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Cil prace: Predmétem nasi studie bylo hodnoceni rota¢niho pohybu myokardu levé komory v dlouhé ose
u pacientl postizenych non-kompaktni kardiomyopatii (LVNC) a jejich srovnéni s parametry zjisténymi
u zdravych dobrovolnikd.
Soubor a metodika: Do studie bylo zafazeno osm pacientt s LVNC potvrzenou echokardiograficky a magnetic-
kou rezonanci (prmérny vék 41 + 19 let, Ctyfi muzi, ejekcni frakce [EFLK] 45 + 25 %). Nemocni byli rozdéleni na
skupinu A s EFLK > 50 % (Ctyfi pacienti, jeden muz) a skupinu B s EFLK < 50 % (¢tyfi pacienti, tfi muzi). Ke kazdé
z obou skupin byli pfifazeni vékové a pohlavim odpovidajici zdravi dobrovolnici. Zaméfili jsme se na vysetreni
twistu myokardu, rotaci hrotu a baze levé komory, ¢ast k dosazeni maximalni apikdlni, maximalni bazalni rotace
a twistu myokardu, dle pak na korelace mezi systolickou funkci, rotaci jednotlivych rovin a twistem levé komory.
Vysledky: Srovnanim pacientd s LVNC se zdravymi dobrovolniky jsme zjistili statisticky vyznamné snizeni sy-
stolické funkce (p = 0,004), vétsi diastolicky rozmér (p = 0,045) a snizeni apikalni rotace (p = 0,01). Twist levé
komory byl signifikantné snizen ve skupiné pacientl s LVNC a systolickou dysfunkci (p = 0,04). Byla zjisténa
statisticky vyznamna korelace mezi systolickou funkci a apikalni rotaci levé komory.
Zavér: Nase studie prokdzala vyznamny pokles apikalni rotace a mechanismu twist levé komory, méfené meto-
dou 2D speckle tracking u pacientt s LVNC a snizenou systolickou funkci levé komory. Méfeni téchto parametr(i
by mohlo prispét k presnéjsi diagnostice a rizikové stratifikaci pacientd trpicich timto onemocnénim.

© 2014, CKS. Published by Elsevier Urban and Partner Sp. z 0.0. All rights reserved.

ABSTRACT

The study aimed at assessing the rotational motion of the left ventricle around the long axis in patients affected
by isolated left ventricular noncompaction (LVNC) and comparing their results with those of healthy volunteers.
Patients and methods: The study comprised eight patients with LVNC confirmed by echocardiography and
magnetic resonance imaging (mean age 41 + 19 years; four males; left ventricular ejection fraction [LVEF]
45 + 25%). The patients were divided into Group A with an LVEF above 50% (four patients; one male) and
Group B with an LVEF below 50% (four patients; three males). For both groups, age- and sex-matched vol-
unteers were found. The focus was on myocardial twist, rotation of the LV apex and base, times to reach
maximal apical and maximal basal rotation and myocardial twist, as well as correlations between systolic
function, rotation of individual planes and LV twist.

Results: When comparing LVNC patients with healthy volunteers, there were statistically significantly de-
creased systolic function (p = 0.004), larger diastolic dimension (p = 0.045) and decreased apical rotation (p =
0.01). Left ventricular twist was significantly decreased in the group of patients with LVNC and systolic dysfunc-
tion (p = 0.04). A statistically significant correlation was found between systolic function and LV apical rotation.
Conclusion: The study showed a significant decrease in apical rotation and twist mechanism of the LV as
measured using two-dimensional speckle tracking in patients with LVNC and decreased LV systolic function.
Measuring these parameters could contribute to more accurate diagnosis and risk stratification of patients
affected by this condition.
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Uvod

Non-kompaktni kardiomyopatie (LVNC) je vzacné dédi¢cné
onemocnéni projevujici se srde¢nim selhanim, kardioembo-
lickymi pfihodami a zavaznymi arytmiemi [1,2]. Progndza
pacienta pfi projevech srde¢niho selhani je velmi zavazna,
v literature je uvadéna az 59% umrtnost nebo nutnost sr-
decni transplantace do 3esti let od stanoveni diagnézy [2].
Echokardiografie je zdkladni screeningovou vysetfovaci me-
todou, nicméné prozatim nejsou stanoveny jednoznacné
diagnostické parametry. Nedavno publikovana studie srov-
navajici jednotliva kritéria autord Chin a spol., Jenni a spol.
a Stolberger a spol. poukazala na jejich nizkou senzitivitu
[1,3,4]. Jen 30 % pacientl splnilo vdechny podminky [5].

Jako slibnd metoda dal3i stratifikace nemocnych s LVNC
se jevi echokardiografické vysetieni deformacnich para-
metrd metodou 2D speckle tracking, kterd je na rozdil od
vysetieni metodou tkariového dopplerovského zobrazeni
(TDI) uhlové nezavisla [6-9].

Kromé radialni, cirkumferencidlni a longitudinalni
kontrakce Ize také hodnotit rotacni pohyb levé komory
v dlouhé ose. U zdravého srdce se béhem ejek¢ni faze sta-
¢i hrot levé komory (LK) proti sméru hodinovych rucicek,
v oblasti baze je tomu opacné (obr. 1). Tento pohyb je

—

Obr. 1 - Twist myokardu levé komory v priibéhu ejekéni faze

Obr. 2 - Usporadani myofibril v subendokardu a subepikardu

determinovan rozlicnym, na sobé kolmym usporddanim
myofibril v subendokardu a subepikardu (obr. 2) [10-12].
Vysledkem je pohyb, ktery by se dal pfirovnat ke zdima-
ni pradla, jehoz pomoci dochazi k akumulaci potencialni
energie, kterd je uvolfovana ve fazi izovolumické relaxa-
ce, a napomaha tak rychlému plnéni, bezprostifedné se
odrézejici v diastolické funkci levé komory [13-17]. V sou-
¢asné dobé jsou ke kvantifikaci rotacniho pohybu levé
komory pouzivany dvé metody — méreni twistu a rotace.
Twist je definovan jako rozdil maximalni okamzité rotace
roviny baze a hrotu levé komory v kratké ose (uvadéno
ve stupnich) [18-20]. Rotace je rozdil maximalni okamzité
rotace roviny baze a hrotu, vztazené k dlouhé ose levé
komory. Rota¢ni parametry mohou byt zménény pfi rtz-
nych patologickych stavech, jako jsou napf. infarkt myo-
kardu, srdec¢ni selhani, aortalni stendza, diabetes mellitus
a kardiomyopatie [21-25].

Predmétem nasi studie bylo zkoumani mechanismu
twist levé komory u nemocnych s LVNC s normalni a sni-
Zenou systolickou funkci ve srovnani se zdravymi dobro-
volniky, jez ma potencidl pfispét k presnéjsi rizikové stra-
tifikaci pacienta.

Soubor a metodika

Studijni soubor tvofilo osm pacientl (prdmérny vék 41 +
19 let, ctyfi muzi, ejekéni frakce levé komory [EFLK] 45 +
25 %) s LVNC potvrzenou echokardiograficky a magnetic-
kou rezonanci. Pacienti splnili echokardiograficka kritéria
dle Jenniho a spol. a Stélbergera a spol. [3,26]. Soubor byl
rozdélen na skupinu A s EFLK > 50 % (¢tyfi pacienti, jeden
muz) a skupinu B s EFLK < 50 % (Ctyfi pacienti, tfi muzi).
Clenové skupiny A byli zachyceni pfi screeningu pfibuz-
nych prvniho fadu symptomatickych pacientld s LVNC,
sledovanych v nasi kardiologické ambulanci. Ke kazdé
z obou skupin byli pfifazeni vékem a pohlavim srovna-
telni dobrovolnici se sinusovym rytmem bez kardiovas-
kuldarniho onemocnéni s dobrou echokardiografickou
zobrazitelnosti, a utvofili tak kontrolni skupinu A a kon-
trolni skupinu B. VSichni ¢lenové méli po dobu vysetreni
normotenzi a tepovou frekvenci mezi 47-85/min. Charak-
teristika skupin je uvedena v tabulce 1. Krevni tlak byl
méren za pouziti automatického manometru Omron M6
(Omron Healthcare, Kjoto, Japonsko) podle doporuceni
Ceské kardiologické spole¢nosti z roku 2008. Echokar-
diografické vysetreni bylo uskute¢néno jednim zkusenym
echokardiografistou na stroji Vivid E 9 (GE Ultrasound AS,
Horten, Norsko). Bylo pouzito 2D harmonické zobrazeni
sekvenci snimkovani (,,frame rate”) mezi 50-80 snimky/s
a byly zaznamenany smycky ze dvou srde¢nich cykla v ex-
spiriu z parasternalni kratké osy v oblasti baze (rovina
zobrazujici cipy mitradlni chlopné) a hrotu levé komory (co
nejblize hrotu se zachovanim dutiny levé komory). DG-
raz byl kladen na exaktnost pfi¢ného fezu se zobrazenim
cirkularniho tvaru komory. Celkové echokardiografické
vysetfeni bylo provedeno v souladu s doporucenim Evrop-
ské echokardiografické spolecnosti. Obrazovd dokumen-
tace byla zpracovana v programu EchoPAC PC SW 6.1.0
(GE Ultrasound AS). Analyza dat byla provedena jednim
vySetfujicim. V bazalnich a apikdlnich fezech levou ko-
morou z parasternalni kratké osy byl oznacen endokard
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Obr. 3 - Normalni rotace a twist levé komory Obr. 5 - Patologicka rotace baze a hrotu ve stejném sméru

a programem byl vypocitan twist levé komory jako rozdil
maximalnich rotaci jednotlivych fez(. Rotace proti smé-
ru hodinovych rucicek (vidéno od hrotu) byla oznacena
pozitivni hodnotou, rotace po sméru hodinovych rucicek
byla oznacena negativni hodnotou. Konec systoly byl ur-
¢en uzavérem aortalni chlopné. Normalni a patologické
rotace jsou prezentovany na obrazcich 3-5.

Statisticka analyza

Z divodu malého poctu pacientd v jednotlivych skupi-
nach byly ke srovnani pouzity neparametrické metody.
K porovnani jednotlivych skupin byl pouzit Wilcoxontv
test, ktery srovnavd medidny namérenych hodnot. P <
0,05 bylo povazovano za signifikantni, p < 0,1 znadi vy-
znamnost alesporn na hladiné 90 %. Korelace byla poci-
tana také neparametrickym zpUsobem. 0 byla stanovena
Obr. 4 - Pokles bazalni, apikalni rotace a twist levé komory u LVNC jako zadny vztah mezi proménnymi.

1000

Tabulka 1 - Charakteristika skupin

Skupina Skupina A (EFLK > 50 %)  Skupina B (EFLK < 50 %) Kontrolni skupina A Kontrolni skupina B
Veék (roky) 30 52,8 30,5 48
Muzi (%) 25 75 25 75
Vyska (cm) 171 174,8 170,5 177,8
Hmotnost (kg) 66,7 75,8 65,5 91,8
BMI 22,7 26,7 23,5 29
LVDd (mm) 50,3 66,8 48 50
LVDs (mm) 26,5 53,3 25,3 29,8
EFLK (mm) 61,3 30 65 65
Blokada raménka (%) 0 100 0 0
Srdecni selhani (%) 0 75 0 0
Tepova frekvence (tept/min) 82,3 70 71,8 67,8

BMI - body mass index; EFLK — ejekéni frakce levé komory; LVDd — maximalni diastolicky rozmér; LVDs — minimalni systolicky rozmér.

Tabulka 2 - Primérné hodnoty rotace levé komory a twistu myokardu jednotlivych skupin

Skupina Skupina A (EFLK > 50 %)  Skupina B (EFLK < 50 %)  Kontrolni skupina A Kontrolni skupina B
Twist levé komory 13,3 5,6 16,4 15,5
Pramérnd bazalni rotace (stupné) -3,1 -5,3 -2 -4

Pramérnd apikalni rotace (stupné) 11 2 14 13,8
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Vysledky

Skupiny pacientd s LVNC mély vyznamné nizsi ejekéni frak-
ci nez kontrolni skupiny (p = 0,004) a vyznamné vétsi ma-
ximalni diastolicky rozmér levé komory (p = 0,045). Vsichni
¢lenové kontrolnich skupin méli v ejekcni fazi zachovanu
fyziologickou rotaci baze levé komory po sméru a apexu
proti sméru hodinovych ruci¢ek. U skupiny nemocnych (A +
B) byla u 93,7 % zachycena fyziologickd bazalni rotace po
sméru hodinovych ruci¢ek. Pouze u jednoho ¢lena byla za-
chycena rotace patologicka. U jednoho ¢lena skupiny B se
systolickou dysfunkci a jednoho ¢lena skupiny A se zacho-
vanou systolickou funkci byla zachycena patologicka rota-
ce hrotu po sméru hodinovych rucicek, tedy baze i hrot srd-
ce se stacely v systole stejnym smérem. Primérné hodnoty
rotace a twistu levé komory jsou dokumentovany v tabulce
2. Ve srovnani skupin s LVNC a zdravych kontrol nebyl shle-
dan vyznamny rozdil v hodnotdch bazalni rotace (p = 0,60),
zato apikalni rotace byla ve skupiné viech nemocnych vy-
znamné snizena (p = 0,01). Hodnoty twistu levé komory
byly u pacient s LVNC a systolickou dysfunkci ve srovnani
se zdravymi dobrovolniky také statisticky vyznamné nizsi
(p =0,04) (obr. 6). Stejné tak skupina pacientud se systolic-
kou dysfunkci B méla vyznamné snizenou apikalni rotaci (p
=0,02) (obr. 7). Cas k dosazeni maximalni bazalni, apikalni
rotace a twist ve srovnani skupiny B s kontrolni skupinou
nedosdahly statistické vyznamnosti (o = NS). Pfi srovnani sku-
piny nemocnych se zachovanou systolickou funkci A a skupi-
ny kontrol nebyla shledana statisticka vyznamnost v apikal-
ni, bazalni rotaci ani v twistu LK. Cas k dosazeni maximalni
apikalni rotace (p = 0,02) a twistu (p = 0,02) byl statisticky vy-
znamné nizsi ve skupiné nemocnych A. Cas k dosazeni twis-
tu LK (p = 0,007) koreloval s vyssi tepovou frekvenci skupiny
A. Prokazali jsme vyznamnou korelaci mezi apikalni rotaci
a systolickou funkci LK (p = 0,0006).

Diskuse

Twist levé komory je podminén helikalnim, na sobé kol-
mym usporadanim myofibril. U zdravého srdce se nejdfi-
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Obr. 6 - Srovnani apikalni rotace pacientd s LVNC a systolickou dys-
funkci (skupina B) a zdravych dobrovolnikt (kontrolni skupina B)
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Obr. 7 - Srovnani twistu levé komory pacientti s LVNC a systolickou
dysfunkci (skupina B) a zdravych dobrovolnika (kontrolni skupina B)

ve aktivuje endokard a nasledné epikard. V preejekéni
fazi dochazi ke zkraceni subendokardidlnich a prodlou-
Zeni subepikardidlnich myofibril [27,28], coz Usti v ne-
vyrazny pohyb hrotu po sméru hodinovych ruci¢ek. Po
aktivaci mohutnéjsi opacné usporfddané subepikardidlni
vrstvy se smér rotace méni na protismérny. V oblasti baze
levé komory je tomu opacné [13,17,29]. Non-kompaktni
kardiomyopatie je heterogenni onemocnéni. Etiopatoge-
neze je vysvétlovana zastavou embryogeneze endokar-
du a myokardu mezi patym a osmym tydnem intraute-
rinniho vyvoje plodu, kdy by se mély intramyokardialni
sinusoidy pretvorit na kapildry, coz maze vést k poruse
perfuze myokardu [2]. Hypotézu potvrdila prace Svycar-
skych autort zkoumajici regionalni myokardialni perfuzi
a koronarni rezervu pacientl s LVNC pozitronovou emis-
ni tomografii [30]. Patologické cévni zdsobeni myokardu
mUze byt podkladem zvysené intramyokardidlni fibrozy,
jez je potvrzovdna u pacientt s LVNC [3,31,32]. Ve dfive
publikovanych studiich jak u dilata¢ni, tak u non-kom-
paktni kardiomyopatie byla magnetickou rezonanci pro-
kdzana zvysend intramyokardidlni fibréza, jez korelovala
se systolickou dysfunkci, remodelaci levé komory, horsi-
mi klinickymi projevy a nizsi reverzibilitou onemocnéni
[33,34]. Fibroticka prestavba se muze podilet na poruse
mechanismu twist levé komory. Ve studii Van Dalena
a spol. byla zjisténa u vsech pacientl s LVNC stejnosmérna
rotace baze i hrotu LK. Byla vyjadiena hypotéza, Ze u pa-
cientd s LVNC mUze dochazet také k poruse vyvoje heli-
kalniho usporadani myofibril, jez je energeticky vyhodné
a dllezité pro adekvatni redistribuci napéti srdec¢ni stény,
potvrzené matematickym modelem [35,36]. V nasi praci
jsme zjistili stejnosmérnou rotaci baze i apexu po sméru
hodinovych rucicek jen u dvou pacientd, z nichz jeden byl
ve skupiné s LVNC s dobrou systolickou funkci, druhy ve
skupiné se systolickou dysfunkci.

V souladu s dfive publikovanymi studiemi Van Dalena
a spol. a Bellavii a spol. jsme potvrdili vyznamnou redukci
apikalni rotace a twistu LK u pacientd s LVNC a systolickou
dysfunkci [35,37]. Oviem snizeni bazalni rotace publiko-
vané ve studii Bellavii a spol. v podskupiné se systolickou
dysfunkci nedosahlo v nasi praci statistické vyznamnosti.
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Mechanismus twist je dllezitou komponentou systolické
i diastolické funkce LK a zejména pak jeho apikalni slozka.
V nasi praci byla zjisténa vyznamna korelace mezi apikal-
ni rotaci a celkovou systolickou funkci LK. Snizena apikalni
rotace a twist levé komory je znamkou pokrocilosti one-
mocnéni, jez maze byt vysvétlena pokrocilou fibrotickou
prestavbou myokardu, a tedy i ukazatelem horsi prognézy
pacientt s LVNC. V ostatnich podobné koncipovanych stu-
diich dosli k podobnym vysledk(m zdurazriujicim vztah api-
kalni rotace k celkové systolické funkci LK [38,39]. Limitaci
vsech podobnych studii je niZsi pocet zafazenych pacientd,
coz je pochopitelné vzhledem k nizké incidenci LVNC.

Zavér

Nase studie prokazala vyznamny pokles apikdlni rotace
a mechanismu twist levé komory mérené metodou 2D
speckle tracking u pacientd s non-kompaktni kardiomyo-
patii a snizenou systolickou funkci levé komory. Vzhledem
ke zmiflovanym omezenim diagnostickych kritérii LVNC by
mohlo méfeni apikalni rotace a twistu LK prispét k pres-
néjsi diagnostice a rizikové stratifikaci pacientd trpicich
timto onemocnénim.

Prohlaseni autorti o mozném stretu zajmu
Neni zadny konflikt zajm ve vztahu k publikaci.
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