je indikovana v sekundarni prevenci u nemocnych s hemodynamicky
netolerovanou komorovou tachykardii nebo komorovou fibrilaci, v pri-
marni prevenci u nemocnych s potvrzenou diagnézou a arytmogennf
synkopou, s tézkou systolickou dysfunkci LK popf. PK a u nemocnych
se stfedné tézkou systolickou dysfunkci LK nebo PK a vyskytem nese-
trvalych komorovych arytmii ¢i setrvalé komorové arytmie vyvolané
pfi programované stimulaci komor. U pacientl se snizenou ejekenf
frakcf levé komory a trunkujicimi patogennimi variantami gent FLNC,
LMNA DSP, DES a PLN m{ze byt zvazena ¢asna profylakticka implantace
ICD (43). U nemocnych s pokrocilou formou onemocnéni spojenou
s refrakternim srde¢nim selhdnim nebo nekontrolovatelnymi arytmiemi
je indikovana srde¢ni transplantace.

Restriktivni kardiomyopatie

Restriktivni kardiomyopatie (RCM) je definovana jako restriktivni
plnénfv pfitomnosti normalnich nebo sniZzenych diastolickych a systo-
lickych objem0 (jedné nebo obou komor), pficemz tloustka stén je
vetsinou normalni (Obr. 9, 10, 11). V pripadé stfddavého nebo infiltra-
tivniho postiZenf je pfitomen rlzny stupen hypetrofie (49). Jedna se
0 pomérné heterogenni skupinu onemocnéni zahrnujici hereditarni,
idiopatické a ziskané formy restriktivni kardiomyopatie. Mezi ziskané
formy RCM se fadf infiltrativni a stfddava onemocnéni a choroby s en-
domyokardidlnim postizenim (50). Mezi genetické formy restriktivni
kardiomyopatie se fadi familidrni formy bez definovaného genu, déle
formy podminéné mutacemi sarkomerickych proteind, troponinu T
a lehkého fetézce myosinu a desminopatie. Mezi dalsi ddlezité podjed-
notky byva fazena Anderson-Fabryho choroba, familidrni amyloidéza
(transthyretinova), dadle hemochromatéza a vzacnéji glykogendzy (1).
Klinicky se RCM projevuje jako srde¢nf selhani se zachovalou ejekeni
frakci (HFpEF), v pozdnich stadiich onemocnéni dochazi také k rozvoji
systolické dysfunkce jedné nebo obou srdecnich komor, jeZ je spojena
s klinickymi projevy HFrEF. Obecné ma restriktivni kardiomyopatie
$patnou progndzu bez ohledu na vyvoldvajici pficinu onemocnéni (50).
Ve skupiné nemocnych starsich 65 let je nejcastéjsi pricinou restriktivni
kardiomyopatie srde¢ni amyloidéza.

Srdecni amyloidéza

Amyloiddza je infiltrativni, v pfevazné vétsiné pfipadl systémové
onemocnéni charakterizované uklddanim amyloidovych fibril do ex-
tracelularnich depozit tkanf a orgdn(, coZ vede k poruse jejich struktury
a funkce. Pokud je depozici amyloidu postizen srde¢ni sval, dochazi
k rozvoji kardiomyopatie s fenotypovym vyjadienim hypertrofické
kardiomyopatie s restriktivni hemodynamikou. Postizeni myokardu
je urcujici pro progndézu a dochézi k nému ve vice nez 95 % pripadu.
Donedavna bylo onemocnéni mylné povazovano za vzacné a dfivejsi
prace uvadély postizeni méné nez 5 pacientli na 10000 obyvatel (51);
s rozvojem diagnostiky se ale ukazuje, Ze se spise jednd o onemocnéni
poddiagnostikované (52). Podle recentnich studif je prevalence udava-
na dle studované populace kolem 1 % u nemocnych podstupujicich
kostni scintigrafii az po 21 % z autopsii 0sob vysokého véku (53). Se
Zlepsujici se dostupnosti vysetfovacich metod roste tedy i prevalence
potvrzenych pfipadd (54, 55). Dosud bylo identifikovano vice neZ 35
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Novinky v diagnostice a lécbé kardiomyopati

Obr. 9. Echokardiograficky obraz restriktivni kardiomyopatie. Apikdini
Ctyrdutinovd projekce. Viyznamnd dilatace obou srdecnich sinf

Obr. 10. Restriktivni typ plnéni levé komory, pulzné dopplerovsky zdznam
transmitrdliniho toku u nemocného s restriktivni kardiomyopatif

MV E/A Ratio

0br. 11. Tkdnove pulzni dopplerovsky zdznam pohybu septdiniho okraje
mitrdiniho anulu u nemocného s restriktivni kardiomyopatii. Vyznamné
sniZeni rychlosti viny e'(zndzornéno Sipkou)

amyloidogennich protein(, které mohou byt pfi¢cinou onemocnéni.

Z klinického hlediska je podstatné, ze vétsina amyloidéz vzniké v dd-
sledku ukladani dvou typd amyloidnich fibril, a to z lehkych fetézcl
imunoglobulint (AL amyloidéza) a z tranthyretinu (TTR amyloidéza),
jez jsou podkladem vice nez 90 % amyloiddz. Diagnostika amyloidéz
vyzaduje pfedevsim povédomi o této nemoci, znalost rizikovych faktord
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