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Katecholaminmi indukované kardiomyopatie u pacientov s feochromocytémom

tické Gcinky moze navodit progresiu CICMP, navyse jeho efekt méze byt
obmedzeny desenzitizdciou 3-1 adrenergickych receptorov u pacientov
s PPGL. Ak pretrvava hemodynamickd instabilita napriek farmakologickym
postupom, u ¢asti pacientov je potrebnd mechanickd podpora obehu —
ECMO (extrakorporalna membdanova oxygendcia) eventudlne LVAD (left
venricle assissted device) (15, 25). V analyze zahfnajlcej 62 pacientov
s CICMP pri PPGL, ktorf vyzadovali napojenie na ECMO, bola mortalita iba
13 %, pricom u takmer vietkych pacientov doslo k normalizacii ejekenej
frakcie nad 50 % (32). V literature je opisanych niekolko kazuistik, v ktorych
pre protrahovany kardiogénny ok pri refraktérnej CICMP bola realizovana
resekcia PPGL pocas ECMO (33).

2. Dilatacna kardiomyopatia (DKMP)

Chronické expozicia myokardu vysokym hladindm adrenalinu a/
alebo noradrenalinu méze viest k rozvoju DKMP. Progresivny pokles
systolickej funkcie vznikd v dosledku desenzitizacie 3-adrenergickych
receptorov, neskor sa pridava aj fibrotizacia a remodeldcia myokardu,
ktora je spdsobena apoptdzou kardiomyocytov pre zvyseny oxidacny
stres, najma pdsobenim aminochrémov (15, 25).

Spomedzi pacientov s PPGL, Zhang et al. dokumentuju ¢astejsi vy-
skyt DKMP u pacientov s metastatickou formou PPGL, a tieZ u pacientov
s geneticky podmienenymi PPGL (neurofibromatéza typu 1, von Hippel
Lindau syndrom alebo MEN 2 syndrém), avsak nie pri SDHB mutécii (34).

Klinické prejavy srdcového zlyhdvania sa dostavia po ur¢itom la-
tentnom kompenzovanom obdobi. Dominuju symptomy lavostrannej
alebo obojkomorovej kardidinej dekompenzicie, t. j. dyspnoe, inicidlne
namahové, neskor aj pokojové, edémy dolnych koncatin a casty je aj
vyskyt predsiefiovych alebo komorovych arytmii. EKG ndlez méze
byt fyziologicky, mnohi pacienti viak maju pritomné aspon diskrétne
repolarizacné zmeny alebo blok favého Tawarovho ramienka. Hlavné
diagnostické kritérium je echokardiograficky nalez dilatovanej lavej
komory s redukovanou ejekénou frakciou, ktord nie je vysvetlend is-
chemickou chorobou srdca alebo valvulopatiou (25).

Zakladom liecby je duélna alfa a 3 blokada a standardnd liecba
srdcového zlyhdvania, t. j. MRA, ACEl/sartdn alebo ARNI a SGLT-2 inhi-
bitory (25). Symptomaticka lie¢ba sluckovymi diuretikami je indikovana
u pacientov so znamkami kongescie. Chirurgicka resekcia PPGL vedie
u vacsiny pacientov do 5 mesiacov k parcidlnej az uplnej regresii.
Mortalita na srdcové zlyhanie u pacientov u pacientov s DKMP lieCenych
chirurgicky bola 4 %, zatial ¢o u pacientov lie¢enych konzervativne doslo
k dmrtiu v 22 % pripadov (34).

3. Hypertroficka kardiomyopatia (HKMP)

HKMP je typické hlavne pre noradrenalin-produkujice PPGL. Je
najzriedkavejsim, ale nejbenignejsim typom PPGL-asociovanych CICMP
(15, 25).

Chronicka stimulécia a-1 receptorov vedie priamo k hypertrofii myo-
kardu, navyse perzistujuca nekontrolovana alebo rezistentna artériova
hypertenzia spésobuje tlakové pretaZzenie lavej komory a nasledne
koncentricku hypertrofiu (20, 21). Klinické prejavy dominuju v désledku
diastolickej dysfunkcie lavej komory, spociatku najma pri fyzickej aktivite
ako ndmahové dyspnoe, bolesti na hrudniku, neskér plne rozvinuté
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lavokomorové srdcové zlyhavanie aZ s obrazom plicneho edému.
Zavaznu komplikdciu predstavuje obstrukcia vytokového traktu favej
komory (LVOT), ktora sa manifestuje (pre-)synkopalnymi stavmi (20, 25).

Na EKG byvaju repolariza¢né zmeny, pri zavaznejsej forme nélez
typicky pre hypertrofiu lavej komory. Echokardiografia dokumentuje
zhrubnuté interventrikuldrne septum a stenu lavej komory. U pacientov
s obStrukciou LVOT méze byt pritomny paradoxny pohyb predného
cipu mitralnej chlopne a zvyseny LVOT gradient (35). Ejek¢na frakcia
lavej komory byva zachovana.

V liecbe okrem zakladnej kombinacie alfa- a beta-blokatorov, na
korekciu hypertzenzie a srdcového zlyhavania so zachovanou ejekénou
frakciou, su odporucané ACEl/sartany, MRA. Chirurgické odstranenie
PPGL vedie k vyznamnej regresii hypertrofie, Huddle et al. a Jacob et al.
opisuju pripady pacientov s hypertrofickou obstrukénou kardiomyopa-
tiou, u ktorych postoperac¢ne doslo k regresii hypertrofie, normalizacii
pohybu predného cipu mitralnej chlopne a k vymiznutiu obstrukcie
LVOT (36, 37).

Rizikové faktory vzniku CICMP u pacienta s PPGL

CICMP asociované s PPGL postihuju spravidla mladsich jedincov
(priemerny vek 46 rokov). V porovnani s idiopatickou takotsubo kar-
diomyopatiou sa vyskytuju castejsie u muzov (30 % vs. 10 %) (38).
Frekvencia a zavaznost katecholaminovych kriz zvysuje pravdepo-
dobnost vzniku CICMP, avsak nie je dokumentovand ziadna korelécia
medzi hladinami katecholaminov a zévaZznostou postihnutia srdca.
Predpokladd sa, Ze Ulohu zohrédva individuélna senzitivita adrenergic-
kych receptorov vodi katecholaminom. Recentne publikovand praca
od Amar et al. identifikovala castejsiu prevalenciu polymorfizmu (del
322_325) v géne pre a-2¢ receptor u pacientov s PPGL-asociovanymi
CICMP. Absencia tejto mutacie mala az 95 % negativnu prediktivnu
hodnotu pre rozvoj CICMP u pacientov s PPGL (39).

Zo strany samotného PPGL podla Zhou et al. su rizikové faktory pre
CICMP: produkcia adrenalinu, velkost tumoru, pritomnost centralnych
nekroz alebo hemordgii, klinické prejavy paroxyzmalnej hypertenzie
a histologicky invazivny rast (40).

Komorbidity ako hypertyredza a hyperkortizolizmus potencuju
poskodenie srdca pri PPGL, z minerdlovej dysbalancie hypokalémia
a hypokalcémia taktiez predisponuju pacienta s nadprodukciou kate-
cholaminov k rozvoju CICMP (25).

Medzi exogénne faktory zvysujuce riziko rozvoja CICMP u pacientov
s PPGL patri monoterapia betablokdtorom (bez sticasnej alfa-blokady),
liecba glukokortikoidmi, niektoré anestetika a tiez liecba opioidmi (25).

Skrining PPGL u pacientov s kardiomyopatiami

U vsetkych pacientov s PPGL by malo byt realizované echokar-
diografické vysetrenie na posudenie miery postihnutia srdca. Na
druhej strane, pacienti s novozistenou takostubo kardiomyopatiou,
by mali mat realizované vysetrenie plazmatickych hladin metanefri-
nov, obzvlast ak ide o atypicky, invertovanu formu (28). Indikacia na
skrining PPGL u pacientov s DKMP a HKMP nie je jasne definovana,
avsak je nutné mysliet v ramci diferencidlnej diagnostiky aj na PPGL
po vyluceni inych, frekventnejsich pricin. V literature je publikova-
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