Typy CICMP asociovanych s PPGL

Pdsobenie vysokych koncentrécif katecholaminov méze u pacien-
tov s PPGL viest k vzniku troch typov kardiomyopatii. Naj¢astejsia a naj-
zévaznejsia je akutna forma — tzv. takotsubo-like kardiomyopatia (43 %),
ktord sa moze vyskytnut v dvoch formdach - klasickd alebo atypicka
(invertovand), ktora je pre PPGL takmer patognomicka. Z chronickych
foriem je Castejsia dilata¢nd kardiomyopatia (39 %) a najmenej preva-
lentnd je hypertrofickd kardiomyopatia, ktord reprezentuje cca 6 %
kardiomyopatif u pacientov s PPGL (21, 22). Okrem troch hlavnych typov
CICMP sa u pacientov s PPGL moze v dosledku ¢astych predsieriovych
ale aj komorovych porich manifestovat tachykardiou-indukovand
kardiomyopatia. V literatUre boli opisované aj iné zriedkavé formy — ako
katecholaminmi indukovana myokarditida alebo PPGL lokalizovany
v srdci (15, 23).

1. Takotsubo-like CICMP

Primarna (idiopatickd) takotsubo kardiomyopatia byva spésobend
vyplavenim katecholaminov v désledku vyznamného fyzického alebo
psychického stresu, raritne aj bez identifikujiceho spustaca. U pacientov
s PPGL moze dojst k sekundarnej, tzv. takotsubo-like kardiomyopatii.
Ide o akutnu formu CICMP, ktoréd je typicky asociované s adrenalin-
-produkujucimi nadormi. Nahle vyplavenie velkého mnoZstva ka-
techolaminov vedie k omraceniu myokardu, ktory byva vo vacsine
pripadov pri adekvatnom a v€asnom manazmente plne reverzibilny.
Takotsubo-like CICMP u pacientov s PPGL mé svoje Specifikd v porov-
nani s primarnou formou takotsubo. Obvykle mé zévaznejsi priebeh,
postihuje vyssie percento muzov a komplikécie (68 % vs. 20 %) byvaju
Castejsie v pripade, ak je asociovana s PPGL. V zavislosti od lokalizécie
a rozsahu postihnutia lavej komory sa takotsubo-like CICMP klasifikuje
na typickd a atypickd formu (24).

Typicka takotsubo-like CICMP sa vyskytuje u viac ako 70 % pacientov
s primarnym takotsubo syndromom, aviak len u 30 — 50 % pacientov
s takotsubo-like CICMP, ktora je asociovana s PPGL. Pre tento typ je
charakteristickd apikalna hypokinéza, alebo tzv. apical balooning. Ak
sU postihnuté bazélne alebo stredné segmenty steny lavej komory,
hovorime o atypickej (reverznej alebo invertovanej) forme, ktord je
povazovana za takmer patognomicku pre pacientov s PPGL. Pri pri-
marnych formdch takotsubo sa vyskytuje velmi zriedkavo a v pripade,
ak sa potvrdi ndlez reverznej takotsubo CICMP, je vhodné u pacienta
patrat po PPGL (24, 25).

Klinicky priebeh méze byt velmi variabilny, od asymptomatickych
pacientov s nédhodnym nélezom na echokardiografii az po dramaticky
priebeh s akdtnym srdcovym zlyhdvanim. Hlavnym symptémom byva
bolest na hrudniku (40 % pacientov), dyspnoe a zndmky lavostranného
srdcového zlyhania az plicneho edému sa vyskytuju u 30 % pacientov.
Priblizne tretina pacientov progreduje az do kardiogénneho Soku.
Mortalita sa pohybuje okolo 4 %, pricom je vyssia u muzov (7 %), zatial
¢o u Zien dosahuje len okolo 2 % (26).

Viac ako 90 % pacientov ma zmeny na EKG, ktoré v kontexte s klinic-
kymi symptdmami pripominaju akutny korondrny syndrém. Najcastejsie
nalezy na EKG su elevacie ST segmentu (38 %), ST depresie (25 %)
ainverzia T viny (14 %) (27). Zvy3ené hodnoty troponinu su pritomné
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Katecholaminmi indukované kardiomyopatie u pacientov s feochromocytémom

u 71 -95 % pacientov, avsak maximalne hodnoty byvaju nizsie ako pri
infarkte myokardu a chybaju dynamické zmeny v ich hladindch, ktoré
su typické pre akutne koronarne syndrémy (28).

Echokardiograficky nélez hypokinézy, akinézy alebo aZ dyskinézy
apikélnych, mid-apikdlnych, mid-ventrikuldrmych, mid-bazéalnych alebo
bazalnych segementov alebo globalne znizenej kinetiky lavej komory
dalej imponuje ako vysoko suspektny z infarktu myokardu. Preto pre
potvrdenie diagndzy takostubo-like CICMP je v prvom rade potrebné
vylUcit akutny korondrny syndrém selektivnou koronarografiou. Typicky
byva pritomny negativny nalez na koronarnych artériach, aviak mnohf
pacienti s PPGL mézu mat aterosklerotické postihnutie, ¢o v niektorych
pripadoch moze stazit stanovenie diagnézy CICMP a tym postponovat
zacatie adekvatnej liecby (15, 27).

Jedinou kauzadlnou moznostou lie¢by je adrenalektdmia. Podla ana-
lyzy Zhang et al, az u 96 % pacientov po chirurgickej resekcii PPGL doslo
v priebehu dni az tyzdriov k Uprave ejekenej frakcie lavej komory (28,
29). V prevencii perioperacnej katecholaminovej krizy je nutna priprava
a-blokdtorom minimalne 7 — 14 dni. Bud' neselektivnym blokatorom
a-receptorov — fenoxybenzaminom, alebo a-1 selektivnym blokéto-
rom — doxazosinom. Niektoré prace dokumentuju lepsiu perioperac¢nu
stabilitu, nizsiu tepovu frekvenciu a nizsie diastolické tlaky pri pouzitf
selektivnej a-1 blokady (29, 30). Neskor viak studia PRECIST nepreukézala
rozdiely v perioperacnej hemodynamickej stabilite pacientov lie¢enych
doxazosinom vs. fenoxybenzaminom (31). Navyse dostupnost fenoxy-
benzaminu je v niektorych krajindch limitovana. Aspon 3 — 4 dni po zacatf
lie¢by a-blokdtorom je indikované pridanie betablokétora (preferen¢ne
kardioselektivneho; neselektivny betablokéator blokddou (3-2 receptorov
moze paradoxne navodit hypertenziu) za Ucelom dosiahnutia cielovej
srdcovej frekvencie 60 — 70/min. U noradrenalin produkujicich PPGL
pridanie betablokdtora nie je nevyhnutné, avsak pacienti, ktorf maju
nadprodukciu adrenalinu, lie¢bu vyZaduju. V terapii hypertenzie mozno
dalej pouzit k blokdtorom adrenergickych receptorov ACEl/sartany alebo
blokatory kalciovych kanalov. Lie¢ba srdcového zlyhavania sa riadi hod-
notou ejekenej frakcie lavej komory, st odportcané taktiez ACEI/sartany
alebo ARNI a SGLT-2 inhibitory, avsak ich priaznivy efekt na remodelaciu
myokardu u pacientov s PPGL zatial nebol skimany (28, 29).

Akutnych, hemodynamicky instabilnych pacientov s CICMP, m&Ze-
me rozdelit na dva fenotypy s réznym manazmentom:
® Akutne srdcové zlyhanie s hypertenziou

V lie¢be st vhodné parenterdlne nitraty, v pripade dostupnosti
intravendzny fentolamin. Od aplikécie labetalolu (kombinovaneho
alfa- a betablokétora) sa v poslednom ¢ase postupne upusta pre ne-
adekvatny pomer a:3 blokady. Sluckové diuretikum sa mé pouzivat
v malych dévkach, kedZe pacienti s PPGL su v désledku dlhodobej
expozicie katecholaminom skor hypovolemicki (5, 15, 25).

®  Akutne srdcové zlyhanie s kardiogénnym Sokom

Z farmakologickych postupov je nutné zacat urgentne volumexpan-
ziu, vazopresorickd podpora noradrenalinom byva efektivna u pacientov
s predominantne adrenalin secernujucimi PPGL, avsak dlhsie trvanie
liecby moéze viest k zhorseniu CICMP. Z inotropnych farmak je indikované
podanie levosminedanu. Dobutamin je kontraindikovany, pre betamime-
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