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Novinky v diagnostice a lé¢bé kardiomyopatif

Uvod

Kardiomyopatie jsou nesmirné heterogenni skupinou onemoc-
néni vedoucich k Sirokému spektru symptoma s odlisnym klinickym
obrazem. Sama definice kardiomyopatii se postupné vyviji, tak jak se
prohlubuji nase poznatky o jejich patofyziologii — u fady z nich, dfive
oznacovanych jako ,idiopatické”, byly objeveny genetické ¢i metabolické
priciny, byly popsany prechody jednotlivého fenotypu do jiného, byl
identifikovdn genotypové-fenotypovy prekryv, coz vie vede k urcité
mife nejistoty v tom, jak bychom k celé skupiné kardiomyopatii méli
pfistupovat.

Kdyz budeme hledat optimdlni definici ,kardiomyopatie”, zda se
stale jako nejvhodnéjsi ta, kterou jiz v roce 2008 pouzil P. Elliot a ktera
hovofi o kardiomyopatiich jako o onemocnénich srde¢niho svalu
vedoucich k jeho strukturdlnim ¢&i funkénim poruchdm, pfi nichz jako
pficinu vylou¢ime ischemickou chorobu srdecni, hypertenzi a/nebo
chlopenni &i vrozené srdecni vady (1).

Nejcastéjsimi klinickymi projevy byvaji symptomy srde¢niho selhant,
at s redukovanou, mirné snizenou ¢i zachovanou ejekeni frakei levé
komory, déle se ¢asto objevuji poruchy srde¢niho rytmu, které jsou pro
obraz nékterych kardiomyopatii zcela urcujici a které jsou také z hlediska
prognozy velké casti kardiomyopatii zasadni. V nékterych pfipadech ale
mohou nemocné k lékafi pfivést bolesti na hrudi, ndmahové synkopy
¢i dokonce extrakardidlni projevy, které mohou byt patofyziologicky
s nékterymi kardiomyopatiemi propojeny a které nas pfivedou k patran{
po pfftomnosti poruchy srde¢niho svalu.

Zékladem diagnostiky drtivé vétsiny kardiomyopatif je jejich
morfologické charakteristika pfi vysetfeni nékterou ze zobrazova-
cich metod, co? je obvykle echokardiografie. Pravé proto se stéle
nejcastéji pouziva klasifikace kardiomyopatii vychézejici z jejich
fenotypu, pfestoze byla ¢inéna snaha jako zakladni diskriminator
pouzit napf. genotyp ¢i pfitomnost arytmif (2). Samozfejmé tyto
parametry mohou byt pfi stanoveni definitivni diagnézy velmi na-
pomocné, podobné jako specifické laboratorni nalezy, histologicka
¢i imunohistochemicka charakteristika vzorkd myokardu ziskanych
pomoci endomyokardidlni biopsie ¢i vyuziti dalsich zobrazovacich

metod presahujicich pouhou morfologickou charakteristiku srdec-
niho svalu.

Za zakladni typy kardiomyopatii dnes povazujeme dilatacnf
kardiomyopatii, hypertrofickou kardiomyopatii, arytmogenni kardi-
omyopatii a restriktivni kardiomyopatii. Do kategorie tzv. neklasifikova-
nych kardiomyopatii potom fadime napf. nonkompaktni kardiomyo-
patii a takotsubo kardiomyopatii (nékdy oznacovanou jako takotsubo
syndrom) (Obr. 1). V jednotlivych kapitoldch tohoto textu se pokusime
priblizit véam novinky u jednotlivych konkrétnich typd ¢i podtypt
kardiomyopatif.

Cilem tohoto textu nemUze byt komplexni vycerpavajici pohled
na celou problematiku kardiomyopatif. Jeho ambici je ukdzat nové dia-
gnostickeé pfistupy, které ndm v narUstajicim procentu pfipadd umozni
presnou a detailni diagnostiku. Zakladnim a mimoradné dllezitym
momentem, ktery musime pfi diagnostice kardiomyopatif mit vzdy
na mysli, je skute¢nost, ze pod jednim kardiomyopatickym fenotypem
se mUze skryvat fada etiologicky, klinicky, prognosticky a terapeuticky
odlisnych onemocnént. Jejich identifikace je tim ddleZitéjsi, ze se objevily
a objevuji nové specificky cilené terapeutické moznosti pro konkrétnf
etiologické podtypy toho ¢i onoho fenotypu kardiomyopatie. Nejde
tedy o ,diagndzu pro diagndzu”, ale o otevieni cesty ke zcela praktickym
krokim v péci o nemocné, které jsou spojeny se zlepSenim klinického
stavu i progndzy nemocnych s kardiomyopatiemi. V neposledni fadé
chceme ukézat moznosti moderni nefarmakologické 1écby, kterd v 1éché
kardiomyopatif hraje vyznamnou roli.

Diagnostika

Jak jiz bylo zminéno v Uvodu, je to zejména rozvoj diagnostickych
metod, ktery v poslednich letech umoznil detailngjsi odliseni jednotlivych
typl kardiomyopatif a v fadé pripadl také vcasnéjsi stanoveni diagndzy
u dosud asymptomatickych jedinct ¢i presnéjsi stratifikaci rizika nemoc-
nych.V tomto ohledu se jednd pfedevsim o rozsiteni moznosti neinvazivni
diagnostiky pfi vyuzitf magnetické rezonance, diagnostiky v oblasti gene-
tické analyzy a v rdmciinvazivni diagnostiky zaznamendvéme predevsim
posun v indikaci k provadéni endomyokardidlnich biopsii.

Obr. 1. Klasifikace kardiomyopatii Evropské kardiologické spolecnosti z roku 2008. Upraveno podle (1)
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