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Nove trendy v diagnostice a Iécbé hypertrofické kardiomyopatie

Obr. 4. Echokardiografické zobrazeni bazdiniho IVS pred a po provedeni alkoholové septdini ablace

gradient v LVOT, anamnézu synkopy, vyskyt komorové arytmie nebo
nadhlé umrti v rodiné. Dle vypocteného skére Ize zvazit implantaci ICD
v primdrni prevenci. Pi rozhodovani hraji roli dalsi faktory jako pokles EF
LK, pfitomnost apikalniho aneuryzmatu ¢i rozséhlé LGE na MRI. U paci-
entl po srdecni zastavé i setrvalé komorové tachykardii je ICD jasné
indikovano v sekundarni prevenci.

Srdecni selhani

U pacientd s diagnézou HKMP dochazi vzhledem k diastolické
dysfunkci k projeviim srde¢niho selhdnf a 1é¢ba zapadd do béznych
ramcU terapie srdecniho selhani se zachovalou ejekeni frakci. Recentné
byl u pacientl s HKMP v retrospektivnim pozorovani dolozen dobry
efekt inhibitort sodiko-glukézového kotransportéru 2 (SGLT2i), a to jak
ve snizeni celkové mortality, zlepsenf vykonnosti, kvalité Zivota a sni-
Zenf poctu hospitalizaci. Bylo prokazéno, ze podavani SGLT2i u téchto
pacientl nezvysuje riziko hypotenze ¢i synkop (19).

Pokud dojde k progresi nemoci do termindlntho srde¢niho selhani a pa-
cient splfuje indikacnf kritéria, mize byt kandidatem srde¢ni transplantace.

Specificka lécba u vybranych fenokopii HKMP

V soucasnosti je k dispozici Siroka skéla specifické 1é¢by u jednot-
livych fenokopif HKMP. U amyloid6z terapie zavisi na typu amyloidu —
v terapii ATTR kardiomyopatie je v poslednich letech k dispozici tafa-
midis, stabilizér tetrameru transthyretinu, ktery zabrariuje jeho ukladanf
ve tkanich. Celd fada dalsich preparatl je ve findlni fazi testovani i
schvalovani pfed jejich zavedenim do klinické praxe. Pacienti s VATTR
byvali kandidaty transplantace jater nebo kombinované transplantace
jater a srdce. Modernf terapeutické pfistupy tuto potfebu vsak vyrazné
redukuji. Lé¢ba AL amyloiddzy je primarné hematologickd, nicméné
limitujicim faktorem progndézy pacienta je kardidlni postizent, a proto

terapie probihd v Uzké spolupréci s kardiologem v feseni srde¢niho
selhanf, arytmif a dalSich komplikac.

U Anderson-Fabryho choroby je k dispozici jak pffma substituce
enzymU intravendzné (enzymova substitucni terapie), tak u specifickych
mutaci chaperonova terapie, kde chaperon funguije jako stabilizator sprav-
né konfigurace enzymu AGALA. Nadéje jsou vkladany do genové terapie,
coz je vpraveni genu zodpovédného za spravnou tvorbu enzymu AGALA.

U Pompeho nemodi se taktéZ uplatniuje enzymoterapie.

Prognodza

Progndza pacientd s HKMP je relativné dobra a mortalita se v zésadé
nelisi od béZné populace. Nedoporucuje se vrcholovy sport, byt pfistup
k restrikci fyzické zatéze je méné striktni nez tomu bylo v minulosti.
Vriziku nezédoucich pfihod jsou pacienti s vysokym gradientem v LVOT,
nejcastéjsim podkladem NSS jsou komorové arytmie. Tyto nemocné je
proto potreba pravidelné sledovat a prehodnocovat riziko NSS, pficemz
skorovaci systémy podléhaji neustalému vyvoiji, stejné tak jako vysetio-
vaci a terapeutické metody. Prognéza u fenokopiif HKMP je odlisné dle
etiologie a zavisi nejen na tizi kardidIniho postizeni, ale také na rozsahu
postizeni dalsich organd.

Zaveér

HKMP je relativné ¢astym onemocnénim, se kterym se kazdodenné
setkdvéme v bézné klinické praxi. V poslednich letech se objevily za-
sadni pokroky v diagnostice tohoto onemocnéni. Naprosto nezbytnou
se stala diferencidlni diagnostika moznych specifickych pficin, ktera je
predpokladem vyuziti specifické cilené terapie. Jde o velmi komplexnf
a narocny proces, ktery sivyzadal vytvoreni sité kardiomyopatickych cen-
ter disponuijicich sirokym spektrem diagnostickych metod, pfitomnosti
erudovaného persondlu a také opravnénim k preskripci specifické 1écby.
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