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kazuistika

Úvod
Izolovaná komorová nonkompaktní kardiomyopatie 
(IVNC) je geneticky determinované onemocnění charak-
terizované velmi výraznou trabekularizací luminální strany 
stěny srdeční komory. Pouze menší část je tvořena kom-
paktní, tedy morfologicky normální vrstvou myokardu 
tvořící vnější část stěny komory [1]. Jedná se o vzácné one-
mocnění. Udávaná prevalence je však jistě ovlivněna čas-
tými diagnostickými rozpaky, které vedou k  chybnému 
zařazení nemoci. Na prevalenci se jistě podílí i všeobecně 
horší informovanost o tomto druhu kardiomyopatie.

Tento článek si klade za cíl přiblížit nejnovější infor-
mace o tomto onemocnění a zároveň ilustruje krátkou 
kazuistiku 50leté pacientky. 

Historie
V  roce 1975  publikoval J. Dušek poznatky o perzis-
tujícím spongiózním myokardu u  5  novorozenců [2]. 

Engeberding v  roce 1984  poprvé popsal přetrvávající 
sinusoidy v dutině levé komory srdeční při echokardio-
grafickém vyšetření u  33leté pacientky [3]. Následně 
byly podobné struktury popsány přibližně s  ročními 
odstupy u  dvou 21letých pacientů. První z  nich měl 
anamnézu srdečního selhání již v  15. roce věku [4]. 
U druhého pacienta byly sekčně poprvé prokázány per-
zistující embryonální sinusoidy ve ztluštělém myokardu 
[5]. V roce 1990 ve studii 8 případů pediatrických paci-
entů Chin navrhl termín izolovaná nonkompaktní kar-
diomyopatie [6]. V  roce 1997  Ritter publikoval dalších 
17 případů IVNC z téměř 40 000 echokardiograficky vy-
šetřených pacientů v průběhu 10 let [7].

Patogeneze
V časném embryonálním vývoji je myokard popisován 
jako neuspořádaná síť myokardiálních trabekul, mezi 
nimiž se nacházejí hluboké recesy. Během 5.–8.  týdne 
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Isolated ventricular non-compaction: review article with a case-report 
example
Summary
Isolated ventricular non-compaction (IVNC) is rare, genetically determined disorder characterized by prominent trabecular-
ization of luminal side of the ventricular wall with deep recesses. The disease is believed to arise due to an in utero arrest of 
the compaction of the former loose meshwork of myocardial trabeculations. The symptoms of the disease include: heart 
failure, thromboembolic complications and arrhythmias. The course of the disease is variable ranging from patients with 
IVNC diagnosis as an incidental finding, to cases of severe heart failure and sudden cardiac death. This article brings an over-
view of the current state of knowledge on the disease and finally presents a short case-report of patient with IVNC.  
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intrauterinního vývoje dochází ke konzolidaci této 
sítě směrem od srdečních bází k apexu a od epikardu 
k  endokardu. Vzhledem k  tomu leží nejčastěji posti-
žené segmenty levé komory apikálně a  v  dalších při-
lehlých lokalizacích. Intertrabekulární recesy jsou pře-
měněny v  kapiláry myokardu a  vytvářejí se koronární 
arterie [8,9]. Konzolidace levé komory je úplnější, za-
tímco v pravé komoře četnější trabekuly přetrvávají do 
dospělosti fyziologicky. Dle teorie je rozvoj IVNC způ-
soben zastavením intrauterinní fáze konzolidace myo-
kardu [10]. Tato teorie je podporována zřejmou po-
dobností mezi embryonálně se vyvíjecím myokardem 
a myokardem postiženým IVNC [6,9]. Existují však také 
práce, které tuto teorii zpochybňují [11].

Genetika 
IVNC je heterogenně geneticky determinované one-
mocnění, což ztěžuje jednoznačné objasnění průběhu 
její patogeneze. Familiární forma tvoří asi 2/3 případů 
IVNC, sporadické formy jsou vzácnější [12]. Nejčastěji 
jsou za vznik onemocnění odpovědné mutace genů 
pro sarkomerické proteiny, např. genu pro těžký řetě-
zec srdečního β-myozinu (MYH7), srdečního troponinu 
T  (TNNT2), srdečního α-aktinu (ACTC1) [13], srdečního 
myozin vázajícího proteinu C (MYBPC3) a α-tropomyo-
zinu (TPM1) [14].

Mezi další mutace genů asociované s IVNC patří např. 
mutace genu pro mitochondriální protein tafazzin (TAZ 
G4.5), která je uváděna i v souvislosti s Barthovým syn-
dromem (X-gonozomálně dědičná porucha u  mužů 
spojená s  dilatační kardiomyopatií, laktátovou acidó-
zou, neutropenií a  poruchami mitochondriálního me-
tabolizmu) [15]. Dále lze zmínit mutace proteinů Z-disků 
(Cypher/ZASP) [16], α-dystrobrevinu (DTNA) [17], pro-
teinů jaderné membrány (laminin A/C) [18] aj. Uvedené 
mutace mohou být rovněž asociovány s  jinými typy 
kardiomyopatií, např. apikální formou hypertrofické 
kardiomyopatie s  mutací ACTC1  [19] a  hypertrofickou, 
dilatační i  restriktivní kardiomyopatií s  MYH7  [20]. Lze 
tak spekulovat, že všechny hereditární kardiomyopatie 
jsou vzájemně příbuzná onemocnění lišící se pouze fe-
notypicky [12].

Podle doporučení Heart Failure Society of America 
[21] je vhodné provedení klinického (echokardiogra-
fického) screeningu příbuzných 1. stupně u  pacienta 
s diagnostikovanou IVNC a odebrání podrobné rodinné 
anamnézy u příbuzných ve 3 generacích.

Epidemiologie
Významným problémem pro získání relevantních epi-
demiologických dat je zřejmá velká sporadičnost one-
mocnění, nejistě definovaná diagnostická kritéria 
a  malá informovanost o  tomto druhu kardiomyopatie 
kardiology. Udávaná prevalence onemocnění v jednot-
livých souborech pacientů je velmi závislá na charak-
teristikách studované populace a vzájemně se řádově 
liší od 0,014  % [22] po 0,26  % [23]. Vzhledem k  tomu, 
že studie byly vesměs prováděny retrospektivně na 

populaci odesílané k echokardiografickému vyšetření, 
bude zřejmě prevalence v obecné populaci nižší [24]. 

Častěji jsou postiženi muži (asi 2/3) [25,26]. Bhatia [25] 
udává střední věk pacientů s prvně diagnostikovanou 
IVNC 41  let. Diagnóza IVNC byla v  několika případech 
stanovena již in utero, existují však i případy pacientů 
s určením diagnózy až po 90. roce věku [27,28].

Klinický obraz
Pro IVNC je typická trias: srdeční selhání, arytmie, trom-
boembolické komplikace [7]. Dušnost při srdečním se-
lhání je nejčastějším prvním symptomem pacientů, 
který vede posléze k diagnóze IVNC. Srdeční selhání při 
systolické dysfunkci levé komory je zároveň nejčastěj-
ším důvodem následných hospitalizací. Dalšími uvádě-
nými symptomy jsou bolesti na hrudi, palpitace, syn-
kopy a presynkopy [25].

Specifickou skupinu pacientů s IVNC představují pe-
diatričtí pacienti. U  nich je nonkompaktní kardiomyo-
patie často spojována s  faciálním dysmorfizmem, 
neuromuskulárními onemocněními a  s  vrozenými vý-
vojovými vadami srdce [29,30]. Nejedná se tedy de 
facto o  izolovanou nonkompaktní kardiomyopatii. 
Pro  případ současného nálezu vrozené srdeční vady 
a  nonkompaktní vrstvy myokardu se vžil termín levo-
komorová nonkompaktní kardiomyopatie (LVNC).

Velká část pacientů s  IVNC může být samozřejmě 
zcela asymptomatická a onemocnění je u nich diagnos-
tikováno na základě nepřímých patologických nálezů 
(EKG) či při kardiologické kontrole z jiné příčiny.

Diagnostika
Diagnostickou metodou první volby je echokardiogra-
fické vyšetření. Jeho hlavním úskalím je rozlišení IVNC 
od celé řady jiných patologií, které mohou obraz IVNC 
imitovat a mezi něž patří hypertrofická kardiomyopatie, 
především její apikální forma, nástěnný trombus v  levé 
komoře, endokardiální fibroelastóza či tumory. Dále je 
nutné odlišit IVNC od zdravého myokardu s  menším 
počtem prominujících trabekul. První pokus o stanovení 
jasných echokardiografických kritérií, která by odlišila 
IVNC, učinil v roce 1990 Chin et al [6]. V roce 2001 defino-
vali Jenni et al [1] kritéria na základě studie 34 pacientů 
publikované Öchslinem et al [22]. Další používaná kritéria 
popsali v roce 2002 Stöllberger et al [31]. Uvedená echo-
kardiografická kritéria jsou shrnuta v tab. (s. 166). 

Dle práce provedené Kohli et al [32] jsou však i  tato 
uvedená diagnostická kritéria pro IVNC málo specifická 
a vedou k nadhodnocení prevalence onemocnění. Fin-
sterer a Stölberger [33] proto navrhují kombinovat kritéria 
užitá ve studii Öchslinem (poměr kompaktní a nonkom-
paktní vrstvy alespoň 1 : 2 a průkaz perfuze intertrabeku-
lárních recesů barevným dopplerovským mapováním) 
s  kritérii dle Stöllbergera (tab.). Při splnění všech bodů 
obou kritérií lze označit diagnózu IVNC za jistou. Při spl-
nění kritérií dle definice pouze jednoho z autorů je dia-
gnóza označena jako pravděpodobná. Jako možnou lze 
konečně diagnózu označit, pokud je počet prominujících 
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trabekul nižší než 4, nebo pokud je poměr mezi nonkom-
paktní a kompaktní vrstvou nižší než 2. 

Velmi spolehlivou metodou ke stanovení diagnózy 
IVNC se zdá být MRI srdce. Petersonem udávaný poměr 
nonkompaktní a  kompaktní vrstvy alespoň 2,3  : 1  ke 
stanovení diagnózy IVNC znamenal senzitivitu 86  % 
při 99% specificitě [34]. Jacquier et al [35] stanovili kri-
téria pro diagnózu IVNC pomocí stanovení poměru 
mezi hmotou nonkompaktní vrstvy k hmotě celé levé 
komory, nonkompaktní vrstva musí tvořit 20 % a více 
hmoty levé komory. 

Při CT vyšetření srdce stejně jako při ventrikulogra-
fii může být rovněž zjištěna houbovitá struktura stěny 
levé komory srdeční, což upozorní na možnost one-
mocnění. Tyto metody jsou však častěji využívány k vy-
loučení jiné srdeční patologie [24]. 

EKG je pro diagnostiku IVNC nespecifické. Křivka 
může být zcela normální. Často je přítomen blok Tawa-
rova raménka. Z arytmií nalézáme AV blokády různého 
stupně, fibrilaci síní, běhy nesetrvalé i  setrvalé komo-
rové tachykardie [25], nebo může být IVNC diagnosti-
kována na základě vyšetření po resuscitaci pro komo-
rovou fibrilaci jako v  případě níže uvedené kazuistiky. 
Obecně lze říci, že komorové arytmie jako komplikace 
IVNC jsou přítomny u dospělých. U dětí bývají naproti 
tomu popisovány spíše supraventrikulární arytmie, 
specifický pro populaci dětských pacientů je potom 
syndrom preexcitace [24,36]. 

Průběh onemocnění
Bhatia et al [25] provedli v roce 2011 metaanalýzu 5 studií 
[22,37–40] se shodnými či velmi podobnými diagnostic-
kými kritérii provedených mezi léty 1984–2006. Soubor 
zahrnoval celkem 241 pacientů. Průměrný věk při stano-
vení diagnózy byl 41 let s 65% podílem mužů. Průměrná 
doba sledování byla 39  měsíců. V  průběhu sledování 
byla nejčastější příčinou morbidity hospitalizace pro sr-
deční selhání (38 %). Tromboembolická komplikace byla 
zaznamenána u 8 % pacientů. Celkový počet případů je 
však vyšší, neboť někteří pacienti měli tyto komplikace 
opakovaně. Užívání antikoagulační terapie nebylo ve 
sledovaných studiích vždy specifikováno.

Celkem 26  % pacientů podstoupilo implantaci ICD 
z  primárně nebo sekundárně preventivních důvodů. 
U  12  % z  nich byla pomocí ICD správně detekována 
a terminována komorová arytmie. V novějších pracích 
[41] je adekvátní terapie výbojem ICD uváděna až ve 
33  %. Celkem 15  % pacientů ze souboru podstoupilo 
transplantaci srdce.

Celková mortalita byla 14 %, 7,6 % pacientů zemřelo 
náhlou srdeční smrtí a 5,2 % zemřelo v důsledku termi-
nálního srdečního selhání. Úmrtí v důsledku systémové 
embolizace zaznamenáno nebylo, 1 pacient zemřel ná-
sledkem plicní embolie.

Ve stejném roce publikovali Habib et al multicentric-
kou studii se 105 pacienty [26]. Střední věk pacientů při 
stanovení diagnózy byl 45  let, opět s  dvoutřetinovou 
převahou mužů. Výrazně nejčastějším prvním sympto-
mem byla dušnost (78 % pacientů), 17 % pacientů bylo 
při stanovení diagnózy asymptomatických. Sníženou 
systolickou funkci levé komory srdeční mělo vstupně 
dle echokardiografického vyšetření 84  % nemocných, 
z toho těžkou systolickou dysfunkci 46 % pacientů.

V průběhu sledování (průměrně 2,33 roku) bylo nej-
častější komplikací opět srdeční selhání (31  %), trom-
boembolická nemoc (včetně přítomnosti neembolizu-
jícího trombu v levé komoře) byla zaznamenána v 11 %, 
závažná komorová arytmie v 7 % případů. ICD byl im-
plantován 28  % pacientů. Mortalita představovala 
11  % nemocných, v  8  % případů podstoupili pacienti 
transplantaci srdce.

Habib et al stanovili rovněž prediktory úmrtí či srdeční 
transplantace. Jsou mezi nimi srdeční selhání vyšší třídy 
(NYHA III-IV), vysoké plnící tlaky v levé komoře srdeční 
a hospitalizace pro srdeční selhání. Rovněž pacienti se 
vstupně sníženou ejekční frakcí levé komory srdeční 
měli horší prognózu. Naproti tomu u pacientů, u nichž 
bylo onemocnění zachyceno náhodně či pomocí scree-
ningu, byla prognóza výrazně lepší.

Terapie
V  současné době neexistuje specifická terapie IVNC. 
Léčebný postup volíme podle komplikujících fak-
torů. U  pacientů se srdečním selháním se terapie řídí 

Tab. Echokardiografická kritéria pro diagnostiku IVNC

kritéria dle Chin et al [6] poměr kompaktní vrstvy k celkové šířce stěny levé komory < 0,5 (měřeno v diastole v parasternální projekci na 
krátkou osu nebo z apikální projekce).

kritéria dle Jenni et al [1] typická dvojvrstvá struktura myokardu s vnější kompaktní a vnitřní nonkompaktní vrstvou s poměrem minimálně 
1 : 2 měřeno na konci systoly v parasternální projekci na krátkou osu

převážně segmentární lokalizace postižení (nejčastěji v oblasti apikální a midventrikulárně na spodní a boční 
stěně)

komunikace intertrabekulárních recesů s dutinou komory prokazatelné barevným dopplerovským mapováním

absence současné jiné anomálie myokardu

kritéria dle  
Stöllberger et al [31]

3 nebo více trabekul prominujících v jedné projekci do levé komory z volné stěny apikálně od roviny papilárních 
svalů

průkaz perfuze a komunikace intertrabekulárních prostor s levou komorou pomocí barevného dopplerovského 
mapování
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obecnými doporučenými postupy [42]. U  pacientů 
s  těžkou systolickou dysfunkcí levé komory srdeční je 
indikována implantace ICD v  rámci primární prevence 
náhlé srdeční smrti. V  rámci sekundární prevence 
je implantace ICD pochopitelně indikována u  paci-
entů s významnou komorovou arytmií. Při současných 
známkách komorové dyssynchronie je indikovaná bi-
ventrikulární kardiostimulace. Farmakoterapie zahrnuje 
betablokátory, inhibitory ACE, ev. diuretika a antagoni-
stu aldosteronu.

Vzhledem k  tromboembolickým komplikacím je in-
dikována rovněž antikoagulační terapie. Její nasazení je 
doporučeno u pacientů se současně přítomnou fibrilací 
síní, anamnézou tromboembolického onemocnění, či 
přítomností trombu v srdečních oddílech. Paušální na-
sazování antikoagulační terapie u  ostatních pacientů 
s IVNC doporučeno není.

Kazuistika
Závěrem prezentujeme krátkou kazuistiku 50leté ženy 
anamnesticky bez předchozího kardiálního či jiného 
interního onemocnění, bez jasných známek srdeč-
ního selhávání či jiných kardiálních symptomů v před-
chorobí. Pacientka byla po kardiopulmonální resusci-
taci v  terénu pro komorovou fibrilaci přijata za umělé 
plicní ventilace na koronární jednotku. Vstupně bylo 
provedeno echokardiografické vyšetření, které pro-
kázalo těžkou systolickou dysfunkci (ejekční frakce 
25 %) při difuzní hypokinezi lehce dilatované (58 mm) 
levé komory srdeční. Při vyšetření byla přítomna vý-
razná trabekularizace apikálně, laterálně a  inferopos-
teriorně. Pravá komora měla dobrou systolickou funkci 
(obr. 1 a 2). Známky plicní hypertenze nebyly přítomny. 
Pro přítomnost kompletního bloku levého Tawarova ra-
ménka nejasného stáří byla provedena urgentní koro-
narografie s normálním nálezem na věnčitých tepnách, 
při ventrikulografii (obr. 3) byl popsán nehomogenní 

obraz levé komory srdeční. V  souvislosti s  uvedenými 
nálezy byla vyslovena suspekce na izolovanou non-
kompaktní kardiomyopatii. Při další echokardiografické 
kontrole byla aplikována kritéria dle Jenni, která nález 
splňovala (kritéria dle Stöllbergera aplikována nebyla). 
Následně byla diagnóza verifikována magnetickou re-
zonancí (obr. 4–7), která prokázala současné postižení 
i pravé komory srdeční. 

U pacientky byla zahájena terapie srdečního selhání 
a  perorální antikoagulace (metoprolol, spironolakton, 
furosemid, perindopril, warfarin). Extubace proběhla 
bez komplikací. Následně byl ze  sekundárně preven-
tivních důvodů a při komorové dyssynchronii s blokem 
levého Tawarova raménka (šíře QRS komplexu 155 ms) 
implantován ICD s možností biventrikulární stimulace. 

Obr. 1. a obr. 2. Echokardiografický obraz INVC u 50leté pacientky (kazuistika)

Obr. 1. �Parasternální projekce na krátkou osu
Patrná je výrazná nonkompaktní část svaloviny spodní 
a boční stěny.

Obr. 2. �Lehce atypická parasternální projekce  
na dlouhou osu

Zachycena je nonkompaktní svalovina spodní stěny.

Obr. 3. �Ventrikulografie zachycující nehomogenní 
obraz stěn levé komory srdeční



168 Vondrák K. Izolovaná nonkompaktní kardiomyopatie: souhrnný článek s kazuistickým příkladem

Vnitř Lék 2014; 60(2): 164−170

Výkon byl při zavádění pravokomorové elektrody kom-
plikován 4 recidivami fibrilace komor. Vzhledem k výše 
popsaným recidivám komorové fibrilace byla dále na-
sazena antiarytmická terapie amiodaronem. Paci-
entka byla poté v  celkově uspokojivém stavu dimito-
vána. V průběhu tříměsíčního sledování došlo k  jedné 
rehospitalizaci pro inadekvátní výboje ICD při recidi-
vující supraventrikulární tachykardii. Screening rodiny 

nebyl proveden, neboť jediná žijící příbuzná pacientky 
1. stupně byla její 80letá matka. 

Závěr
Diagnostika IVNC je zejména vzhledem k  nejasnos-
tem v  echokardiografickém hodnocení obtížná. Je-
likož je však terapie zahajována vždy až při prv-
ních symptomech, neohrožují diagnostické rozpaky 

Obr. 4. Zobrazení magnetickou rezonancí

Obr. 5. Zobrazení magnetickou rezonancí Obr. 7. Zobrazení magnetickou rezonancí

Obr. 6. Zobrazení magnetickou rezonancí

Rozvláknění spodní stěny po aplikaci kontrastní látky.

Laterální stěna LK po aplikaci kontrastní látky. Rozvláknění laterální stěny LK nativní vyšetření. 

Laterální stěna LK po aplikaci kontrastní látky.
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asymptomatické pacienty. Nicméně již při podezření by 
měl být pacient trvale klinicky a echokardiograficky sle-
dován a měl by být proveden screening dle doporučení 
popsaných výše. U symptomatických pacientů je vzhle-
dem k progresi onemocnění jistě namístě intenzivní te-
rapie srdečního selhání s  využitím jak farmakologické 
a přístrojové terapie, tak eventuální včasné zařazení ne-
mocných na čekací listinu k srdeční transplantaci. 

Za poskytnutí snímků magnetické rezonance děkuji 
MUDr.  Daně Kautznerové, Pracoviště radiodiagnos-
tiky a  intervenční radiologie, IKEM, Praha, přednosta 
prof. MUDr. Jan Peregrin, CSc.
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