98 | HLAVNITEMA

Novinky v diagnostice a lé¢bé kardiomyopatif

Pro 1é¢bu arytmii rovnéz neexistuji specificka doporucenf a lé¢ba
se opird o platné postupy ESC pro [é¢bu arytmif (41). Vzhledem ke sku-
tecnosti, ze ve vice nez poloviné pfipadd akutni myokarditidy dochézi
ke spontdnnimu odeznéni zanétu a Upravé systolické dysfunkce, Ize
k pfistrojové terapii, zejména co se tykd primarné preventivni implan-
tace ICD, zaujmout spiSe zdrzenlivéjsi pfistup a vyckat s rozhodnutim
oimplantaci na odeznéni akutni fdze onemocnéni.V pfipadech vyznam-
nych symptomatickych bradyarytmii m@ze byt indikovdno zavedeni
docasné ¢i trvalé kardiostimulace. Imunosupresivni [é¢ba je v soucasné
dobé indikovéna v pfipadé potvrzeni eozinofilni ¢i obrovskobunécné
myokarditidy, srdecnf sarkoiddzy a v pfipadé lymfocytarni myokarditidy
zpUsobené check-point inhibitory, popfipadé asociované s autoimu-
nitnim onemocnénim (39, 40). V pfipadech fulminantné probihajici
myokarditidy je mozné bolusové podani kortikoid{ bez znalosti biop-
tického nélezu, podani intravendznich imunoglobuling je indikovano
v pediatrii, u dospélych pacientl neni dostatek dtikazli o prospésnosti
této lé¢by. Imunosuprese zalozend na podani kortikoid( a azthioprinu
nebo mykofenoldtu mofetilu mize byt zvézena u nemocnych s nedo-
state¢nym zlepsenim funkce LK a pretrvavajicimi symptomy srde¢niho
selhanf pfi trvajici pozitivité troponinu nebo s pretrvavajici zanétlivou
infiltraci myokardu (39, 40).

Arytmogenni kardiomyopatie

Arytmogenni kardiomyopatie (ACM), dfive oznacovana jako arytmo-
gennf kardiomyopatie nebo téz arytmogenni dysplazie pravé komory
(ARVC) je geneticky podminéné onemocnéni s prevalenci 1: 1000 az
1:5000 (42). Charakteristickd je pfitomnost funkénich a morfologickych
zmeén (v dlsledku progresivniho Ubytku srdec¢ni svaloviny) komorové-
ho myokardu pravé, levé nebo obou srde¢nich komor. Onemocnéni
je provazeno vyskytem komorovych arytmii, jez mohou byt pfic¢inou
néhlé srdecni smrti zejména u mladych osob. Plvodné bylo onemoc-
néni povazovano za typicky postizeni pravé komory, ale diky rozvoji
diagnostickych metod bylo potvrzeno ¢asté biventrikuldmi postizeni
a v fadé pfipadd pouze izolované postizeni levé komory (ALVC). Velkd
¢ast pripadl ACM mé familiarni vyskyt s autozomélné dominantnim
pfenosem, nékteré zemé, jako napfiklad Itélie, se vyznacuji endemickym
vyskytem onemocnéni. Familidrni formy zahrnuji mutace v genech pro
desmozomalni proteiny plakophilin 2 — PKP2 (20-45 %), desmoplakin -
DSP (2-15 %), desmoglein 2 — DSG2 (4-15 %), desmocollin 2 — DSC2
(2-7 %), filamin A/C — FLNC (3 %) a plakoglobin — JUP odpovédny za
tzv. chorobu Naxos (32). Postizeni desmozomd, které jsou odpovédné
za mechanické a elektrické propojeni kardiomyocytl, se projevuje
vznikem arytmif (43). Prevalence zachytu patogennich variant u fa-
milidrnich forem ACM je skoro 50 %, nejcastejsi jsou varianty genu
PKP2. Biventrikularni ¢i levostranné formy ACM jsou nejcastéji spojeny
s patogennimi variantami DSP, FLNC, RBM20 a DES (43).

Diagnostika

Diagnostika onemocnénf je ¢asto pomeérné obtizna a je zaloZzena
na komplexnim pfistupu. Dlezity je peclivy odbér rodinné anamnézy,
zhodnoceni klidového EKG a 24hodinové EKG monitorace, podrobné
echokardiografické vysetfenf a pfedevsim provedeni magnetické re-
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zonance, kterd ma pro diagnézu zésadni Ulohu. Na podkladé téchto
vysetfeni byla sestavena diagnostickd kritéria, plvodné jiz v roce 1994
pro ARVC, aktualizovana a rozsifena byla v roce 2010 pravé o vysledek
genetického vysetfeni a magnetické rezonance. Tato kritéria hodnotf
morfologicko-funkéni zmény, tkdnovou charakteristiku, repolariza¢ni
a depolarizacnf EKG zmény, pfitomnost komorovych arytmif, rodinnou
anamnézu a genetické testovani. Kazdd z kategorif zahrnuje ,velkd”
a,mald” kritéria a podle poctu splnénych kritérii je diagndza povazo-
vana za moznou, pravdépodobnou nebo potvrzenou. V roce 2020 byla
publikovana tzv. Padovska kritéria, kterd na zakladé novych poznatkd
berou v Uvahu také podtypy s postizenim levé komory (44, 45). Jak jiz
bylo zminéno, pro diagndzu je nejddlezitéjsi metodou magneticka
rezonance. V roce 2021 byla vydana aktualizovand mezinarodni dia-
gnosticka kritéria pro ACM, ve kterych md MRI stézejni misto (46). Oproti
kritériim z roku 2010 je stale dllezité hodnoceni funkce pravé komory
(PK) — nové je viak pouze izolovand porucha kontraktility PK pocitdna
jako malé kritérium pro diagnézu; kombinace poruchy kontraktility
a dilatace ¢i poklesu ejekeni frakce (EF) PK poté jako velké kritérium.
Navic byly upraveny i tyto hodnoty, kdy dilatace PK je definovana jako
EDV/BSA nad 112 ml/m?, porucha systolické funkce jako EF pod 51 %.
Dalsi novinkou je zafazenf pfitomnosti transmuralniho LGE alespor 1
regionu PK jako dal3f velké kritérium pro stanoveni diagnézy (46).
Pripady biventrikuldriho postizeni nebo izolované postizeni pouze
LK byly v minulosti ¢asto mylné diagnostikovany jako napfiklad DCM
a az doneddvna chybéla vétsi studie, kterd by se timto postizenim
zabyvala. V souc¢asnych diagnostickych kritériich pro ALVC je jako
malé kritérium uvadéna globalni systolickd dysfunkce LK s/nebo bez
dilatace a jako druhé kritérium regionaini hypokineza ¢i akineza volné
stény nebo septa LK. Jako velké kritérium pfitomnost neischemického
LGE i fibrozy alespon 1 segmentu, kdy vysoce specificky je tzv. ,ring
pattern” — subepikardidlni pozdni sycenf podél celé volné stény LK
vcetné septa (47). Endomyokardidlni biopsie nenf pro diagnézu nezbyt-
na a je vyhrazena pro pfipady, kdy je nutné vyloucit jiné fenotypove
shodné onemocnénti, jako je sarkoidéza, myokarditida nebo dilata¢ni
kardiomyopatie (46). Soucasti diagnostického postupu mUze byt také
provedeni elektroanatomického mapovani, které mize soucasné po-
moci radiofrekvencnf ablace terapeuticky ovlivnit arytmogenni substrat.
Klinicky obraz onemocnéni maze kolisat od mirného postizeni
s asymptomatickym pribéhem, pres palpitace, synkopy az po zavazny
pribéh s Zivot ohrozujicimi arytmiemi a rozvojem srdec¢niho selhanf.
Prvnim projevem onemocnéni mdze byt néhla srde¢ni smrt u dosud
asymptomatickych osob. V nékterych pfipadech se mize onemocnéni
manifestovat akutni myokarditidou, kterd predstavuje tzv. ,hot phase”
onemocnéni projevuijici se bolestmi na hrudi, vzestupem kardiospecific-
kych enzym(, EKG zménami s norméinim koronarogramem (48). V [é¢bé
jsou dulezitd jednak rezimova opatfeni, kterd nedovoluji intenzivn{
sportovni aktivity u nemocnych s potvrzenou diagnézou, toto omezeni
mUze byt zvdzeno i u genotyp pozitivnich/fenotyp negativnich jedincd.
Z&kladem farmakoterapie jsou betablokatory, které by mély byt v terapii
zvazeny u véech nemocnych s potvrzenou diagnézou, podavan mize
byt také amiodaron ¢i sotalol. V pfipadé rozvoje srdecniho selhani je
indikovéna standardni lé¢ba dle platnych guidelines. Implantace ICD
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