
Choroby myokardu 

a perikardu



Definice kardiomyopati²

Porucha myokardu, kdy srdeļn² sval je struktur§lnŊ                       

a funkļnŊ abnorm§ln², a to pŚi absenci takov®ho 

koron§rn²ho postiģen², arteri§ln² hypertenze, chlopenn²              

ļi vrozen® srdeļn² vady, jeģ by bylo dostateļn®                            

k vyvol§n² pozorovan® abnormality myokardu

ESC klasifikace 2008



Kardiomyopatie

HKMP DKMP RKMP ARVC Neklasifikovan®

Famili§rn²/Genetick®Nefamili§rn²

NeidentifikovanĨ                              

genovĨ defekt

Subtyp                   Idiopatick§Subtyp

ESC klasifikace kardiomyopati²



Hypertrofick§kardiomyopatie

(HKMP)



Hypertrofick§ kardiomyopatie - definice

OnemocnŊn² charakterizovan® hypertrofi² lev® komory, 

kterou nelze vysvŊtlit arteri§ln² hypertenz² 

ļi aort§ln² vadou (sten·za).

ÅNejļastŊji postiģen² septa komor

ÅNezvŊtġen§ LK s norm§ln² EF

Å30-70% - dynamick§ obstrukce                                

v klidu ļi pŚi n§maze                    

(hypertrofick§ obstruktivn² kardiomyopatie)

ÅNejļastŊjġ² dŊdiļn® onemocnŊn² srdce (prevalence 1:500)                      

AD dŊdiļnost ïtypicky mutace proteinŢ sarkom®r



Hypertrofick§ kardiomyopatie

ü 95% sarkomerick§forma ïAD typ dŊdiļnosti

ü 5% nesarkomerick®formy, tzv. fenokopie 

- jinĨ typ dŊdiļnosti

- napŚ. Fabryho choroba (X-v§zan§)



ÅDuġnost

ÅBolesti na hrudi

ÅPalpitace

ÅSynkopa

ÅN§hl§ smrt

ÅAsymptomatick§

ÅSystolickĨ ġelest 

- imituj²c²  aort§ln² sten·zu  

(obstruktivn² forma)

- mitr§ln² regurgitace

ÅZvedavĨ¼der hrotu

ÅTypick® n§lezy u nŊkterĨch 

nesarkomerickĨchforem

Hypertrofick§ kardiomyopatie:  
symptomy a fyzik§ln² n§lezy



Hypertrofick§ kardiomyopatie - EKG

Volt§ģov§krit®ria hypertrofie lev® komory

VĨrazn® zmŊny repolarizace (vĨrazn® negativity vln T) dominantnŊ nad levou 

komorou ïhrudn² svody, I, aVL



Hypertrofick§ kardiomyopatie

echokardiografie

norm§ln² jedinec HKMP



Hypertrofick§ obstruktivn² kardiomyopatie

echokardiografie

Dynamick§ obstrukce vĨtoku LK 

(dopŚednĨpohyb pŚedn²ho mitr§ln²ho c²pu v systole- SAM)
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Dynamick§ obstrukce vĨtokov®ho traktu

obstrukce LVOT

SAM



Hypertrofick§ obstruktivn² kardiomyopatie

kvantifikace obstrukce ïstupnŊ z¼ģen²

Dopplerovsky pŚi echokg

Detekce klidov® / provokovan® 

obstrukce

®

dŢleģit® pro volbu terapie



Hypertrofick§ kardiomyopatie                                     

ïmagnetick§ rezonance
Detekce hypertrofie, jej² lokalizace a maximum,                                                                        

pŚ²tomnost dynamick® obstrukce vĨtoku LK, funkce LK,                                                                         

loģiska fibr·zy (kontrastn² vyġetŚen²) ïvztah k arytmi²m 



Hypertrofick§ kardiomyopatie ïl®ļba

Asymptomatiļt² jedinci ïnel®ļ²me l®ky, pravidelnŊ sledujeme 

(+ rodinnĨ screening ïprvostupŔov²  

pŚ²buzn² ïopakovanŊ  !!)

- vĨluka z§vodn² sportovn² ļinnosti

Fibrilace s²n² ïelektrick§ kardioverze, antikoagulace

N§mahov§ duġnost, stenokardie (obstruktivn² forma)

ïbetablok§tor /verapamil

minim§ln² d§vka diuretika

perzistence symptomŢ ­sept§ln² alkoholov§ ablace (PTSA)            

nebo chirurgick§ myektomie (hlavnŊ USA)



Perkut§nn² sept§ln² myokardi§ln²

alkoholov§ ablace (PTSMA)

Perkut§nn² pŚ²stup

Instilace mal®ho mnoģstv² ļist®ho 

alkoholu do sept§ln² vŊtve RIA ­

Ăinfarktñ ļ§sti baze

mezikomorov®ho septa,                          

jeho zeslaben² v tomto m²stŊ                          

­oslaben²/vymizen² obstrukce



N§hl§ smrt u mladĨch- HKMP nejļastŊjġ² pŚ²ļina !



N§hl§ smrt !!!!

Prim§rn² a sekund§rn²

prevence n§hl® smrti                     

u hypertrofick® 

kardiomyopatie!!!

Implantace ICD



1. Rodinn§ anamn®za n§hl®ho kardi§ln²ho ¼mrt²     

2. NevysvŊtliteln§ synkopa                                            

3. BŊhy nesetrval® komorov® tachykardie 

5. ŷ TlouġŠka stŊny LK 

6. Obstrukce v LVOT

7. Dilatace lev® s²nŊ

(8. Abnorm§ln² reakce TK na z§tŊģ)

Rizikov® faktory n§hl® srdeļn² smrti

VĨpoļet 5 let®horizika SCD dle kalkul§toru ESC a zv§ģen² ICD



Dilataļn²kardiomyopatie

(DKMP)



Dilataļn² kardiomyopatie - definice

OnemocnŊn² charakterizovan® dilatac² a systolickou 

dysfunkc² lev® komory (sn²ģenou EF). 

T²ģe postiģen² lev® komory nen² vysvŊtliteln§ ICHS, 

arteri§ln² hypertenz², chlopenn² 

ļi vrozenou srdeļn² vadou.

Prevalence ~  1: 2000



Dilataļn² kardiomyopatie - etiologie

ÅMyokarditida ïz§nŊtliv§ kardiomyopatie 

ÅEtylismus

ÅKardiotoxick§l®ļba 

ÅTachykardi² indukovan§ kardiomyopatie

ÅEndokrinopatie, nutriļn² deficity

ÅSyst®mov§ onemocnŊn², autoimunitn² postiģen²

ÅPeripart§ln²kardiomyopatie

ÅGeneticky podm²nŊn® formy (20-40% idiopatickĨch)

ÅIdiopatick§ 



ÅDuġnost

ÅPalpitace

ÅBolest na hrudi

ÅĐnava 

ÅKaġel

ÅSynkopa

ÅSrdeļn² hrot v²ce later§lnŊ                          

a kaud§lnŊ

ÅSystolickĨ ġelest na hrotŊ      

s propagac² do axily          

(mitr§ln² regurgitace)

ÅTachykardie resp. cval

ÅInspiraļn² chrŢpky

ÅZn§mky pravostrann®ho selh§v§n²

Dilataļn² kardiomyopatie:  
symptomy a fyzik§ln² n§lezy



Dilataļn² kardiomyopatie - EKG

Blok§da lev®ho ram®nka Tawarova ïvztah k indikaci CRT !



Dilataļn² kardiomyopatie - echo



Vģdy vylouļit koron§rn² postiģen² !

Dilataļn² kardiomyopatie:
zobrazen² koron§rn²ch tepen



ÅReģimov§opatŚen²

ÅFarmakologick§ l®ļba = l®ļba srdeļn²ho selh§n²

- ACEI a v pŚ²padŊintolerance sartany

- Betablok§tory

- Diuretika

- Inhibitory mineralokortikoidn²chreceptorŢ

- ARNI (sacubitril/valsartan)

- Ivabradin, Digoxin, Amiodaron

- Antikoagulaļn²l®ļba

Å ICD a CRT-D

ÅTransplantace srdce, mechanick§ podpora obŊhu (LVAD)

Dilataļn² kardiomyopatie - terapie



Dilataļn² kardiomyopatie: 

dysynchronie pŚi LBBB a moģnost CRT



Dilataļn² kardiomyopatie                                                                    

resynchronizaļn²l®ļba  + ICD

ICD:

Sekund§rn² prevence:  pŚekonan§ n§hl§ smrt (z§stava obŊhu)

Prim§rn² prevence:  trvaj²c² EF LK pod 35% i pŚi optim§ln² medikaci 

srdeļn²ho selh§n², NYHA II

CRT (resynchronizace, biventrikul§rn²kardiostimulace):

NYHA II a IV, QRS > 120ms, EF pod 35%

Þ

CRT-D (kombinovan§ funkce ICD a resynchronizace)



Restriktivn²kardiomyopatie

(RKMP)



Restriktivn² kardiomyopatie - definice

OnemocnŊn² charakterizovan® restriktivn² fyziologi² 

srdeļn²ch komor, kter® maj² norm§ln² ļi sn²ģen® 

objemy a nejsou hypertrofick® a jejich ejekļn² frakce 

je (relativnŊ) zachoval§.



Restriktivn² kardiomyopatie - katetrizace

Fenom®n dip-plateau (znamen² odmocniny)

Vysok® pln²c² tlaky LK i PK (LVEDP, RVEDP)

Ekvalizace LVEDP, RVEDP


