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Historie ¢lanku: Kardiomyopatie predstavuji Sirokou skupinu onemocnéni, ktera vyzaduji specifické diagnostické a lé¢ebné
Vlozen do systému: 20. 10. 2024 postupy. Na rozdil od ¢astych onemocnéni zahrnuje tato skupina nékteré vzacnéjsi jednotky, jejichz dia-
Prijat: 21. 10. 2024 gndza vyzaduje vysoky stuperi expertizy a dostupnost modernich zobrazovacich a laboratornich diagnos-
Dostupny online: 3. 11. 2024 tickych metod. V soucasné dobé se mimoto zacina objevovat specifickd lécba pro nékterd tato onemocnéni

(obstrukeni hypertroficka kardiomyopatie, srdecni amyloidéza, Fabryho a Pompeho choroba a dalsi). Tato
|écba spadd vétsinou do kategorie vysoce nakladnych léCiv, podléhd fadé indikacnich omezeni a vyzaduje
nadstandardni a pfevazné vysoce intenzivni monitoraci nemocnych. V souctu tak diagnostika a Ié¢ba kardio-
myopatii vyzaduje centralizaci v expertnich centrech s dostate¢nou materidlni i personalni vybavou a jednani
s platci péce tak, aby tato centra méla pfristup k vybranym typdm lécby pro nemocné, o néz se stara. Tento
dokument sestaveny Pracovni skupinou pro choroby myokardu a perikardu Ceské kardiologické spole¢nosti
predstavuje konsenzus odbornikl specifikujici, jak by méla byt specializovana pracovisté pro kardiomyopa-
tie v soucasné dobé vybavena. Prepoklada se, Ze tato centra budou formalné ustavena a budou moci posky-
tovat celé spektrum péce véetné inovativnich a regulovanych léciv.
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Cardiomyopathies encompass a diverse group of diseases requiring specialized diagnostic and therapeutic
approaches. Unlike more common conditions, some rarer forms demand advanced expertise and access to
modern imaging and diagnostic tools. Recently, targeted treatments for diseases like obstructive hypertro-
phic cardiomyopathy, cardiac amyloidosis, Fabry, and Pompe disease have emerged. These therapies are
often high-cost, subject to strict indications, and necessitate intensive patient monitoring. Given the com-
plexity, diagnosis and treatment should be centralized in expert centers with adequate resources and coor-
dination with healthcare payers to ensure an access to these treatments. This document, prepared by the

Working Group on Myocardial and Pericardial Diseases of the Czech Society of Cardiology, outlines expert
consensus on the necessary infrastructure for specialized cardiomyopathy units, which are expected to offer
comprehensive care, including innovative and regulated therapies.

Kardiomyopatie (KMP) predstavuji Sirokou skupinu one-
mocnéni, kterad vyZaduji specifické diagnostické a Iéceb-
né postupy. Na rozdil od castych onemocnéni zahrnuje
tato skupina nékteré vzacnéjsi jednotky, jejichz diagné-
za vyzaduje vysoky stupen expertizy a dostupnost mo-
dernich zobrazovacich a laboratornich diagnostickych
metod vcetné genetickych vysetfeni a spolupraci s od-
borniky v oblastech kardiochirurgie, radiodiagnostiky,
klinické biochemie, genetiky, patologie, nuklearni medi-
ciny, patologie, psychologického poradentstvi a dalsich.
V soucasné dobé se mimoto zacina objevovat specificka
|[éCba pro nékterd tato onemocnéni (obstrukéni hyper-
trofickd kardiomyopatie, srde¢ni amyloidéza, Fabryho
a Pompeho choroba a dalsi). Tato |écba spada vétsinou
do kategorie vysoce ndkladnych léciv, podléha radé in-
dika¢nich omezeni a vyZzaduje nadstandardni a prevazné
vysoce intenzivni monitoraci nemocnych, napfiklad opa-
kovanymi vysetfenimi zobrazovacimi metodami, stano-
vovanim biomarkerd a hodnocenim progrese onemoc-
néni. V souctu tak diagnostika a lécba kardiomyopatif
vyzaduje centralizaci v expertnich centech s dostate¢nou
materidlni i personalni vybavou a jednani s platci péce
tak, aby tato centra méla pfistup k vybranym typam léc-
by pro nemocné, o néz se stara.

V roce 2023 vydala Evropska kardiologicka spole¢-
nost (ESC) Doporuceni pro diagnostiku a lécbu kar-
diomyopatii, ktera pfebira jako celek i Ceska kardio-
logickd spole¢nost. V ramci doporuceni je i konstituce
specializovanych oddéleni pro kardiomyopatie (car-
diomyopathy units). Jejich napln je upfesnéna v dopl-
Aujicim materidlu celého dokumentu, ktery je dostup-
ny online.

Ceska kardiologicka spole¢nost ma za to, Ze organi-
zacni strukturu takovych oddéleni je nutno vybudovat
i v Ceské republice, aviak s pFizpGsobenim podminkam
naseho systému. Pracovni skupina pro choroby myokar-
du a perikardu proto pfipravila toto odborné stanovis-
ko, které z doporuceni ESC vychazi. Externimi oponenty
dokumentu byli zastupci pracovist, v jejichz rdmci tato
centra jiz viceméné neformalné pracuji nebo kde se vznik
takovych center pfedpoklada.

Zaclenéni center pro kardiomyopatie (KMP)
do stavajiciho systému péce o kardiologické
nemocné

S ohledem na to, Ze centra pro KMP vyZaduji komplexni
diagnostické a terapeutické postupy, je nutné, aby byla

konstituovdna na pracovistich disponujicich dostatec-
nym personalnim a materialnim vybavenim pro tuto péci
a navaznosti na dal$i odbornosti. Tyto podminky spliuji
aktudlné prakticky vyhradné komplexni kardiovaskuldr-
ni centra. Jejich péce ale s vyjimkou Fakultni nemocnice
v Motole nepokryva péci o détské pacienty, ktefi by méli
byt preferencné smérovani tam, v pfipadé podezieni na
metabolickou poruchu pak do Ustavu dédi¢nych metabo-
lickych poruch 1. LF UK a VFN v Praze.

U specializovanych pracovist pro kardiomyopatie nejde
v fadé pfipadd o ,Centra vysoce specializované péce”,
jejichz vznik je upraven § 112 zadkona ¢. 372/2011 Sb.,
o zdravotnich sluzbach a podminkach jejich poskytovani
(zdkon o zdravotnich sluzbach), ve znéni pozdéjsich pred-
pisti, podle néhoz ma Ministerstvo zdravotnictvi (MZ) za-
konné zmocnéni udélit status takového centra poskyto-
vateli, ktery poskytuje zdravotni péci v danych oborech
a splnil vSechny podminky vyzvy, jeZ je pro kazdy typ cen-
tra vysoce specializované péce pfipravovana zvlast. Jde
vsak o specializovana pracovisté, kterd nesou nazvy jako
Centrum pro kardiomyopatie nebo Centrum ¢i oddéleni
kardiogenetiky apod., kterd v ramci kardiovaskuldrnich
center poskytuji péc¢i o nemocné s KMP a mohou byt mis-
ty, kde bude poskytovana vysoce nakladna, tzv. centro-
va péce pro jednotlivé typy onemocnéni. Podstatou viak
je, ze museji byt schopna integrované péce o nemocné
s KMP v celém rozsahu.

Personalni a materialni vybaveni ambulanci

Predpokladem pro existenci centra je zfizeni samostat-
né dedikované ambulance s dostatecnym persondlnim
zdzemim pro poskytovani dlouhodobého sledovani. Po-
stupné by mély byt ambulance zajistény i specializova-
nou sesterskou péci, podobné jako ambulance pro sr-
dec¢ni selhani.

V rédmci ambulance by mély byt dostupné zakladni
vySetfovaci metody, tj. EKG, echokardiografie, zatézova
echokardiografie a metody dlouhodobé EKG monitorace.

Personal by mél byt schopen provést zakladni rodinny
screening a informovat nemocné o nutnosti genetického
vysetieni.

Diagnostické zobrazovaci metody

Centrum musi disponovat metodami multimodalitniho
zobrazovani, v¢etné nasledujicich:
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- Echokardiografie véetné zatézové — cilem je vstup-
ni morfologickd a funk¢ni charakteristika kardio-
myopatii véetné parametrického zobrazeni (speck-
le tracking), prikaz obstrukce vytokového traktu
v klidu a pfi zatézi u hypertrofické KMP (HKMP).
Magnetickd rezonance (MR) srdce véetné technik
T1 a T2 mapovani, prukazu pozdniho syceni ga-
doliniem apod. - cilem je adekvatni strukturalni
a funk¢ni zobrazeni a tkanova charakteristika myo-
kardu k prikazu jizveni, zanétu a stfddavych one-
mocnéni.

Vypocetni tomografie (CT) srdce véetné CT koro-
narografie — k upfesnéni koronarni anatomie, vy-
louceni koronarni nemoci a pfipadnému struktu-
ralnimu a funkénimu zobrazeni pfi nedostupnosti
MR.

Nukledrni metody véetné kostni scintigrafie (DPD
scanu), perfuzni scintigrafie a moznosti pozitronové
emisni tomografie / vypocetni tomografie (PET/CT) —
s cilem provést priikaz myokardidlni perfuze (perfuz-
ni scintigrafie), detekci akumulace bisfofonatovych
radiofarmak k prikazu transthyretinové (TTR) amy-
loidézy (DPD scan) a detekci zanétlivych zmén napft.
u sarkoidoézy (PET-CT).

Genetické poradenstvi a genetické vysetreni

- Centra museji mit navadzdnu spolupraci s klinickym
genetikem a musi byt zajisténa dostupnost sestaveni
genealogického stromu, genetického poradentstvi
s osvétlenim vyznamu genetického vysetreni pred jeho
provedenim, schopnost provadét kaskadovy geneticky
screening, interpretovat vysledky genetickych vysetre-
ni a poskytnout nasledné poradenstvi v rodinach.

- Predpokladem je dostupnost genetického testova-
ni panelu obsahujiciho nejcastéjsi genetické pfriciny
kardiomyopatii, vrozenych poruch srde¢niho rytmu
a vrozenych poruch pojiva vedoucich k postizeni aor-
ty a vybranych metabolickych poruch.

Invazivni a intervenéni kardiologie

- Dostupnost invazivniho vysetfeni koronarnich tepen,
hemodynamického vysetfeni u nemocnych s HKMP,
ale i u nemocnych s asociovanymi chlopennimi va-
dami (funkéni mitralni regurgitace) a hemodynamic-
kych dopadt KMP (plicni hypertenze).

- Schopnost posouzeni koronarni anatomie a vhod-
nosti nalezu k provedeni alkoholové septalni ablace
(ASA) u HKMP.

- Centra museji byt schopna provadét bud samo-
statné, nebo byt provdzana na pracovisté se zku-
Senosti v provadéni intervenc¢nich vykon( typu
ASA u HKMP. V zadném pripadé neni predpoklad,
Ze by vsechna pracovisté tyto techniky provadéla
samostatné, tim by doslo ke zmenseni zkusenosti
expertnich pracovist. Stejné tak je tomu s moznos-
ti reference nemocnych s dilata¢ni KMP (DKMP)
k provadéni procedur typu TEER (transcatheter
edge-to-edge repair) u funkcénich mitralnich regur-

gitaci u DKMP, implantaci stfednédobych a dlou-
hodobych obéhovych podpor. Transplantacni péce
je koncentrovana do dvou pracovist (IKEM, CKTCH
Brno).

- Centra museji byt schopna provadét endomyokar-
didlni biopsie nebo byt navazana na pracovisté, kde
je metoda rutinné provadéna.

Arytmologicka péce

- Dostatecnd zkusenost s interpretaci poruch srdecni-
ho rytmu, moznost kradtkodobych a dlouhodobych
EKG monitoraci v¢etné implantace loop rekordérua.

- Moznost adekvatni selekce nemocnych a nésledné
implantace srde¢niho implantabilniho elektronické-
ho zafizeni (cardiac implantable electronic devices,
CIED), tj. zejména resynchronizacni terapie a defibri-
latord, a to véetné podkoznich.

- Moznost feSeni arytmii abla¢nimi technikami.

Patologicko-anatomicka vysetreni

- Centra by méla byt navdzdna na pracovisté schopné
provadét komplexni interpretaci endomyokardial-
nich biopsii a zhodnoceni vzorkd myokardu ziskanych
jinymi zpUsoby (pitevni material, materiadl odebrany
béhem kardiochirurgickych vykon).

- Vysetfeni vzork( musi zahrnovat i moznosti mikro-
biologického vysetieni (stanoveni virové naloze, pra-
kaz bakterialnich infekci atd.).

- Pracovisté by méla spolupracovat i s pfislusnymi za-
fizenimi soudniho lékafstvi s cilem zjistit pFiciny na-
hlych srde¢nich umrti véetné genetického testovani.

Psychologicka péce, spoluprace
s pacientskymi organizacemi

- Pracovisté by méla mit moznost spoluprace s klinic-
kym psychologem s cilem zajistit podporu jak ne-
mocnym, tak jejich rodindm, zejména v otazkach
rizika nahlé srdec¢ni smrti, genetického prenosu
onemocnéni v rodinéach.

- Centra by méla byt schopna zajistit nemocnym pora-
denstvi v socidlnich otazkach.

- Centra by méla Uzce spolupracovat s pacientskymi
sdruzenimi a neformdlnimi pecovateli na zajisténi
péce a edukace v oblasti dédi¢nych kardiovaskular-
nich onemocnéni.

Navaznost kardiochirurgické péce

- Centra museji byt navazana alespor na jedno praco-
visté schopné provadét septalni myektomie u nemoc-
nych s HKMP s dostatecnou zkusenosti. Neni zaddouci,
aby komplexni kardiovaskuldrni centra vykony pro-
vadéla vSsechna. Podobné jako u ASA je nutné lécbu
koncentrovat s cilem udrzet dostatecny ro¢ni objem
vykon0.
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Centra museji referovat nemocné zvazované jako
kandidaty srde¢ni transplantace do pfislusnych cen-
ter (IKEM, CKTCH Brno ve spolupraci s FN u sv. Anny).
Pfed pfipadnou indikaci dlouhodobych obéhovych
podpor jako ,destination therapy” museji byt nemoc-
ni posouzeni v téchto centrech a vylouceni/ nezafaze-
ni na ¢ekaci listinu na transplantaci.

Véda a vyzkum

Pracovisté by méla pfispivat daty o nemocnych do re-
gistri a databdzi ve vsech indikacich, kde je takovy
registr zfizen (CKS, ESC), cilem by méla byt organizace
systému zajistujici dostupnost dat o nemocnych s kar-
diomyopatiemi, bud v ramci Narodniho kardiovasku-
l[arniho informacniho systému, nebo prostfednictvim
dedikovaného registru.

Predpoklada se spoluprdce na multicentrickych pro-
jektech organizovanych CKS nebo v ramci grantovych
projekta.

Pracovisté by méla vykazovat adekvatni publikacni
¢innost a podilet se na postgradudlni vyuce $kolenct
v oboru kardiologie.

Predpoklada se aktivni ucast zastupct pracovist na
akcich organizovanych Pracovni skupinou pro choro-
by myokardu a perikardu CKS.

Pre

dpokladana prvni etapa vzniku center

pro kardiomyopatie

V prvni fazi se ke vzniku center pfihlasila pracovisté, ktera
diky své ndplni prace a geografickému usporddani dobre

pok

ryvaji teritorium Ceské republiky. Rozsifovani sité je

mozné tam, kde budou naplnény podminky dané obsa-
hem tohoto dokumentu.

1.
2.

00 NOYUT D

Fakultni nemocnice Plzen

Fakultni nemocnice v Motole (v¢etné péce o détské

pacienty)

. VSeobecna fakultni nemocnice v Praze (zahrnujici
péci o metabolické kardiomyopatie v détském véku
a vybrané kardiomyopatie u dospélych — specificky
M. Fabry)

. Institut klinické a experimentalni mediciny, Praha

. Fakultni nemocnice Hradec Kralové

. Fakultni nemocnice Brno-Bohunice

. Fakultni nemocnice u sv. Anny, Brno

. Fakultni nemocnice Olomouc

9. Fakultni nemocnice Ostrava
10. Nemocnice AGEL Trinec-Podlesi, Trinec
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