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Midventrikularni obstrukce u hypertrofické kardiomyopatie

(Midventricular obstruction in hypertrophic cardiomyopathy)
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V predkladaném sdéleni prezentujeme tfi nemocné s midventrikularni obstrukci jakozto méné ¢astou kom-
plikaci hypertrofické kardiomyopatie. Stru¢né rozebirame mechanismy vedouci ke vzniku midventrikularni
obstrukce, jeji dUsledky, terapeutické alternativy a zejména diagnostické moznosti echokardiografie véetné
ukazky typickych nélezl. Cilem ¢lanku je pfipomenuti této vzacnéjsi varianty onemocnéni, s niz se kardiolog
ve své praxi setkdva.
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ABSTRACT

In this series of case reports we present three patients with midventricular obstruction as a less usual com-
plication of hypertrophic cardiomyopathy. We briefly analyse mechanisms leading to the development of
midventricular obstruction, its consequences, therapeutic alternatives and especially diagnostic possibilities
of echocardiography including the demonstration of typical findings. The aim of the article is to remind this

Uvod

Hypertrofickd kardiomyopatie (HKMP) je vrozené one-
mocnéni, jehoz hlavnim makroskopickym projevem je ji-
nak nevysvétlitelnd hypertrofie zejména levé srdec¢ni ko-
mory. Ta mUze byt, co se jejiho rozsahu a lokalizace tyce,
pfitomna v raznych morfologickych variantach s vicero
moznostmi ovlivnéni hemodynamiky. Typickym dusled-
kem je dynamicka obstrukce vytokového traktu levé ko-
mory (LVOT), kterou nazyvdme subaortdlni. Méné castym
nalezem je obstrukce midventrikularni, ktera je pfitomna
az u 10 % viech nemocnych s HKMP'? a vede ke vzniku
tlakového gradientu ve stfedni ¢asti dutiny levé komory.
Za vyznamny je povazovan gradient 30 mm Hg a vice.
ZpUsob vzniku midventrikuldrni obstrukce je v zasadé
dvoji. Cast&jsi je mechanismus sfinkterovy, kdy dochazi
k vzajemné systolické apozici hypertrofickych papildrnich
svall nebo i septa a bocni stény. V dusledku toho je duti-
na levé komory rozdélena na apikalni a bazalni ¢ast a zis-
kava tvar presypacich hodin. Mezi témito dvéma oddily

less frequent variant of the disease that may be encountered in a cardiologist’s practice.

se vytvari tlakovy gradient, ktery obvykle nebyva vysoky
a neni zdrojem limitujicich symptom. Takto podminéné
tlakové pretizeni, ¢asto ve spojeni s myokardialni ischemii,
vsak podporuje rozvoj nekrézy a apikalniho aneurysmatu
razné velikosti, jehoz vyskyt byl popsdn az u 25 % nemoc-
nych s midventrikuldrni obstrukci®* a maze byt spojen se
zvySenym rizikem komorovych arytmii,*> tromboembolic-
kych pfihod® a srde¢niho selhani. Ruptura vyduté popsdna
nebyla. Druhy mechanismus spocivd v anomalnim uponu
hypertrofického, obvykle apikdlné posunutého antero-
lateralniho papilarniho svalu pfimo do prodlouzeného
predniho mitralniho cipu s velmi kratkou interpozici $la-
sinek. Tak dochazi k systolickému kontaktu hrotu papilar-
niho svalu a cipu chlopné se stfedni a bazalni ¢asti mezi-
komorového septa, v disledku ¢ehoz opét vznika tlakovy
gradient. Tito nemocni mohou trpét limitujicimi sympto-
my podobné jako ti se subaortdlni obstrukci.

V diagnostice uvedenych stavli ma zasadni pfinos echo-
kardiografické vysetieni. Pro ilustraci problematiky pre-
zentujeme tfi vybrané kazuistiky s doprovodnymi ultra-
zvukovymi nalezy.
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Obr. 1 - Projekce PLAX, 2D, systola: Vyrazna hypertrofie septa i in-
ferolateralni stény levé komory a papilarniho svalu ptsobi vzajem-
nou systolickou apozici téchto struktur obliteraci dutiny levé ko-
mory. Pfedni mitralni cipy nejevi dopfedny systolicky pohyb (SAM).

Obr. 2 - A4C projekce, CFM, systola: Obliterace dutiny levé komory vede
ke vzniku tlakového gradientu, jenz se v barevném mapovani projevi
jako turbulentni proudéni s pocatkem na midventrikularni Grovni.

Obr. 3 - A4C projekce, CW se zamérenim na dutinu a vytokovy trakt
levé komory: Kolisajici pozdné systolicky tlakovy gradient dosahu-
jici maximalnich hodnot pfiblizné 60 mm Hg, kfivka je superpo-
novana na zaznam pratoku aortalnim Ustim. V diastole je patrny
pratok IVRT dany rychlejsi relaxaci apikalnich segmentt komory.

Kazuistiky
Pfipad 1

Pacientka s HKMP v minulosti podstoupila alkoholovou
septalni ablaci (ASA) prvni septalni vétve s odstrané-
nim subaortdlni obstrukce a symptomu. Jiz pfi vstupnim
echokardiografickém vysetfeni predchazejicim vykonu
byly patrné vyrazné hypertrofické, apikalné posunuté
papildrni svaly zpUsobujici systolickou apozici k sep-
tu obliteraci stfedni c¢asti dutiny levé komory (obr. 1).
V této urovni je barevnym mapovanim (CFM) detekova-
telny turbulentni tok (obr. 2). Méfeni rychlosti pritoku
kontinudlni dopplerovskou metodou (CW) bylo umoz-
néno az snizenim tlakového gradientu ve vytokovém
traktu, jehoz signal byl do té doby ve spektralni kfivce
dominantni a prekryval zdznam z midventrikularni ob-
lasti. Typicky je pozdné systolicky vrchol rychlosti (obr.
3). Zajimavy je také u pacientd s HKMP pomérné casty
ndlez tzv. intrakavitarniho pratoku IVRT, coZ je prou-
déni apikalnim smérem béhem faze izovolumické rela-
xace v dUsledku rychlejsi relaxace hrotovych segmentua.
V pribéhu dispenzarizace je pacientka asymptomaticka
pfi farmakoterapii beta-blokatorem.

Pfipad 2

Pacientka je ambulantné sledovana po ASA, bez rezidu-
alniho gradientu v LVOT. Po dlouhém asymptomatickém
obdobi doslo k rozvoji ndmahové dusnosti ve funkéni tii-
dé NYHA IlI, echokardiograficky byla konstatovdna nové
vznikld midventrikuldrni obstrukce bez patrné vyraznéjsi
progrese hypertrofie myokardu. Ve snaze o redukci tla-
kového gradientu byla navysena ddvka beta-blokatoru.
Poucny je echokardiograficky obraz, kde je patrna oblite-
race stfedni ¢asti dutiny levé komory apozici papilarnich
svalt a septa podobné jako v pfedchozim pripadé, ale na-
vic jsou pfitomny degenerativni zmény aortalni chlopné
(obr. 4). Na tomto podkladé lze v CW zdznamu rozlisit
dva vrcholy systolického pritoku, a sice vrchol ¢asné sy-
stolicky dany lehkou aortdlni stenézou a vrchol pozdné
systolicky zpasobeny dynamickou obstrukci (obr. 5).

Obr. 4 - A4C projekce, 2D, systola: Obliterace dutiny levé komory
apozici hypertrofického papilarniho svalu a septa. Degenerativni
zmény v oblasti aortalni chlopné.
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+ Vel 255cmis
PG 26 mmHg
= Vel 326 cmis
PG 42 mmHg

Obr. 5 - A4C projekce, CW se zaméienim na dutinu levé komory
a aortalni usti: v zaznamu systolického toku jsou patrné dva vrcho-
ly. Casné systolicky vrchol odpovida tlakovému gradientu na lehké
aortalni stendze, pozdné systolicky vrchol je dan dynamickou mid-
ventrikularni obstrukci.

Pfipad 3

Posledni pripad ukazuje moznost intervencniho ovlivnéni
midventrikularni obstrukce. U této pacientky byl zjistén
tlakovy gradient dosahujici klidovych hodnot 80 mm Hg
na subaortdlni a 50 mm Hg na midventrikularni drovni,
jez se klinicky projevuje ndmahovou dusnosti tfidy Ill dle
klasifikace NYHA. Patofyziologickym mechanismem zde
byl systolicky kontakt anterolateralniho papildrniho svalu
a prodlouzeného prfedniho mitrdlniho cipu s vyrazné hy-
pertrofickou mezikomorovou prepazkou (obr. 6). Vzhle-
dem k anatomii pfiznivé pro vykon byla provedena ASA
dvou septalnich vétvi, tedy s lokalizaci abla¢niho lozZiska
nejen bazalné, ale i ve stfedni ¢asti septa. Pfi kontrolnim
vySetfeni je patrné vymizeni obliterace dutiny levé ko-
mory (obr. 7) s redukci tlakového gradientu na hodno-
ty nepresahujici 30 mm Hg na obou etazich a s Ustupem
symptom.

Obr. 6 - Projekce PLAX, 2D, systola: Obliterace dutiny levé komory
apozici papilarniho svalu, prodlouzeného predniho mitralniho cipu
nejeviciho dopfedny pohyb a mezikomorového septa pfi vyrazné
myokardialni hypertrofii.

Obr. 7 - Projekce PLAX, 2D, systola: Ve srovnani s obr. 6 patrny efekt
alkoholové septalni ablace s ablac¢nim loziskem lokalizovanym na
bazalni a stfedni urovni septa.

Diskuse

Zakladnim echokardiografickym ndlezem uizolované mid-
ventrikuldrni obstrukce je systolické zuzeni dutiny levé
komory v dusledku jednoho z vyse uvedenych mechanis-
mU, s absenci dopfedného pohybu predniho cipu mitralni
chlopné. Na pfitomnost tlakového gradientu upozorni jiz
zobrazeni CFM turbulentniho proudéni s poc¢atkem v od-
povidajici urovni komory. Jeho kvantifikace pomoci CW
méreni vSak muze byt obtizna ¢i nemozna v pripadech,
kdy je soucasné pfitomna i subaortdlni obstrukce. Pokud
tento problém nelze vyresit angulaci sondy, je mozno po-
uzit i pulsni zdznam, avsak pouze tehdy, neni-li mérend
rychlost pfrilis vysoka. Dalsi alternativou je invazivni mére-
ni gradientu. Neexistuje systém pro klasifikaci zadvaznosti
midventrikularni obstrukce, vysledkem vysetfeni je tedy
konstatovani jeji pfitomnosti a popis struktur podilejicich
se na jejim vzniku. V diagnostice Ize vyuzit i levostrannou
ventrikulografii soucasné s jiz zminénym invazivnim mé-
fenim tlakd ¢i srde¢ni magnetickou rezonanci, jez muaze
byt pfinosna zejména v detekci apikalniho aneurysmatu.

Metodu prvni volby ve snaze o zmirnéni gradientu
a symptomU predstavuje farmakoterapie vysokymi davka-
mi negativné inotropnich latek, to jest beta-blokator’ nebo
non-dihydropyridinovych blokdtord kalciovych kanald.
V pripadech s vhodnou anatomii Ize pfistoupit i k septalni
reduk¢ni terapii. Zkusenosti z nékterych center ukazuji moz-
nost provedeni chirurgické myektomie s dobrymi kratkodo-
bymi vysledky.”® Kromé klasického transaortalniho pfistupu
je v této indikaci pouzivan i pfistup transapikalni ¢i kombi-
novany. U vybranych pacientd mdze byt alternativou i alko-
holova septalni ablace, jak ukazuje vyse uvedend kazuistika
3. Specificky pfistup mohou vyZadovat vzacné komplikace
apikalniho aneurysmatu. Jedna se bud o trombdézu vyzadu-
jici dlouhodobou antikoagulacni terapii,® nebo o na tomto
substratu vznikajici komorovou tachykardii, kterd muze byt
pfistupnd mapovani s naslednou ablaci.*> Primarné preven-
tivni pouziti implantabilniho kardioverteru-defibrildtoru
neni v téchto pfipadech pfi absenci jinych rizikovych faktor(
nahlé srdec¢ni smrti indikovano.®
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Zavér

Midventrikuldrni obstrukce je méné castou komplikaci
hypertrofické kardiomyopatie. Na jejim vzniku se podileji
razné struktury levé srdecni komory a mitralni chlopné.
Vysledny tlakovy gradient se mize projevit i limitujicimi
symptomy &i vést k rozvoji apikalniho aneurysmatu spoje-
ného se zvySenym rizikem nahlé srde¢ni smrti. Diagndza
je obvykle stanovena echokardiograficky. Redukce gradi-
entu lze dosdhnout farmakologicky, v nékterych pripa-
dech je moznd i perkutanni ¢i chirurgickd 1écba, ackoliv
zkudenosti s nimi jsou omezené.
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