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Souhrn

T. MikuSova, P. Bothova, J. Meluzin

Nekompaktni kardiomyopatie je vzacné onemocnéni srdecniho svalu, pro jehoz Ié¢bu nemame guide-
lines. V kazuistice uvadime pripad mladé zeny se synkopami, u které bylo zjisténo toto onemocnéni.
Vzhledem k vyskytu nahlého umrti v roding, opakovanym synkopam a neischemické kardiomyopatii
s dobrou ejekéni frakei byla indikovana k zavedeni implantabilniho kardioverteru-defibrilatoru (ICD).
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Abstract

Young woman with syncopes. Isolated left ventricular non-compaction is a rare disorder. There are
provided no guidelines for its management. Our case report describes the case of a young woman
suffering from syncopes in whom this disease was diagnosed. ICD implantation was recommended
due to the occurrence of sudden death in her family, repeated incidence of syncopes and non-ischemic

cardiomyopathy with preserved ejection fraction.
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Kazuistika

30leta zena, matka dvou déti sledovana s au-
toimunitni tyreoiditidou, jinak zdrava, byla po
recidivé synkopy hospitalizovana v okresni
nemocnici. Pacientka prodélala kratkodobou
ztratu védomi, které predchazelo buseni
srdce a poceni. EKG kfivka byla pfi pfijeti do
nemocnice normalni.

Za hospitalizace byla resuscitovana pro 10se-
kundovou asystolii. Po zavedeni do¢asné kardio-
stimulace si pacientka zacala stézovat na tora-
kalgie, nove byl zjistén pansystolicky Selest.

Pro podezfeni na perforaci myokardu elek-
trodou doc¢asné kardiostimulace byla pfelo-
Zena k dofeSeni na naSe pracovisté. CT srdce
atranstorakalniitransezofagealniechokardio-
grafické vySetfeni bylo bez jasnych znamek
perforace, na echokardiografii bylo vysloveno
podezfeni na intramuralni hematom ve sténé
pravé komory a zaroven byl popsan obraz od-
povidajici diagnéze nekompaktni kardiomyo-
patie. EKG monitorace byla bez zachytu za-
vazné arytmie. Pod echokardiografickou
kontrolou byla vytazena elektroda do¢asné
kardiostimulace, o perforaci myokardu neslo.
Po vykonu vymizely torakalgie i pansystolicky
Selest. Pacientka byla nadéle stabilni, trval si-
nusovy rytmus, bez arytmif.

Provedeni magnetickeé rezonance potvrdilo
diagnézu nekompaktni kardiomyopatie. Jina

zévazna patologie nebyla popsana, systolicka
funkce levé komory byla normalni, ejekéni
frakce 60 %, nebyly znamky patologického
enhancementu po podani gadolinia.

Po dopInéni rodinné anamnézy jsme zjis-
tili, ze déd z otcovy strany zemfel ndhle ve
33 letech, otec byl vySetfovan pro arytmie,
stryc a sestfenice prodélali opakované kolap-
sové stavy. Anamnéza z matciny strany byla
vzhledem k vyskytu nekompaktni kardiomyo-
patie negativni.

K doSetreniarytmiia arytmogenniho poten-
cialu pacientky bylo provedeno elektrofyzio-
logické vySetfeni, které neprokazalo AVNRT
Ci akcesorni drahu, taktéz programovang sti-
mulace komor byla negativni, Wenckebachlv
bod byl 150/min. Test na naklonéné roviné
pacientka opakované absolvovala v minulosti
s normalnim nalezem.

Koronarografie vzhledem k nizké pravde-
podobnosti vyskytu ischemické choroby sr-
decni u mladé Zeny bez rizikovych faktor(i roz-
voje aterosklerézy nebyla provedena.

Prestoze pacientka méla dobrou systo-
lickou funkci levé komory srdecni a negativni
elektrofyziologické vySetfeni, bylo pro dia-
gndzu nekompaktni kardiomyopatie, vyskyt
recidivujicich synkop u pacientky a néhlou
smrt v rodiné indikovano zavedeni implan-
tabilniho kardioverteru-defibrilatoru (ICD).

Implantace byla komplikovana iatrogennim
pneumotoraxem vlevo, ktery byl feSen zave-
denim hrudni drenédze s postupnou Upravou
stavu. Antikoagulacni terapie nebyla nasa-
zena pro dobrou ejekéni frakci levé komory.
Byl zaveden ramipril v davce 1,25 mg denné.
Pacientka byla propusténa do ambulantni
péce bez subjektivnich potizi, kardiopulmo-
nalné kompenzovana. Bylo zahdjeno gene-
tické vySetteni, vysledky viak jesté v téchto
dnech nejsou k dispozici. Doporucili jsme kar-
diologické dosetfeni ostatnich ¢lend rodiny.

Diskuze

Nekompaktni kardiomyopatie levé komory
(left ventricular non-compaction — LVNC) je
onemocnéni, které si ziskalo pozornost pre-
deviim v poslednich 25 letech. Poprvé bylo
popsano Grantem v roce 1926, ale jako kli-
nickou jednotku jej poprvé uvedli Duek et al
vroce 1975 [1]. Nekompaktni kardiomyopatie
mlze byt spojena s dalsimi vrozenymi anoma-
liemi. V pFipadé€, Ze je pouze samotné srdce
postizeno vyraznymi trabekulami a hlubokymi
recesy, se jedna o tzv. izolovanou nekompaktni
kardiomyopatii, kterou se budeme déle zabyvat.

Nekompaktni kardiomyopatie nejspis
vznika pfi poruSe embryonalniho vyvoje kom-
paktni vrstvy myokardu, kdy ve fetalnim a fi-
nalné vyvinutém srdci nadale pretrvava st tra-
bekul. Onemocnéni je geneticky heterogenni
s vyskytem sporadickych i familiarnich forem.
Zda se, ze autozomalné dominantni dédic-
nost prevazuje nad X-vazanou. Bylo zazname-
nano i nékolik autozomalné recesivnich pfi-
padd [2].

Prvotni diagnéza je pfedeviim echokar-
diograficka. V literatufe je zminéno nékolik
klasifikaci, podle kterych Ize nalez hodnotit.
V praxi jsou nejCastéji uzivana kritéria dle
Jenniho et al [3]:

ztlustély myokard s dvouvrstvou strukturou

slozenou z tenké kompaktni epikardialni

vrstvy (C) a daleko silnéjsi nekompaktni en-
dokardialnivrstvy (N) tvofenou siti trabekul
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Obr. 1. Echokardiograficky obraz
nekompaktni kardiomyopatie —
parasternalni kratka osa na konci
systoly, pomér nekompaktni ke
kompaktni vrstvé je > 2.

s hlubokymi endomyokardiélnimi prostory;
pomér N: Cje>2 (obr. 1),

predominantni lokalizace je mid-laterdln,
mid-inferiorni a apikalni (obr. 2),

typické je barevné dopplerovské zobrazeni
hlubokych intertrabekularnich vybézkl vy-
pinénych krvi z levé komory,

absence dalsich srdecnich abnor-
malit (v pfipadé izolované nekompaktni
kardiomyopatie),

typ zobrazeni k hodnoceni: kratka osa,
méfeni poméru N/C na konci systoly.

P¥i zobrazeni magnetickou rezonancije také
klasifikaci vice. Nejpouzivanési je kritérium dle
Petersena et al [4], kdy pomér mezi nekom-
paktni a kompaktni vrstvou je > 2,3. Méfeni je
provedeno na konci diastoly (obr. 3). Znamky
opozdéného enhancementu deteku;ji fibrozu
myokardu, kterd je spojena s horsi prognézou.

K dofeSeni symptomatickych arytmii a syn-
kopalnich stav(i je tfeba provedeni elektrofyzio-
logického vySetfeni. Opomenuto by nemélo
byt genetické vySetfeni a rodinny screening

Obr. 3. Obraz nekompaktni kardio-
myopatie magnetickou rezonanci,
end-diastola — pomér mezi nekom-
paktni a kompaktni vrstvou je > 2,3.

Obr. 2. Echokardiograficky obraz
nekompaktni kardiomyopatie — pre-
dominantni lokalizace je mid-late-
ralni a apikalni.

u pfibuznych prvniho stupné. PFi podezieni na
myopatii (skeletalni/mitochondrialni) by mél
byt pacient vySetfen neurologem.

Pocatecnimi symptomy byvaji atypické
torakalgie, dudnost nebo palpitace. EKG
znamky jsou nespecifické — byva pfitomna
blokada levého Tawarova raménka, znamky
hypertrofie levé komory srdecni, abnormality
v repolarizacni fazi, ale kfivka mize byt prede-
v&im u mladsich lidi i zcela normaln.

Typickymi komplikacemi pokrocilych stadii
této choroby je klasicka triada, do které nalezi
srde¢ni selhani, komorové arytmie a sys-
témova embolizace [5].

Zivot ohrozujici komorové tachykardie
byla zaznamenana u vice nez 20 % pacientl
s nekompaktni kardiomyopatii. Nebezpecim
nahlé smrti jsou ohroZeni pfedeviim pacienti
s pokro€ilym onemocnénim, u kterych do-
chazi pravdépodobné v dlsledku poruchy mi-
krocirkulace k fibréze myokardu, jez tvofi aryt-
mogenni substrét [6-8].

Indikace primarné preventivni implantace
ICD u pacienta s nekompaktni kardiomyopatif
a dobrou funkei levé komory mize byt sporna.
V literatufe je doporuceno pristupovat k ta-
kovym pfipaddm podobné jako k pacientlim
s neischemickou kardiomyopatif.

O indikaci sekundéarné preventivni implan-
tace ICD ¢i zavedeni resynchronizacni te-
rapie u osob s pokrocilym srdeénim selhanim,
EF LK pod 35 % v pfipadé diagndzy nekom-
paktni kardiomyopatie nenitfeba pochybovat [9].

Asymptomaticti pacienti s dobrou funkeci
levé komory by mély byt sledovani minimélné
kazdé dva roky s provedenim echokardio-
grafie a 24hodinového sledovani EKG. Lécba
srde¢niho selhani by méla byt vedena dle gui-
delines. Antikoagulacni terapie je v literatufe

doporucena u pacientl s poklesem ejekéni
frakce levé komory pod 40 % [5].

Zavér
Nekompaktni kardiomyopatie je vzacné one-
mocnéni, které i vzhledem k absenci guidelines
vyzaduje ve stanoveni vySetfovaciho a léCeb-
ného postupu individualni pfistup, ktery by mél
byt v souladu s nejnovejSimi poznatky mediciny.
V souvislosti se zdokonalovanim zobra-
zovacich metod je mozno oCekavat Castéjsi

z&chyt tohoto onemocnéni.

Préce byla vypracovana v ramci Vyzkum-
ného zéméru MSMT - MSM0021622402.
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