96 | HLAVNITEMA

Nové trendy v diagnostice a 1é¢bé hypertrofické kardiomyopatie

raznéjsi na mezikomorovém septu (IVS), a to jak v bazalni nebo stfednf
¢asti, hypertrofie maze ale postihovat myokard také difuzné a vyskytuji
se i specifické typy s apikalni hypertrofif. Typické je hyperkontraktilni
LK, ¢asto se supranormalni ejekénf frakci a malou dutinou, pfitomny
byvaji vysoké plnici tlaky v LK pfi diastolické dysfunkci. V pokrocilych
fazich onemocnéni mudze byt piftomna dilatace a systolickd dysfunkce
LK, za vyznamnou dysfunkci je jiz povazovan pokles EF LK pod 50 %.
Echokardiograficky Ize spolehlivé zhodnotit a kvantifikovat pfi-
tomnost obstrukce ve vytokovém traktu levé komory (LVOT). Pokud je
gradient v LVOT nad 30 mm Hg, jedna se o obstrukéni typ hypertrofické
kardiomyopatie (HOKMP). Obstrukce vznika na podkladé hypertrofie ba-
zéIniho septa zuzujici LVOT, hypertrofie papilarnich svald a pfitomnosti
systolického dopfedného pohybu pfedniho cipu mitraini chlopné (SAM)
(Obr. 1). Dopplerovské zobrazeni této dynamické obstrukce odhaluje
gradient s pozdné systolickym vrcholem a kfivka ma specificky tvar
,Savle” (Obr. 2). Za vyznamnou obstrukci, kterd v pfitomnosti symptom(
vyzaduje terapeutické feseni, se povazuje gradient nad 50 mm Hg,

Obr. 1. Echokardiograficky obraz systolického dopiedného pohybu pred-
niho cipu mitrdini chlopné (systolic anterior motion — SAM) k hypertrofic-
kému IVS

Obr. 2. Dopplerovské zobrazeni dynamického gradientu ve vytokovém
traktu levé komory pii HOKMP typického tvaru ,savie”
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u symptomatickych pacientd s gradientem < 50 mm Hg se doporucuje
provést zatézové vysetreni. Gradient se zvysuje pfi snizeni preloadu
nebo afterloadu (pfi Valsalvové manévru, ve stoje, pfi tachykardii, po
nitratech ¢i pozitivné inotropnich latkéch). Vzhledem k SAM byva pfi-
tomna excentrickd mitraIni regurgitace smérujici pod zadnf cip mitralni
chlopné. Déle maze byt ndpomocné vysetieni globalniho longitudinal-
niho strainu levé komory (GLS). Jeho stanoveni je prediktorem prognozy
pacientl s HKMP, kde snizeni longitudinaini deformace myokardu je
znamkou vyssiho rizika nezddoucich pfthod (14). V soucasné dobé jsou
nékteré echokardiografické parametry pouzivany pro stratifikaci rizika
nahlé srde¢ni smirti.

Z fenokopif HKMP mé& na echokardiografii pomérné specificky obraz
srde¢ni amyloidéza. Casto byvé zesilenf stén obou komor, chlopenniho
apardtu i interatridlniho septa. U wtATTR mdze byt pfitomna low-flow
low-gradient aortaIni stendza. V dasledku diastolické dysfunkce dochézi
k dilataci sini. Casto se vyskytuje perikardialni vypotek.

Typickym ndlezem je také vyznamné snizena longitudindini kon-
traktilita LK pfi vySetfeni tkanovym dopplerem & M-mode (MAPSE). Pfi
vysetfen( GLS nachédzime typicky obraz ,apical sparing” — zachovalé
longitudindlni deformace apikdlnich segmentt levé komory oproti
jejimu snizenf v bazalnich segmentech LK (Obr. 3).

Magneticka rezonance

Viysledek echokardiografického vysetient je ve vétsiné pripadd do-
stacujici pro klinickou diagnézu HKMP, vzdy by viak mélo k upfesnéni
diagndézy nasledovat dosetfeni pomoci magnetické rezonance (MRI).
Urceni tkdnové charakteristiky myokardu pomoci MRI je neocenitel-
nym prostfedkem k rozeznéni jednotlivych fenokopii HKMP. Pozdnf
syceni gadoliniem (LGE) zobrazi rozsah a rozlozeni fibrézy myokardu
¢i expanze extracelularniho prostoru, ktera kromé odlisné distribuce
u rlznych fenokopif predikuje i prognézu pacientd; rozsah fibrézy
je v soucasnosti jednim z pomocnych kritérif v algoritmu predikce
nahlé srdec¢ni smrti u pacientd s HKMP. U sarkomerické HKMP obraz
LGE kopiruje rozlozeni hypertrofie, u Anderson-Fabryho choroby je
LGE v bazaIni az stfedni ¢asti inferolaterdIni stény a nachdzime sni-
Zeni T1 ¢asl pro akumulaci glykosfingolipidd. U amyloidéz dochézi
k difuznimu ¢i subendokardidinimu LGE, ke zvyseni T1 signdlu a pfi
postkontrastnim T1 mapovani jsou zndmky vysokého extracelular-
niho objemu. U Danonovy nemoci nachazime extenzivni LGE mimo

stfednf ¢asti septa (15).

Nuklearni metody

Kostni scintigrafie mé zésadni misto v diferencidlni diagnostice
amyloiddz. V ptipadé normélniho poméru volnych fetézcl kappa
a lambda v séru a fyziologického nalezu imunofixace séra a moci
mUlzeme povaZovat za vylouc¢enou AL amyloiddzu. V algoritmu
pak ndsleduje provedeni DPD-scintigrafie. Pfi vyrazné akumulaci
techneciem znaceného bisfosfondtu v srdci (skére dle Peruginiové
2-3) mUZzeme mit jistotu v diagndze TTR amyloidézy. V opacném
pfipadé jde o jiny typ hypertrofie nebo amyloiddzy — pokud pre-
trvava nejistota, je na misté doplnéni endomyokardialnf (pfipadné
extrakardidlnf) biopsie.
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