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Souhrn

Hypertroficka kardiomyopatie je v nasi populaci nej¢astéjsi geneticky podminénou kardiomyopatii. Zdkladem pro
jeji diagnostiku jsou zobrazovaci metody, a to predevsim echokardiografie. Zobrazeni srdce pomoci magnetické
rezonance nabizi mnohem presnéjsi a detailnéjsi informace o tomto onemocnéni a s rozvojem dostupnosti této
metody se stava standardni soucasti algoritmu vysetfeni. V prvni ¢asti prehledového ¢lanku se autofi vénuji moz-
nostem a vyznamu zobrazeni srdce pomoci magnetické rezonance v diagnostice hypertrofické kardiomyopatie.
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The role of cardiovascular magnetic resonance imaging in the diagnosis
of hypertrophic cardiomyopathy. Part |

Summary

Hypertrophic cardiomyopathy is the most common genetic cardiomyopathy in our population. The diagnosis of
this disease is based on imaging methods, mainly echocardiography. Cardiac magnetic resonance offers more
accurate and detailed information about the disease than echocardiography. Development of this method has
become a standard part of the diagnostic algorithm. In the first part of review, the authors analyze the potential

and significance of cardiac magnetic resonance in the diagnosis of hypertrophic cardiomyopathy.
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Uvod

Hypertroficka kardiomyopatie (HCM) se s ohledem na svou
prevalenci v populaci odhadovanou na 1 : 500 fadi mezi
nejcastéjsi kardiomyopatie. Onemocnéni se dédi auto-
somalné dominantné s variabilni expresivitou a s pene-
traci souvisejici s vékem [1]. Jeji klinickd manifestace je ne-
smirné heterogenni. Rada pacientd nemusi mit po celou
dobu Zivota zavaznéjsi symptomy, zarovern se ale jedna
0 nejcastéjsi pricinu nahlé srde¢ni smrti u mladych je-
dinct [2]. Charakteristickym rysem hypertrofické kardio-
myopatie je zvétseni tloustky srdecni stény nebo hmot-
nosti myokardu za nepfitomnosti hypertenze nebo
chlopenni vady schopné tento stav zpUlsobit [3]. Aktu-
alni Doporucené postupy Evropské kardiologické spo-
le¢nosti (ESC) pro diagnostiku a management hypertro-
fické kardiomyopatie [4] vyzaduji pfitomnost hypertrofie
jednoho nebo vice segment( levé komory (LK) = 15 mm

naméfenou nékterou z nize uvedenych zobrazovacich
metod (echokardiografie, magneticka rezonance srdce,
vypocetni tomografie srdce). Pokud se jedna o pfibuzné
v prvni linii, postaci prikaz hypertrofie jednoho nebo
vice segmentd LK > 13 mm. Dle soucasné definice se
mezi HCM fadi nejen geneticky podminéné onemoc-
néni ve smyslu mutace genl kddujicich sarkomerické
proteiny, ale napf. i stftadava onemocnéni, kdy nedochazi
k hypertrofii kardiomyocytd, ale k postizeni intersticia.
S ohledem na to, Ze se jedna o diametralné odlisnd one-
mocnéni, budeme v dalsi ¢asti textu vyraz HCM pouzi-
vat striktné pro hypertrofii LK zplisobenou mutaci gent
kédujicich sarkomerické proteiny (sarkomerickd HCM)
a ostatni nozologické jednotky hypertrofie LK uvadét
zvlast.

Vzhledem k horsi dostupnosti genetického vysetieni
a stale narlstajicimu poctu objevenych kauzélnich gene-
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tickych mutaci je diagnostika HCM odkéazéna na zobra-
zovaci metody. Nejdostupnéjsi a také nejlevnéjsi zob-
razovaci metodou je echokardiografie (ECHO), kterd
je zakladnim pilitfem diagnostiky tohoto onemocnéni.
Zobrazeni srdce pomoci magnetické rezonance (CMR)
ale nabizi dal$i moznosti v diagnostice HCM, a to jak
ve smyslu presnéjsiho stanoveni tize hypertrofie a cel-
kové hmotnosti myokardu LK, tak ve smyslu moznosti
detekce abnormalit celého mitralniho aparatu, myokar-
didlnich krypt, hypertrofie pravé komory (PK) ¢i myo-
kardialni fibrézy [5]. CMR v fadé pfipadd rovnéz umoz-
nuje odliseni HCM od jejich fenokopii [6].

Hypertrofie levé komory

CMR je zlatym standardem pro diagnostiku hypertro-
fie stén LK a stanoveni hmotnosti jejiho myokardu (left
ventricular mass - LVM). Oproti echokardiografii ma
mnohem lepsi rozliseni kontur endokardu a epikardu
a neni limitovano pfitomnosti akustického okna, coz
umoznuje volit libovolnou rovinu vysetfeni, napt. pro-
vést skeny (,fezy”) napfi¢ LK od jeji béze az po hrot.
Diky tomu je CMR mnohem presnéjsi ve stanoveni fady
parametrd véetné tize hypertrofie.

Pfi echokardiografickém vysetieni mizeme v fadé pfi-
padi hypertrofii nadhodnocovat — pokud jsou nespravné
zavzaty trabekuly PK do diametru mezikomorového septa
(obr. 1), ¢i naopak podhodnocovat — pokud je hypertrofie
nekontinualni (obr. 2).

Rickers et al [7] srovnavali ve své studii presnost echo-
kardiografie a CMR v diagnostice hypertrofie stén levé
komory. Autofi udavaji vétsi presnost CMR ve stanoveni
tloustky extrémné hypertrofickych segmentt (10 % pa-

Obr. 1. B-TFE (balanced turbo field echo) sekvence
v kratkeé ose LK. Pfi chybném zavzeti crista
supraventricularis PK do diametru mezikomo-
rového septa dochazi k nadhodnoceni maxima
hypertrofie

cientl s echokardiograficky stanovenou tloustkou seg-
mentu < 30 mm mélo dle CMR tloustku > 30 mm) a ve
stanoveni tloustky anterolaterdini stény (6 % pacient(
s hypertrofii anterolateralni stény LK nebylo echokar-
diograficky vibec diagnostikovano) [8]. CMR je rovnéz
presné;jsi v detekci hypertrofie apikélnich segmentd LK.
Z vyse uvedeného vyplyvé i dominance CMR ve stano-
veni hmotnosti myokardu LK. Jiz Steward et al proka-
zali, ze presnost echokardiografie pro stanoveni LVM
klesa s narlistem asymetri¢nosti hypertrofie jejich stén
[9]. Olivotto et al [10] méfili hmotnost levé komory
u 264 pacientd s HCM a studovali jeji klinicky vyznam.
Zjistili, ze az 21 % pacientd s HCM ma normalni hmot-
nost levé komory (dokonce 3 z téchto pacientd méli
maximalni tloustku stény > 30 mm). Pacienty prospek-
tivné sledovali po dobu 2,6 + 0,7 let. Dosli k zavéru, ze
hmotnost levé komory je senzitivnéjsim prediktorem
nahlé srdecni smrti nez maximalni hypertrofie stény
=30 mm [8].
Pfi popisu hypertrofie LK se v ramci CMR hodnoti:
maximum hypertrofie a jeji lokalizace
= stanoveni neindexované a indexované hmotnosti
myokardu LK (soucasné i stanoveni objem a systo-
lické funkce LK)
= pocet hypertrofickych segmentd LK - hypertrofie
muze byt fokalni (1-2 segmenty), asymetricka/inter-
medidlni (3-7 segmentu) a difuzni (= 8 segmentd) [11]
= tvar mezikomorového septa - reverzni, sigmoidalni,
apikalni, neutralni (obr. 3)
pfipadna nekontinualnost hypertrofie - mezi hyper-
trofické segmenty je vmezefen segment s normalni
tloustkou stény

Hodnoceni pfritomnosti nitrokomorové
obstrukce a abnormalit mitralniho aparatu
Dynamicka nitrokomorova obstrukce je definovéna pfi-
tomnosti vrcholového gradientu > 30 mm Hg v klidu
nebo pfi provokacnich manévrech ¢i zatézi [4]. Nejcas-
téji se jedna o nitrokomorovou obstrukci ve vytokovém
traktu LK (left ventricular outflow tract - LVOT). Jako

Obr. 2. B-TFE sekvence v kratké ose LK.
Patrna nekontinualni hypertrofie mezikomoro-
vého septa
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nejpravdépodobnéjsi princip jejiho vzniku se uvadi ak-
celerace toku v LVOT pfi kontrakci hypertrofické baze
septa. Nasledujici pokles tlaku vede k dopfednému
pohybu piedniho cipu a zdvésného aparatu mitralni
chlopné (tzv. SAM - systolic anterior motion) vedou-
cimu k vytokové obstrukci (Venturiho efekt). Obstrukce
v LVOT muze byt pfitomna v klidu (klidova forma ob-
struktivni HCM) nebo mUze byt provokovana zatézi,
Valsalvovym manévrem nebo podanim nitroglycerinu
(latentni forma obstruktivni HCM). Vzacnéji se mize
vyskytovat obstrukce ve stfedni ¢asti LK (mid-ventri-
kuldrni forma). Jeji pfitomnost je v ramci CMR vyset-
feni hodnocena vizudlné na podkladé detekce ztraty
signdlu akcelerovaného toku krve (detekce ,jetu”). Ac-
koliv SAM Ize pomoci CMR velmi dobfe zobrazit, v sa-
motném stanoveni tize obstrukce je vyrazné presnéjsi
echokardiografie, ktera navic umoznuje i verifikaci za-
tézové formy. Na pfitomnosti nitrokomorové obstrukce
se vyjma hypertrofie LK ¢asto podili i elongace cipli
mitralni chlopné ¢i abnormalita papilarnich svalG LK.
V praci Marona et al [12] bylo prokazéno, ze vys$si pomér
velikosti predniho cipu mitralni chlopné k diametru
LVOT (méfeno pomoci CMR) predikuje vyskyt nitroko-
morové obstrukce. Abnormalita papildrnich svall je
castéjsi u pacientl s HCM nez u zdravé populace [13,14]
aje mnohem |épe hodnotitelnd pomoci CMR nez echo-
kardiograficky. Hypertrofie papilarnich svald, jejich vi-
cehlavost a atypicka lokalizace ve smyslu jejich posunu
dopredu a apikdlné muze vést ke vzniku mid-ventriku-
larni obstrukce a pfipadné naslednému vzniku aneu-
ryzmatu hrotu LK, chybnd inzerce ¢i chybéjici interpo-
zice Slasinek se pak muze podilet na nitrokomorové
obstrukci v LVOT [14-16]. CMR ma proto nezastupitel-
nou roli pfi pldnovéani zplGsobu feseni symptomatické
zévazné nitrokomorové obstrukce, zda nalez umoznuje

Obr. 3. B-TFE sekvence v dlouhé ose LK - tvary
mezikomorového septa. 1. reverzni (obr. vlevo
nahote), 2. sigmoidalni (obr. vpravo nahofe) -
soucasné patrné krypty ve stfednim segmentu
anterosepta, 3. apikalni (obr. vlevo dole) - 3ip-
kou oznatena pfidruzena fokalni hypertrofie
PK, 4. neutralni (obr. vpravo dole)
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provedeni alkoholové septélni ablace nebo je nutny
komplexni kardiochirurgicky vykon.

Myokardialni krypty

Myokardialni krypty se fadi mezi embryonalni poru-
chy vyvoje architektury LK, které jsou u pacientd s HCM
dévany do souvislosti s pfitomnosti mutace gent kédu-
jicich sarkomerické proteiny [17]. Myokardidlni krypta je
definovana jako diskontinuita (roz3tép) stény LK > 50 %
jeji tloustky v diastole [18]. Jedna se o drobnou invagi-
naci dutiny LK do jeji stény mizejici pti jeji kontrakci. Vy-
skytuje se nejcastéji v bazalnim segmentu spodni stény
a inferosepta v misté uponu spodni stény PK. Maron et
al [18] nalezli krypty u 4 % pacientti s HCM a az u 61 %
genotyp pozitivnich/fenotyp negativnich (G*/P) pfi-
buznych. Navézali tak na pilotni studii Germans et al
[19], ktefi provedli CMR u 16 G*/P jedincl a azu 13 znich
(81 %) detekovali pfitomnost myokardialnich krypt. Na-
proti tomu u kontrolniho souboru 16 zdravych dobro-
volnik{ nebyly krypty nalezeny. Na podkladé toho byly
myokardialni krypty zpocatku povazovény za prefeno-
typovy marker HCM. Nésledné studie ale prokézaly, ze
se krypty v urcitém procentu vyskytuji i u jinych one-
mocnéni a také u zdravych jedinct [20]. Jejich detekce
tedy automaticky neznamena prikaz mutace gent ko-
dujici sarkomerické proteiny, ale zvysuje pravdépodob-
nost pfitomnosti mutace u fenotyp negativnich pfi-
mych pfibuznych (obzvlasté pfitomnost vicecetnych
hlubokych krypt), obr. 4.

Hypertrofie prave komory

Hypertrofie pravé komory se dle literarnich udajl vysky-
tuje u 17,6 % pacientl s hypertrofickou kardiomyopa-
tii [21], v praci Marona et al [22] se dokonce vyskytla az
u 33 % pacientu. Hypertrofie mize byt difuzni, diagnos-
ticky cennéjsi je ale prikaz hypertrofie fokalni, ktera s vy-
sokou pravdépodobnosti svéd¢i pro diagnézu HCM. Po-
mérné casto byva nalézana hypertrofie trabekul PK; a to

Obr. 4. B-TFE sekvence v dlouhé ose LK. V bazalni
poloviné spodni stény LK jsou patrné myokar-
dialni krypty (pfimy pfibuzny pacienta s HCM)
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predevsim crista supravenricularis, ktera mize vzacné
vést az k rozvoji dynamické nitrokomorové obstrukce ve
vytokovém traktu PK.

Pritomnost a kvantifikace pozdniho syceni
lcontrastni latkou
CMR ma unikatni vlastnost identifikovat patologicky
substrat v myokardu pomoci kontrastni latky. Pouzi-
tim gradientni echo sekvence s pfipravnymi pulzy Ize
v pozdnich postkontrastnich skenech (late gadolinium
enhancement — LGE) detekovat loziska vyssi signa-
lové intenzity, kterd u HCM odpovidaji loziskdim fibrézy
(obr. 5) [23].

Tato lozZiska pozdniho syceni se typicky nachazeji
v segmentech s nejvétsi hypertrofii, tedy nejcastéji
v mezikomorovém septu (¢asto v mistech Uponu predni
a spodni stény PK). Software modernich pfistrojd umoz-
nuje rovnéz kvantifikaci mnozstvi LGE, at jiz v gramech
nebo v procentudinim poméru k celkovému objemu
myokardu levé komory. Pouzivana je riznda standardni
odchylka (standard deviation — SD) od hodnoty signalu
vizualné nepostizeného myokardu. Vy3si SD (= 6) zob-
razuje spise loziska fibrézy nahrazujici myokard, nizsi
SD (4-5) navic detekuje i myokard se zmnozenou inter-
sticialni fibrézou [24]. Pfitomnost pozdniho syceni myo-
kardu LK Ize detekovat u vice nez poloviny pacientt (pru-
mérny vyskyt LGE v publikovanych studiich je 65 %) [25].
Rada studii se snazila prokazat vztah mezi pfitomnosti
LGE a prognézou pacientl. Ackoliv pacienti s prikazem
fibrézy maji napf. 7krat vyssi riziko vyskytu nesetrvalych
komorovych tachykardii nez pacienti bez prikazu fib-
rézy [26], vétsi hypertrofii stén LK a jeji nizsi ejekeni frakci
(EF), samotna pfitomnost LGE jako jednoznac¢ného neza-
vislého rizikového faktoru statisticky prokazana nebyla
[27], na ¢emz se jisté podili i kombinace vysoké preva-

Obr. 5. Postkontrastni T1 vaZené obrazy (LGE)
v kratké ose LK. Fokalni intramuralni loZisko
pozdniho syceni v bazi anterosepta (Sipka)

lence LGE a nizkého rizika nahlé srde¢ni smrti (NSS) v se-
lektované populaci pacientli s HCM (do studie nebyvaji
zafazovani napf. pacienti s implantovanym defibrilato-
rem apod). Z vysledk studii ale vyplyva, Ze nepfitom-
nost LGE obecné znaci mensi riziko NSS, a naopak pfi-
tomnost rozsahlejsiho LGE je spojena s poklesem EF
LK a rozvojem srde¢niho selhani [28,29]. Existuji prace,
které zkoumaly prognézu pacientt v zavislosti na mnoz-
stvi LGE. Rozsahla multicentrickd studie Chan et al [29]
prokdzala souvislost mezi rozsahem LGE a rizikem NSS.
Pacienti s LGE = 15 % méli dvojnasobné riziko NSS bez
ohledu na pfitomnost ¢i nepfitomnost dal3ich rizikovych
faktor(. V soucasné dobé ale neni pfitomnost LGE sou-
Casti stratifika¢niho schématu rizika NSS v doporucenich
ESC, v doporucenich Americké kardiologické asociace
pro diagnostiku a terapii hypertrofické kardiomyopatie
vsak figuruje jako modifikator rizika NSS [30].

Hodnoceni pfitomnosti a mnozstvi myokardialni fib-
rézy pomoci standardnich pozdnich postkontrastnich
skenl (LGE) je zaloZeno na detekci a kvantifikaci okrsku
myokardu LK se signdlem vyssim signalem, nez je signal
vizudlné nepostizeného myokardu, i ten ale ve skutec¢-
nosti mdze mit vyssi signal v dusledku pfitomnosti di-
fuznich fibrotickych zmén (tedy mlze dochézet k pod-
hodnoceni celkového mnozstvi fibrézy). Pro presnéjsi
kvantifikaci difuzni fibrézy se v poslednich letech po-
uziva pfed a postkontrastni T1 mapping se stanove-
nim T1 relaxa¢niho ¢asu myokardu a vypoctem extra-
celularniho objemu (frakce) myokardu LK (podrobnéji
v 2. ¢asti ¢lanku). Tato nova moznost tkanové charakte-
ristiky myokardu se uplatruje nejen v diagnostice HCM,
ale i obecné v ramci diferenciélni diagnostiky hypert-
rofie LK. V souc¢asné dobé T1 mapping neni standardni
soucasti programového vybaveni vétsiny pracovist
v Ceské republice, do budoucna Ize viak pfedpokladat
jeho bézné pouziti v klinické praxi.

Zaver

Sarkomerickd HCM je nejcastéjsi geneticky podminé-
nou kardiomyopatii. Na jeji diagnostice a dlouhodobém
sledovani by se mély podilet obé zobrazovaci metody,
tedy jak ECHO, tak CMR. ECHO ma nezastupitelnou roli
v samotném zachytu onemocnéni, je tedy zakladnim
sitem, které urcuje dalsi diagnosticky postup. ECHO je
nejpresnéjsi metoda pro detekci a kvantifikaci dyna-
mické zatézové obstrukce, umoznuje provést zatézové
testy, presnéji zhodnoti mitraIni regurgitaci véetné jeji
pficiny, je mnohem levnéjsi, a tedy vhodnéjsi pro dlou-
hodobé sledovani pacientl a hraje hlavni roli v scree-
ningu pfimych ptibuznych. CMR detailnéji popise mor-
fologii LK véetné pripadné patologie papildrnich svald,
zptesni echokardiograficky ziskané parametry, jako je
maximum hypertrofie, LVM a EF LK. CMR dokdaze zob-
razit myokardidIni krypty, fokdlni hypertrofii PK a jako
jedina ze zobrazovacich metod umoznuje in vivo zob-
razit a kvantifikovat myokardiélni fibrézu. V fadé pfi-
padl napomdha odlisit HCM od adaptacni hypertro-
fie i sarkomerickou HCM od jejich fenokopii, cemuz se



bude detailné vénovat 2. ¢ast prehledového ¢lanku.
Uvaze o moznostech fedeni symptomatické zévazné
dynamické obstrukce by pak méla predchazet syntéza
informaci z obou zobrazovacich metod.
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