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Hypertroficka kardiomyopatia (HCM) je komplexné ochorenie srdca s typickou patofyziologickou charak-
teristikou a so Sirokou skélou morfologickych , funkénych a klinickych priznakov. Tato kazuistika popisu-
je koincidenciu pacienta s hypertrofickou kardiomyopatiou a bikuspidalnou aortalnou chlopriou, kde sme
chceli poukézat na vyhodu vysetrenia nuklearnou magnetickou rezonanciou (NMR) a efektivitu alkoholovej
septalnej ablacie (PTSMA) s priaznivym vysledkom i po roku sledovania.
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Uvod

Hypertroficku kardiomyopatiu (HCM) po prvé podrobne
popisal londynsky sudny patolég Donald Teare v roku
1958, kedy publikoval patologické ndlezy mladych pa-
cientov, s nahlym umrtim. Nasledujice desatrocia pri-
niesli velké mnoZstvo publikdcii popisujucich HCM
z mnoha pohladov a ddvajucich tomuto ochoreniu desi-
atky nazvov - idiopaticka hypertroficka subaortalna ste-
néza, muskularna subaortdlna stendza ¢i hypertroficka

obstrukénd kardiomyopatia. Celosvetovo sa zacal pouzi-
vat nazov ,hypertrofickd kardiomyopatia” v 70. rokoch
minulého storocia.

Historicky bola HCM definovana ako ochorenie srdca
charakterizované hypertrofiou myokardu pri absencii
inych ochoreni, ktoré by hypertrofiu vyvolavali (aortalna
stendza, hypertenzia, amyloidéza, vlivy excesivneho $por-
tového tréningu, atd.). Dnes vieme, Ze vyznamnd cast
pacientov trpi sucasne vnutrokomorovou obstrukciou.
O vyskyte vnutrokomorovej obstrukcie krvného toku je
mozné zjednodusene povedat, Ze jedna tretina pacientov
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Obr. 1 - Zobrazenie magnetickou rezonanciou (NMR): hypertrofia
LK pred PTSMA v PLAX projekcii

je bez obstrukcie, jedna tretina ma obstrukciu latentnd,
ktord sa objavi az pri zatazi, a jedna tretina ma obstrukciu
i za kludovych podmienok.

Z genetického hladiska je HCM v 60 % (¢o je limitacia
tejto definicie) autozomalne dominantné ochorenie s ne-
kompletnou penetraciou, spésobené mutaciou génov,
kédujuce srdcové sarkomerické proteiny. Morfologicky
obraz na makroskopické urovni je charakterizovany hy-
pertrofiou myokardu predovietkym lavej komory, ktord
je u velkej casti pacientov asymetricka. Histopatologické
charakteristiky HCM nasledne zahrriuju dezorganizaciu
kardiomyocytov (,,myocyte disarray”), poruseni myofib-
rilarnu architekturu a poruchu intercelularniho spojenia
s fibrézou.

Prevalencia tohto ochorenia je priblizne 0,2 %, a je tak
naj¢astejsie dedi¢né kardiovaskularne ochorenie — v CR je
priblizne 20 000 chorych s hypertrofickou kardiomyopa-
tiou, z ¢oho asi 2 000-4 000 z nich su nositelia vysSieho
rizika nahlej smrti [1]. Ro¢nd mortalita v neselektivnej po-
pulacii bola udavana 1 % [2]. Najdélezitejsim aspektom
nového pojatia pri deleni HCM by v buducnosti mala byt
predovsetkym prognosticka zavaznost urcité formy HCM.

Klinicky priebeh ochorenia je velmi rozmanity. Nie-
ktori pacienti zostavaju v prebiehu Zivota asymptomatic-
ky, u niektorych déjde k rozvoju priznakov srdcového zly-
hania alebo anginy pectoris, u inych pacientov moze byt
nahla srdcova smrt prvym prejavom ochorenia.

Kazuistika

V predkladanom ¢lanku popisujeme pripad 47 ro¢ného
muza, ktory bol referovany k prijatiu na nase pracovis-
ko pre avizovanu diagnézu vyznamnej aortalnej stenézy
k selektivnej koronarografii a dalsim vysetreniam a pri-
prave pred kardiochirurgickym riesenim chlopenej vady.
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Obr. 2 - Bikuspidalna aortalna chloper s raphe

Okrem vyznamnej nadvahy, chronickej Zilnej nedosta-
tocnosti a miernej zmieSanej dyslipidémie, nemal pacient
vyznamnu internd anamnézu. Pacient nemal deti a v ro-
dine nebola diagnéza stanovena a ani sa neobjavila ndhla
smrt. Pacient uzival perindopril 10 mg p.o. a metoprolol
50 mg p.o. priblizne rok.

Klinicky u pacienta dominovali prejavy kardialnej ne-
dostato¢nosti v triede NYHA Ill, synkopu neudaval, ste-
nokardie mal po vac¢Sej ndmahe. Pacient bol pre vyznamnu
obezitu s BMI 45 echokardiograficky transthorakalne vel-
mi obtaZne vySetreny i napriek tymto limitdciam bola
u neho diagnostikovana vyznamna hypertrofia lavej ko-
mory s hrubkou septa 31 mm a s vrcholovym gradientom
110 mm Hg vo vytokovom trakte lavej komory (LVOT),
ktory bol kludovy a nie na aortalnej chlopni. Pre podo-
zrenie na pritomnost bikuspidalnej aortdlnej chlopne
bolo realizované transezofagealne echokardiografické
vydetrenie, ktoré morfologicky nalez potvrdilo. Dalej
bolo doplnené NMR vysetrenie srdca, potvrdzujuce
diagnozu hypertrofickej kardiomyopatie s evidentnym
SAM (systolic anterior movement) (obr. 1). Z transezo-
fageadlnej echokardiografie i NMR (obr. 2) bola urce-
nd plocha ustia bikuspidalnej aortdlnej chlopne (AVA)
> 4,0 cm? (4,5 cm? podla NMR) bez zavaznych degene-
rativnych zmien. Ascendentna aorta bola bez znamok
dilatacie.

Po vyluceniu vyznamnej aortalnej stenézy a potvrde-
ni diagnézy HCM sme sa rozhodli uskuto¢nit alkoholovu
septalnu ablaciu (PFTSMA). Pred zdkrokom bola vykonana
selektivna koronarografia s nevyznamnymi nastennymi
zmenami. Pred zacatim samotnej PTSMA sme pouzily
echo kontrastnu latku SonoVue na zobrazenie segmen-
tu zdsobovaného septdlnou vetvou. Po verifikacii rozsa-
hu zdsobenia bol aplikovany alkohol s pouzitim , OTW
balloon” (,over the wire”). Vykon bol nekomplikovany,
pacient bol obvykle zaisteny docasnou kardiostimulaciou
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Obr. 3 - Hemodynamicky vysledok po PTSMA so zniZzenim tlako-
vych gradientov po vykonu

VVI elektrédou do hrotu PK, celkové mnozstvo podaného
alkoholu bolo 1,2 ml, periprocedurdlne doslo k poklesu
gradientu (obr. 3). Uz od ukon¢enia vykonu bol pacient
bez prevodovej poruchy, preto bola docasna stimuldcia
zrusena druhy den hospitalizacie. V Siestom dni hospita-
lizacie bol pacient prepusteny do ambulantnej starostli-
vosti. Okrem zvyklych echokardiografickych kontrol bola
nasledne realizovand kontrolnd NMR s odstupom mesiaca
a potom s odstupom roka (obr. 4 a obr. 5). Po mesiaci
hrubka myokardu v mieste ablacie mala 21 mm, po roku
sledovania v oblasti miesta ablacie jazva s hribkou myo-
kardu 16 mm, subvalvuldrne 28 mm a distadlne 26 mm
(merania ziskané pomocou NMR zobrazenim).

V sucasnosti je pacient v skupine NYHA II, je bez ste-
nokardii a echokardiograficky s gradientom 8 mm Hg vo
vytokovom trakte lavej komory.
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Obr. 4 - Zobrazenie magnetickou rezonanciou (NMR): hypertrofia
LK po mesiaci po PTSMA v PLAX projekcii

Diskusia

Prvu alkoholovu septdlnu ablaciu (PTSMA) realizoval Ul-
rich Sigwart v roku 1995, v Ceskej republike doc. Hlava¢ek
a nasledne prof. Veselka. Tato metoda sa javi bezpecna
u vybranej symptomatickej skupiny pacientov so zlep3e-
nim kvality Zivota a sndd’ aj ovplyvnenim ich progndzy.
Koincidencia hypertrofickej kardiomyopatie a bikuspi-
déalnej aortalnej chlopne bola popisand uz v roku 1990
Brownom v subore 4 dospelych pacientov [6]. Nejednalo
sa o vrodené syndrémy, u ktorych je koincidencia tychto
dvoch jednotiek zndma. V poslednych rokoch sa poma-
ly zacinaju plnit predpoklady ukazujice na radu limita-
cii echokardiografie a na druhej strane mnozstvo pozitiv
nukledrnej magnetickej rezonancie v diagnostike a sledo-
vaniu pacientov s HCM. Echokardiografia zostava dopo-
sial zlatym $tandardom vo vysetrovani srdcovej morfo-
l6gie u pacientov s HCM. Zasadnou limitaciou echokar-
diografie je obmedzend vysetritelnost niektorych paci-
entov, ktora je dana predovietkym obezitou ¢i plucnym
ochorenim s hyperinflaciou, najma emfyzém pluc. Slabym
miestom transthorakalnej echokardiografie su anterola-
teralné segmenty lavej komory, papilarne svaly a pravo-
stranné srdcové oddiely vratane diagnostikovaniu pravo-
strannej vnutrokomorovej obstrukcie. Na druhej strane
zdsadnym obmedzenim NMR je zatial obmedzenie vyse-
trenia u pacientov s implantovanym kardiostimulatorom.
Pri vySetreni s pouzitim gadolinia sa normalny myokard
rychle nasyti a nasledne je kontrast odplaveny. Inak je
to u myokardu s fibrotickymi lozZiskami. V tomto pripa-
de dochadza k zvySenému syteniu kontrastnou latkou
(gadoliniom Gd-DTPA) a podla tohto vysetrenia mozno
detekovat jazvovité a funkéné loziska v myokardu (,,ga-
dolinium hyperenhancement”). Pocet tychto lozZisk i ich
rozsah koleruju s hrubkou IVS, po¢tom hypokinetickych
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Obr. 5 - Zobrazenie magnetickou rezonanciou (NMR): hypertrofia
LK po roku po PTSMA
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segmentov, nizSou EFLK, vyskytom pozitivneho fenotypu
uz v mladom veku, vyskytom nsKT. Toto vSetko naznacuje
vztah rozsahu fibréozy myokardu a zavaznosti ochorenia,
vratanie rizika nahlej smrti [3]. Avsak loziska nekrozy je
mozné najst i u polovici chorych s hypertrofickou lavou
komorou v désledku aortalnej stendzy, alebo arteridlnej
hypertenzie [4]. Dal3iu skupinu pacientov s HCM, ktoru je
mozné identifikovat iba pomocou NMR, predstavuju pa-
cienti s malym, lokalizovanym loZiskom hypertrofie. Tieto
pripady sa tykaju chorych s apikdlnou formou HCM, ale
i u rady pacientov s loziskami hypertrofie v oblasti spod-
nej alebo laterdlnej steny, niekedy nazyvanych ,fokalna
HCM" [5]. Je teda pravdepodobne, Ze NMR srdca sa u pa-
cientovs HCM alebo s podozrenim na tuto diagndzu sta-
ne ¢oskoro zakladnym vysetrenim.

Zaver

Popisanou kazuistikou koincidencie pacienta s hypertro-
fickou HCM a bikuspidalnou aortdlnou chlopriou sme
chceli poukazat na vyhodu vysetrenia NMR a efektivitu
alkoholovej septalnej abldacie. Priaznivy vysledok pretr-
vava aj po roku s verifikaciou echokardiograficky i NMR
s remodelaciou v oblasti septa po aplikacii alkoholu. In-
dikovat pacienta k chirurgickej myektomii bez nahrady
aortalnej chlopne by bolo v tomto pripade diskutabilné.
Mortalita alkoholovej septdlnej ablacie pri spravnom
prevedeni je 1,5 %, ktora je porovnatelna s chirurgickou
myektomiou [7-9]. Zaroven si uvedomujeme, Ze pacient
pravdepodobne k ndhrade aortdlnej chlopne dospeje,
no v tomto pripade pri chybnej indikacii by sa jednalo
o reoperdciu a tym i vyssie periproceduralne riziko. NMR
srdca je bezpecnd, pacienta nezatazujuca metdda, ktora
moze pomoct spravne diagnostikovat a tym poméct urcit
spravny postup liecby u pacienta.
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