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Novinky v diagnostice a lé¢bé kardiomyopatif

0br. 5. Echokardiograficky ndlez u nemocného s hypertrofickou obstrukc-
ni kardiomyopatii. Barevné dopplerovské mapovdni zobrazujici mitrdini
requrgitaci vznikajici v ddsledku dopredného pohybu predniho cipu mit-
rdlni chlopné (SAM — systolic anterior motion). Regurgitacni jet je typicky
orientovdn posterolaterdiné

Pozdni syceni gadoliniem (LGE) jako prlikaz fibrézy myokardu je dllezité
predevsim pro prognostifikaci, nebot u pacientl s pozitivnim LGE je
popisovano vetsi mnozstvi arytmif ¢i riziko vzniku srdecniho selhanf (11).
Dulezity je také T1 mapping a vypocet extraceluldrniho objemu, a to
predevsim v jiz vyse zmifiované diferencidlni diagnostice.

Terapie

Terapii zahajujeme u symptomatickych pacientl s pfitomnou
obstrukci v LVOT jednim z 1€kl s negativné inotropnim Gcinkem (beta-
-blokétory, popt. verapamil) (12). Vyse zminéné farmakologicka terapie
je zaméfena na symptomatickou Ulevu potizi, ¢asto se ale jednd o ne-
dostatecnou nebo $patné tolerovanou Ié¢bu. Tyto Iéky navic neovliv-
nujf zakladnf podstatu onemocneént, tj. patologicky zesilené interakce
aktinu a myosinu zodpovédné za hyperkontraktilitu myofilament. V této
oblasti se vyrazné nadéjnym lékem jevi mavacamten, coz je selektivn{
alostericky inhibitor srde¢ni myosinové ATPazy, jehoZ podstatou je
prave redukce utvéreni vazeb aktinu a myosinu, a tim oslabeni kontrak-
tility, zZlepSenf relaxace a energetiky myokardu. Pfiznivé vysledky mame
k dispozici z nékolika klinickych studif (PIONEER-HCM, EXPLORER-HCM),
ve kterych doslo k poklesu LVOTG (klidového i pozatézového), zlepseni
symptomU a zlepseni funkéni kapacity pfi zatézovém vysetreni. Stejné
tak doslo k poklesu hodnoty markeru srde¢niho selhanf (NT-proBNP)
a markeru poskozeni myokardu (troponin) (13). V echokardiografické
podstudii doSlo k Ustupu SAM a s tim spojené mitralnf requrgitace,
déle doslo k redukci hypertrofie a zlepseni plnicich tlakd LK a zmenseni
objemu levé sing (14). Rada autord pfirovnava Gcinek mavacamtenu
k Ucinku septalni redukeni terapie. Lé¢ba mavacamtenem prozatim
neni schvdlena a naddle probihajf klinické studie, a to dokonce i u pa-
cientll bez obstrukce v LVOT (MAVERICK-HCM), u kterych jsou jinak
terapeutické moznosti velmi omezené (15). V pfipadé trvani sympto-
mU i pfes adekvatné vedenou terapii je u nemocnych s perzistujicim
vyznamnym LVOTG indikovana septdlni redukeni terapie. Implantace
dvoudutinové kardiostimulace je prakticky opusténa, ma jen své tzké
specifické indikace. Rozsitena septalni myektomie je jako metoda 1.
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Obr. 6. Kontinudiné dopplerovsky zdznam u nemocného s hypertrofickou
obstrukcni kardiomyopatii. Je patrny vysokorychlostni tok dynamické ob-
strukce vytokového traktu levé komory. Jednd se o obstrukci dynamickou
s pozdné systolickym vrcholem

volby pouZivéna pfedevsim ve Spojenych statech. V Evropé je meto-
dou volby alkoholovd septalni ablace, kterd byla poprvé provedena
v roce 1994 (16). Obé metody maji srovnatelny efekt na redukci LVOTG
azlepSenisymptomd, s uddvanou periproceduralni mortalitou nizsi nez
1% (17). Alkoholovd septéini ablace je vdzana na anatomii koronarnich,
respektive septalnich vétvi, az u 15 % pacientl je anatomie septalnich
vétvinevhodna & suboptimalni s nejistym dopadem na vysledek. Proto
u téchto pacientll mze byt volena endokardidlni radiofrekvencni
ablace septélni hypertrofie (ERASH), kterd byla poprvé provedena
v roce 2004 (18). Podstatou vykonu je radiofrekvencni ablace (RFA)
hypertrofického septa pomoci standardniho proplachového ablac-
niho katétru vétsinou z levé komory retrogradnim ¢i transseptalnim
pfistupem za podpory 3D elektroanatomického mapovaciho systému
a za kontroly intrakardidlnim ultrazvukem. Drivéjsi prace také uvadély
RFA septa z dutiny pravé komory, zde vsak byly vysledky suboptimalinf.
Vyhodou ERASH je zmapovani pfevodniho systému pfed vykonem,
stejné tak vyznaceni mista nejvetsi hypertrofie, kde je nasledné apli-
kovana radiofrekven¢ni energie. Vysledky ohledné poklesu LVOTG,
ztenceni VS a zlepseni symptomd jsou opét pFiznivé, nicméné aktudlné
dostupna data jsou prozatim ziskdna jen z malych souborl pacient(
a chybf vétsi prospektivni randomizované studie, popfipadé srovna-
vaci studie mezi ERASH a ASA. Jednim z bezpecnostnich opatfenf je
velikost radiofrekvencni energie, jelikoz pfi vyssich energiich (50, resp.
70 a vice Watt() byl popsan paradoxni narlst LVOTG z divodu edému
tkédné s naslednym umrtim na podkladé Uplné obstrukce vytoku LK
(19), nicméné pri adekvatnich energiich je toto riziko zanedbatelné.
Vyhodou této metody je kratsi doba hospitalizace z ddvodu nizsiho
vyskytu pfevodnich poruch a také moznost opakovani vykonu v jiné
¢asti septa.

Co se tyce stratifikace rizika ndhlé srde¢nf smrti a pfipadné im-
plantace kardioverteru-defibrildtoru v rdmci primarni prevence, byla
v pribéhu poslednich 20 let publikovéna fada postupt. Evropska
a americkd doporuceni se v tomto sméru mirné odlisuji. Nejnovéjsi

americkad doporuceni z roku 2020 nadéle vychézeji z pfitomnosti
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