ejekční frakce levé komory < 
30 %. Mezi další klinické projevy LVNC patřily arytmie 
(22 %), screening v rodině (8 %) a embolizační příhoda 
(4 %). Během průměrné doby sledování 2,3 roku došlo 
k rozvoji pokročilého srdečního selhání v 31 % případů, 
v 8 % byla provedena srdeční transplantace, v 7 % byly 
dokumentovány závažné komorové arytmie a v 28 % byl 
implantován kardioverter-defi brilátor (ICD). V 7 % přípa-
dů byla zachycena fi brilace síní a v 5 % došlo k ischemické 
mozkové příhodě. 

Farmakoterapie srdečního selhání u LVNC se řídí obec-
nými pravidly pro léčbu chronického srdečního selhání [46]. 
U skupiny nemocných s LVNC byl popsán příznivý efekt 
srdeční resynchronizační léčby, navíc u nemocných s implan-
tovaným ICD z primární prevence byla zaznamenána ade-
kvátní terapie ICD ve 33 % během 40měsíčního sledování. 
Proto se doporučuje u nemocných s LVNC a těžkou systo-
lickou dysfunkcí levé komory časná implantace ICD [47]. 
Testování defi brilačního prahu je třeba provádět při účinné 
antikoagulační léčbě nebo jej pro vysoké riziko tromboem-
bolické příhody neprovádět vůbec. V případě pokročilého 
srdečního selhání je třeba zvážit implantaci mechanické 
srdeční podpory nebo zařazení do transplantačního progra-
mu. Léčba supraventrikulárních a komorových arytmií se řídí 
stejnými pravidly jako u ostatních strukturálních onemocně-
ní srdce. Antikoagulační terapie je doporučována u nemoc-
ných s LVNC a anamnézou systémové embolizace, fi brilace 
síní nebo s ejekční frakcí levé komory < 40 %. U ostatních 
nemocných se k prevenci systémového tromboembolismu 
podává kyselina acetylsalicylová [3,42]. Velmi důležitý je 
pečlivý klinický screening u nejbližších příbuzných nemoc-
ných s LVNC, který může odhalit další nemocné se stejnou 
diagnózou nebo jinou kardiomyopatií.

Závěr 

V příštích letech lze očekávat snahy o zdokonalení dia-
gnostiky LVNC pomocí přesnější kvantifi kace non-kom-
paktního myokardu. Pokroky v genetické analýze by mohly 

přispět k lepší diagnostice onemocnění a možná i k pro-
gnostické stratifi kaci a screeningu LVNC v rodinách. Důle-
žité je zajistit v rodinách nemocných s LVNC systematický 
klinický screening, a umožnit tak časnou léčbu nově dia-
gnostikovaných případů LVNC.
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