Choroby myokardu
a perikardu



Definice kardiomyopatii

Porucha myokardu, kdy srdecni sval je strukturalne

a funkcéne abnormailni, a to pri absenci takového
koronarniho postizeni, arterialni hypertenze, chlopenni
Ci vrozené srdecni vady, jez by bylo dostatecne

k vyvolani pozorované abnormality myokardu
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Hypertroficka kardiomyopatie
(HKMP)



Hypertroficka kardiomyopatie - definice

Onemocneéni charakterizované hypertrofii levé komory,
kterou nelze vysvetlit arterialni hypertenzi
ci aortalni vadou (steno6za).

* NejCasteji postizeni septa komor
 Nezvétsena LK s normalni EF
» 30-70% - dynamicka obstrukce

v klidu €i pfi namaze

(hypertroficka obstruktivni kardiomyopatie)

* Nejcastejsi dediche onemocneéni srdce (prevalence 1:500)
AD dédi¢nost — typicky mutace proteinu sarkomér



Hypertroficka kardiomyopatie

» 95% sarkomericka forma — AD typ dédicnosti

» 5% nesarkomericke formy, tzv. fenokopie
- jiny typ dédicnosti
- napr. Fabryho choroba (X-vazana)



Hypertroficka kardiomyopatie:
symptomy a fyzikalni nalezy

Dusnost
Bolesti na hrudi
Palpitace
Synkopa

Nahla smrt

Asymptomaticka

« Systolicky selest
- imitujici aortalni stenozu
(obstruktivni forma)
- mitralni regurgitace

« Zvedavy uder hrotu

» Typickeé nalezy u nekterych

nesarkomerickych forem



Hypertroficka kardiomyopatie - EKG
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Hypertroficka kardiomyopatie
echokardiografie

normalni jedinec HKMP

v 011 09:15:14
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Hypertroficka obstruktivni kardiomyopatie
echokardiografie
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Dynamicka obstrukce vytoku LK

(dopredny pohyb predniho mitralniho cipu v systole- SAM)



Dynamicka obstrukce vytokoveho traktu

obstrukce LVOT




Hypertroficka obstruktivni kardiomyopatie
kvantifikace obstrukce — stupné zuzeni

Dopplerovsky pri echokg

ID: ® 85 11/04/2001
II. INTERNI KLINIKA VFN A-HEART1 12:06:30

Detekce klidové / provokované
obstrukce

\

dulezité pro volbu terapie




Hypertroficka kardiomyopatie
— magneticka rezonance

Detekce hypertrofie, jeji lokalizace a maximum,
pritomnost dynamické obstrukce vytoku LK, funkce LK,
loziska fibrozy (kontrastni vysetreni) —vztah k arytmiim
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Hypertroficka kardiomyopatie — lecbha

Asymptomaticti jedinci — neleCime léky, pravidelné sledujeme
(+ rodinny screening — prvostupnovi
pribuzni — opakovane !!)

- vyluka zavodni sportovni €innosti

Fibrilace sini — elektricka kardioverze, antikoagulace

Namahova dusnost, stenokardie (obstruktivni forma)

— betablokator /verapamil

minimalni davka diuretika

perzistence symptomu — septalni alkoholova ablace (PTSA)
nebo chirurgicka myektomie (hlavne USA)



Perkutanni septalni myokardialni
alkoholova ablace (PTSMA)

o, 1942.12.25

Perkutanni pristup

Instilace malého mnozstvi Cistého
alkoholu do septalni véetve RIA —»
Jinfarkt“ ¢asti baze
mezikomorového septa,

jeho zeslabeni v tomto misté

— oslabeni/vymizeni obstrukce s 2




Nahla smrt u mladych- HKMP nejcasteéjsi pricina

Table 1. Causes of Sudden Death in 387 Young Athletes.*

No. of Athletes  Percent

Commotio cordis
Coronary-artery anoma lies

Left ventricular hypertrophy of indeterminate
causationT

Myocarditis

Ruptured aortic aneurysm (Marfan's syndrome)
Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy
Tunneled (bridged) coronary artery:

Aortic-valve stenosis

Atherosclerotic coronary artery disease

Dilated cardiomyopathy

Myxomatous mitral-valve degeneration
Asthma (or other pulmonary condition)
Heat stroke

Drug abuse

Other cardiovascular cause

Long-QT syndromef

Cardiac sarcoidosis

Trauma involving structural cardiac injury

Ruptured cerebral artery




Nahla smrt !}
Primarni a sekundarni

prevence nahle smrti

Implantace ICD

kardiomyopatie!!!



Rizikove faktory nahle srdecni smrti

1. Rodinna anamneéza nahlého kardialniho umrti
2. Nevysvetlitelna synkopa

3. Behy nesetrvalé komorove tachykardie

5. 1 Tloust’ka steny LK

6. Obstrukce v LVOT

7. Dilatace levé sine

(8. Abnormalni reakce TK na zatez)

Vypocet 5 leteho rizika SCD dle kalkulatoru ESC a zvazeni ICD



Dilatacni kardiomyopatie
(DKMP)



Dilatacni kardiomyopatie - definice

Onemocnéni charakterizované dilataci a systolickou
dysfunkci levé komory (snizenou EF).

Tize postizeni levée komory neni vysvetlitelna ICHS,
arterialni hypertenzi, chlopenni

Ci vrozenou srdecni vadou.

Prevalence ~ 1: 2000



Dilatacni kardiomyopatie - etiologie

Myokarditida — zanetliva kardiomyopatie

Etylismus

Kardiotoxicka lécba

Tachykardii indukovana kardiomyopatie
Endokrinopatie, nutricni deficity

Systémova onemocneni, autoimunitni postizeni
Peripartalni kardiomyopatie

Geneticky podminené formy (20-40% idiopatickych)
Idiopaticka



Dilatacni kardiomyopatie:
symptomy a fyzikalni nalezy

Dusnost Srdecni hrot vice lateralne

Pa'pitace d kaUdéIné

Bolest na hrudi Systolicky Selest na hrote

s propagaci do axily

Unava
mitralni requrgitace
Kasel ( gurg )
e Tachykardie resp. cval
Synkopa / ¥

Inspiraéni chrupky

Znamky pravostranného selhavani



Dilatacni kardiomyopatie - EKG

Blokada levého raménka Tawarova — vztah k indikaci CRT !




Dilatacni kardiomyopatie - echo

12/07/2007 11:07:46 N o v
Octave y

Freq.: 1.7 MHz/3.4 MHz ‘ i

Proc.: /111.0/10.0/5.9/0.7 ¢ N
Power: 0.0 dB ..~
FPS:32.5
Depth: 12.0 cm

(4|
/7

o

o

| f"m“‘.*w b ":;bﬂ'

“,-

94
14:96 HR



Dilatacni kardiomyopatie:
zobrazeni koronarnich tepen
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Dilatacni kardiomyopatie - terapie

 Rezimova opatreni
 Farmakologicka lécba = léCba srdecniho selhani
- ACEI a v pripade intolerance sartany
- Betablokatory
- Diuretika
- Inhibitory mineralokortikoidnich receptoru
- ARNI (sacubitril/valsartan)
- lvabradin, Digoxin, Amiodaron
- Antikoagulacni lécba

 |ICD aCRT-D

 Transplantace srdce, mechanicka podpora obéhu (LVAD)



Dilatacni kardiomyopatie:
dysynchronie pri LBBB a moznost CRT

100372006 13:04:50 v

Octave :

Freq.: 1.7 MHz/3.4 MHz :

Proc.: /11.0/10.0/5.9/0.7 A
Power: 0.0 dB

FPS:34.2

Depth: 17.0cm




Dilatacni kardiomyopatie

resynchronizacni lécba + ICD

ICD:
Sekundarni prevence: prekonana nahla smrt (zastava obéehu)
Primarni prevence: trvajici EF LK pod 35% i pri optimalni medikaci
srdecniho selhani, NYHA I

CRT (resynchronizace, biventrikularni kardiostimulace):
NYHA Il a IV, QRS > 120ms, EF pod 35%

J

CRT-D (kombinovana funkce ICD a resynchronizace)



Restriktivni kardiomyopatie
(RKMP)



Restriktivni kardiomyopatie - definice

Onemocneéni charakterizované restriktivni fyziologii
srdecnich komor, které maji normalni Ci snizeneé
objemy a nejsou hypertrofické a jejich ejekc€ni frakce

je (relativne) zachovala.



Restriktivni kardiomyopatie - katetrizace

Fenomén dip-plateau (znameni odmocniny)
Vysoké plinici tlaky LK i PK (LVEDP, RVEDP)
Ekvalizace LVEDP, RVEDP
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Restriktivni kardiomyopatie - etiologie

 Mimo tropy - nejcastéeji amyloidoza (AL Ci ATTR forma)

* V rovnikoveé Africe endemicky endomyokardialni fibroza

 Dalsi priciny:

- radiace Ci chemoterapie

- Ildiopaticka (geneticky podminéna)

- stradave choroby
- sarkoidoza

- postizeni tumory atd.



Restriktivni kardiomyopatie - manifestace

Postupné se zhorsujici oboustranné (mestnaveé) srdecni selhani:
- otoky DK
- ascites
- dusnost
- unavnost (znamky nizkého srdecniho vydeje)

- hypotenze (ortostaticka)

Mozna je symptomatika od arytmii, v€etne kardioembolickych prihod



Amyloidoza srdce
echokardiografie

normal amyloid
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Restriktivni plnéeni komor pomoci Dopplerovské techniky



Amyloidoza - EKG
- nizka voltaz QRS komplexu, hlavné v konc¢etinovych svodech

- obraz pseudoinfarktu / jizvy ve V1-V3
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Amyloidoza — magneticka rezonance

Kontrastni vysetreni:

’
typické vychytavani kontrastu I
myokardem Y e
2 f/ / - s\\
U vy 4 el
neinvazivni biopsie myokardu !! ‘ \ -
- ' ~ ' J
Biopticka diagnostika amyloidozy: :
extrakardialni biopsie — rektum, % o e L
bfigni tuk , ledviny ... Py }x
— kdyz pozitivni, neni nutna biopsie & = L

myokardu



Amyloidoza srdce — lécba
Lécba srdec¢niho selhavani, ale velmi omezena:
jen diuretika, spironolakton

nepodavame ACE inhibitory, betablokatory, Digoxin

(sklon k hypotenzi, riziko bradykardie pfi infiltraci pfevodniho systému)
udrzeni sinusoveho rytmu - amiodaron

antikoagulace — vyrazna tendence k tvorbé trombu
| pri sinusovem rytmu

lécba zakladniho onemocnéni — myelom, amyloido6za
(kortikoterapie, cytostatika, transplantace kostni drené)

transplantace srdce (?)



Arytmogenni kardiomyopatie



Arytmogenni kardiomyopatie
- typicky autozomalneé dominantni dedicnost
- nahrazovani myokardu pravée komory fibrolipomatézni
tkani
» fokalne / difuzne, od epikardu k endokardu
* typicky v mistech postizeni akineza, dyskineza Ci aneuryzma

- dnes termin Arytmogenni kardiomyopatie s postizenim
PK (ARVC) / s postizenim LK (ALVC) / biventrikularnim
postizenim



ARVC - klinické manifestace

Asymptomaticti jedinci — nahodné, EKG zmeény, rodinny screening
Symptomy — projevy arytmii:

- palpitace

- pre- synkopy

- nahla smrt !!! (€asta pric¢ina u sportovcu jako HKMP)

(znamky srdecCniho selhavani jen raritne- pri postizeni levée komory, ale i

zde vetsinou dominuje arytmické symptomy)



- ARVC- EKG o
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ARVC- Echokg
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ARVC - magneticka resonance

Porucha kinetiky
prave komory

Fibroza steny PK




ARVC - lecba

Asymptomaticti jedinci — pravidelné sledujeme + rodinny
screening

Palpitace, komorove extrasystoly, necetné nesetrvalé
komorové arytmie — antiarytmika: betablokatory, sotalol,

amiodaron, ....

Cetné béhy nesetrvalych KT, opakované synkopy, silné
pozitivni rodinna anamneéza / stp. nahle smrti

— implantace ICD (primarni/ sekundarni prevence NS)



03/06/2009 14:16:27

Nonkompaktni kardiomyopatie
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Takotsubo kardiomyopatie / syndrom

- jinak téz akutni hrotové ,,balénovani“, ,,stressova“ kardiomyopatie ...

- klinicky obraz vétsinou imituje akutni koronarni syndrom !!!

- pri€iny: fada teorii- vasospasmus, porucha mikrocirkulace, zanét ...
hlavni terorie - katecholaminergni teorie (toxicky efekt

megahladin krevnich katecholaminu na myokard)

coobklalal

" narepinephrine

|
1" T
|
S
!

left _—+
ventricle | |

catecholamine-induced transSient myocardial stunning http://takotsubo.com/



Takotsubo (kardiomyopatie) syndrom

18/05/2005 13:30:39 o v

68:168



Takotsubo (kardiomyopatie) syndrom

Typicky u postmenopauzalnich zen v souvislosti se stresem

Nutné zobrazeni koronarnich tepen (obvykle SKG)

a vylouceni pritomnosti culprit léze

Porucha kinetiky presahuje povodi koronarni tepny a je prechodna

(normalizace systolické funkce/ejekéni frakce nejpozdéji

do 6 mésicu)

VysSe elevace troponint neodpovida tizi poruse kinetiky LK ( x IM)

Lécba: betablokatory, leCba srdecniho selhani, arytmii



Myokarditis



Myokarditis — priciny

* (post)infekcni

virova: enteroviry (coxsackie), adenoviry, EBV,
HSV, parvovirus B19, HIV ......

bakterialni

spirochety: Borrelia burgdorferi

mykoticka, rickettsie, protozoa, parazitarni

Vzacneé:
e Imunitné-navozena myokarditis

alerg. reakce na léky, autoantigeny (sklerodermie, sarkoidoza ...)

» toxicke
leky (kokain), tézké kovy, dalsSi (hadi jedy...)



Myokarditis — symptomy

- Siroka skala

asymptomaticky prubéh — Sok, nahla smrt

* Objeveni se symptomu vétSinou 2-3 tydny po viroze:
dusnost, unavnost (~ symptomy srdecniho selhavani)
palpitace
synkopy
stenokardie

sok, nahla smrt



Myokarditis — fyzikalni nalez, EKG, laborator

Fyzikalni nalez: Siroka skala

nic ... znamky srdecniho selhavani ... arytmie ... sok

EKG
sinusova tachykardie
rada nespecifickych zmen ST-T useku

arytmie (supraventrikularni, komoroveé; bradyarytmie-
blokady)

Laboratof: zvyseni kardiomarkeru — troponin, CK-MB
(jina kinetika v Case nez u AlM)




Myokarditis — echokardiografie

31/01/2007 09:41:18 : v

| normalni nalez !!

Freq.: 1.7 MHz/3.4 MHz
Proc.: /16.0/2.0/5.9/0.2

Power: 0.0 dB
FPS:70.3

Lokalni ci globalni dysfunkce ==
(snizena EF) levé komory

Ztlusteni steny komory edémem
Trombus ? "y

Perikardialni vypotek

149
13:127 HR




Myokarditis - magneticka rezonance

neinvazivni tkanova charakteristika znamek myokarditis !

- vzdy provést pri podezreni na myokarditis, pokud dostupné

Otok myokardu Nekroza myokardu
T2W obraz kontrastni vysetreni




Myokarditis — diagnoza

v Klinicky suspektni myokarditida
Klinicky obraz, EKG, echokg, troponin, MRI

v Biopticky potvrzena myokarditida



Myokarditis — lécba
Klidovy rezim (aspon 2-3 tydny)

Specificka lécba dle etiologie — neni zcela standardni lIéCbou,
zalozena na vysledku biopsie;

Imunosuprese u velkobunecne myokarditis, po vylouceni
perzistujici infekce, ATB u bakterialni etiologie...

Lécba arytmii
Lécba srdecniho selhani — dle jeho tize:
ACE inhibitory/sartany, betablokator (tyto ne pri akutnim selhani)
Diuretika, spironolakton
Katecholaminy
Podpora obehu — IABP, jiné doCasne srdecni podpory

Transplantace srdce



Choroby perikardu:
Perikarditidy, tamponada



Akutni perikarditis - etiologie

1. ldiopaticka (dfive nazyvana akutni benigni) perikarditida

- viry (Coxsackie B, echovirus, adenovirus, HIV, virus Ebsteina-Barrové, varicelly aj.)
— bakterie (koky, haemophilus, TBC aj.)
— houby (actinomyces, candida, histoplasma, nocardia aj.)
- paraziti (entamoeba, echinococcus, toxoplasma aj.)
3. Imunologické pfi¢iny
- relapsujici perikarditida
— po srdeénim infarktu (Dresslertv syndrom)
—- postperikardiotomicky syndrom

— choroby pojivové tkané (revmaticka horecka, systémovy lupus erythematodes,
revmatoidni artritida, systémova sklerodermie, Sharptv syndrom aj.)

4. Maligni nadory (primarni | metastazuijici)

5. Po ozareni

6. Selhani ledvin

7. Trauma (zevni penetrujici i nepenetrujici, perforace katétrem nebo stimulacni elektrodou)

8. Disekujici aneuryzma aorty, ruptura srdce

9. Hypotyredza

10. Léky (hydralazin, prokainamid, minoxidil, fenytoin, isoniazid, antikoagulancia, trombolytika aj.)

11. Vaskulitidy (polyarteriitis nodosa, Churglv-Straussové syndrom, Wegenerova granulo-
matoza, Behcetova choroba aj.)

12. Amyloidéza, sarkoidoza
13. Talasemie
14. Chyloperikard




Akutni perikarditis - symptomy

Bolest - dominantni symptom
prekordialni, retrosternalni, respiracne vazana, iradiace,

trva hodiny-dny, uleva vsedé/predklonu

V predchorobi priznaky zakladniho podkladového onemocnéni
(viroza, systémoveé onemocneni, malignita ...)

Sub- febrilie

Unava

Dusnost



Akutni perikarditis - diagnostika

Fyzikalni nalez — perikardialni treci selest

RTG hrudniku — pri absenci velkého vypotku normailni, jinak
vakovita dilatace stinu srdce

EKG- viz dale

Laborator — FW, CRP, KO (leukocyty), troponin (soucasne
postizeni subepikardialniho myokardu Ci az
perimyokarditis)

Echokardiografie (pritomnost vypotku), MRI



Akutni perikarditis — vyvoj EKG

Faze 1:
difizni, konkavitou vzhuru obracené elevace ST useku,
deprese useku PR

Faze 2:
normalizace ST a PR useku

Faze 3:
difuzni negativity vin T

Faze 4:
normalizace vin T



Akutni perikarditis - echokardiografie

Bez vypotku, echokg normalni nalez Vypotek v perikardu
Pericarditis sicca Pericarditis exudativa
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Perikardialni vypotek — echokardiografie

Zakladni metoda k hodnoceni pritomnosti a velikosti vypotku v perikardu

a pritomnosti tamponady

Maly vypotek Stredné velky vypotek
31/07/2009 10:04:21 " 16/10/2009 07:31:22 "
v SV I
i
" — .5\ ﬁ;ﬁ{’,
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Akutni perikarditis - léCba
Podle priciny:
« Akutni idiopatickal/virova perikarditis, postperikardiotomicky
syndrom:

nesteroidni antiflogistika (Ilbuprofen, Aspirin, Indometacin)

+ kolchicin
vyhybame se kortikoidum — az 2. volba (vysSi riziko relapsu)
« Jineé priciny:

léecba zakladniho onemocnéni



Akutni perikarditida
Kdy punkce perikardu?

- tamponada
- z diagnostickych duvodu:
znama Ci suspektni purulentni / bakterialni perikarditida

znama Ci suspektni nadorova perikarditida

pri trvajicim stredné velkém a velkém vypotku

nejasné etiologie



Tamponada

muze vzniknout u jakékoliv perikarditis !

Vypotek prekrocCi rezervni objem perikardu,
narust intraperikardialniho tlaku — omezeni plnéni

srdeénich oddilu, predevsim pravostrannych (nizkotlaké)

Dulezity je nejen objem, ale i rychlost tvorby vypotku !




Tamponada - symptomy

Beckova trias:

- hypotenze (az sok)

- tiché srdecni ozvy

- zvysena naplin krcnich zil
Dusnost, slabost, oprese na hrudi

Tachykardie

Pulsus paradoxus (inspiracni pokles systol. TK > 10mmHg)



Tamponada - echokardiografie

Suverénni diagnosticka metoda !!!

Velikost vypotku, kolaps pravostrannych oddilli, jiné — dopplerovské —
znamky tamponady

Naplanovani a vedeni punkce perikardu

26/03/2009 13:49:10




Tamponada — punkce perikardu
Sterilni podminky

Optimalné pod echokardiografickym vedenim
Lokalni anestezie

V misté nejvétsi separace perikardialnich listi vypotkem

(aspon 10mm pro bezpecnou punkci), pigtail katetr

Optimalneé subkostalni pristup (v pripade punkce ,,naslepo®)




