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Novinky v patofyziologii a lécbé hypertrofické kardiomyopatie

Obr. 1. Schéma patofyziologie hypertrofické kardiomyopatie (z archivu autora). Jsou zachyceny zmény na Grovni kardiomyocytu a myokardu, ddle

zmény na Grovni orgdnu a jejich klinické konsekvence

AP = angina pectoris, LKS = levd komora srdecni, NSS = ndhld srdecni smrt

Obr. 2. Obraz obstrukce ve vytokovém traktu levé komory u pacienta
s hypertrofickou kardiomyopatii (zachyceno v systole, barevné dopplerovské
mapovdni). Bild Sipka ukazuje na turbulentni proudéni ve vytokovém traktu
levé komory pod aortdini chlopni. Zlutd Sipka smétuje na signdl nevyznamné
mitrdini requrgitace. Z archivu IKEM

energie je béhem diastoly minimalizovana. Méné vyhodné je konformace
s narusenou relaxaci, kdy jen jedna hlavice je oprena o tlusté filamentum
anenf pffstupna pro interakce s aktinem. Zatimco druhd hlavice interaguje
s aktinem a spotfebovava energii (8-10). Patogenni mutace myosinu u pa-
cientl s HCM ovliviuji strukturu a funkci motorické domény, vysledkem
je zvy3ena sila kontrakce motorické domény a zvysena spotfeba ATP.
Narusujf také relaxaci kardiomyocytl. V laboratornich modelech byla
dokumentovana snizena populace myosinu v superrelaxovaném stavu
a zvysend populace myosinu s narusenou relaxact, coz zhorsovalo relaxaci
sarkomery a zvySovalo spotfebu energie. V reakci na tyto zmény vzni-
kaji kompenzatorni reakce, které patrné podporuji progresi hypertrofie
myokardu a intersticialni fibrézy (9, 10). Tuto nerovnovahu mdze priznivé
ovlivnitinhibice srde¢nfho myosinu. Inhibitor ATPazy srde¢niho myosinu
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(mavakamten) snizoval u mysiho modelu HCM disarray kardiomyocytd
a intersticidIni fibrézu (11). V pfipadé modell genetické HCM na mysich
kardiomyocytech a lidskych indukovanych pluripotentnich bunkach
mavakamten korigoval hyperkontraktilitu a abnormalni relaxaci (12).

Terapie

A) Soucasna doporuceni pro management HCM

Obrazek 3 ukazuje hlavni terapeutické cile u nemocnych s hy-
pertrofickou kardiomyopatii. V roce 2023 vysla nova doporucent
Evropské kardiologické spole¢nosti pro management kardiomyopatif
@). Khlavnim zméndm doslo v algoritmu pro management srde¢niho
selhani a obstrukce v LVOT, tyto zmény budou podrobné rozebrany
v dalsi ¢asti tohoto textu. V platnosti zlstavaji doporuceni pro pravidelné
sledovan( vyskytu fibrilace sinf pomoci EKG holterovské monitorace
a nasazeni antikoagulacni 1é¢by bez ohledu na CHA2DS2-VASc skore.
K malym zménam doslo v dosavadnich doporucenich pro primarni
prevenci nahlé srdecnf smrti (NSS) u nemocnych s HCM. Klasickymi
rizikovymi faktory jsou mladsi vék, rostouci maximalni tloustka stén
LKS, velikost levé siné a gradient v LVOT, ddle rodinnd anamnéza NSS
u prvostupnového piilbuzného ve véku do 40 let (pfi potvrzené dia-
gndze HCM v jakémkoli véku), zachyt nesetrvalé komorové tachykardie
nebo anamnéza neobjasnéné synkopy. K dispozici je kalkulator rizika
pro dospélé (vek > 16 let) HCM Risk-SCD (https://gxmd.com/calculate/
calculator_303/hcm-risk-scd) i pro déti (vék < 16 let) HCM Risk-Kids
(https://primacy.shinyapps.io/calculator/) (4). Implantace kardioverte-
ru-defibrildtoru k primarni prevenci NSS je doporucovéna u dospélych
pacientl s HCM s odhadovanym vysokym pétiletym rizikem NSS (= 6 %),
mUze byt zvdzena i u stfedniho rizika NSS (= 4 az < 6 %). Lze indikovat
i unizkého kalkulovaného rizika NSS (< 4 %) pfi pfitomnosti > 1z dalsich
klinickych rizikovych faktor(, jako jsou rozsahlé pozdni syceni gadoli-
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