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Úvod
Obrovskobuněčná myokarditida (giant cell myo-

carditis – GCM) a sarkoidóza srdce jsou prognos-

ticky závažné formy myokarditidy, které jsou re-

zistentní na konvenční léčbu srdečního selhání 

a arytmií. Průběh obou onemocnění lze modi-

fi kovat imunosupresivní léčbou, proto je důle-

žitá časná dia gnostika. Tab. 1 shrnuje klinické 

situace [1,2], kdy je třeba u pa cienta s pode-

zřením na myokarditidu, na GCM a sarkoidózu 

srdce myslet.

Histopatologie GCM 
a sarkoidózy myokardu 
GCM popsal v roce 1905 Saltykow jako fa-

tální případ myokarditidy charakterizovaný 

přítomností obrovských mnohojaderných 

buněk, difuzní zánětlivou infi ltrací a nekrózou 

okolních kardiomyocytů [3,4]. Tato triáda je 

dodnes základem histopatologické dia gnostiky 

GCM. Zánětlivé infi ltráty obsahují především 

T lymfocyty a četné eozinofi ly, pokud se tvoří 

granulomy, jsou nepravidelně tvarované 

(obr. 1). Naproti tomu pro sarkoidózu myokardu 

je typická tvorba dobře ohraničených nekaze-

ifi kujících granulomů z epiteloidních buněk 

s přítomností mnohojaderných buněk, které 

někdy obsahují asteroidní inkluze, tzv. Schau-

mannova tělíska. Tyto granulomatózní změny 

jsou provázeny fi brózou, pouze málo aktivním 

zánětlivým infi ltrátem a minimálním výskytem 

nekrózy kardiomyocytů (obr. 2). Do širší dife-

renciální dia gnostiky granulomatózní myo-

karditidy patří vyloučení infekční příčiny (sy-

fi lis, TBC, mykózy u imunokompromitovaných 

pa cientů), systémových onemocnění (Wege-

nerova granulomatóza), revmatické karditidy 

(Aschoff ovy uzlíky v intersticiu bez významnější 

nekrózy myocytů), hypersenzitivní myokardi-

tidy (eozinofi lní infi ltrát výjimečně provázený 

ojedinělými obrovskými buňkami), reakce na 

cizí tělesa (elektrody, kanyly mechanické pod-

pory) a srdečních lymfomů [3–6]. 

Klinické aspekty GCM
GCM se vyskytuje vzácně, v USA bylo zachy-

ceno u 0,7 % nemocných s provedenou en-

domyokardiální bio psií (EMB) [5]. Patolo-

Souhrn

Obrovskobuněčná myokarditida (GCM) a sarkoidóza srdce jsou vzácné formy myokarditidy, jež jsou rezistentní na konvenční léčbu srdečního selhání a arytmií. 

GCM se manifestuje především jako fulminantní myokarditida nebo subakutně progredující neischemické srdeční selhání. Pokročilá atrioventrikulární blokáda 

a/ nebo komorové tachykardie doprovázejí předchozí manifestace GCM nebo se vyskytují u GCM izolovaně. Sarkoidóza srdce má kromě fulminantního prů-

běhu podobné klinické projevy jako GCM, progreduje však v řádu měsíců. Dia gnostika GCM se opírá především o endomyokardiální bio psii. V případě srdeční 

sarkoidózy má endomyokardiální bio psie malou senzitivitu, při nedia gnostické bio psii vycházíme z histologického průkazu sarkoidózy extrakardiálně a známek 

srdečního postižení na magnetické rezonanci nebo pozitronové emisní tomografi i. U obou onemocnění je přínosná imunosupresivní léčba, kterou je třeba 

často doplnit dalšími nefarmakologickými léčebnými postupy. 

Klíčová slova

obrovskobuněčná myokarditida – srdeční sarkoidóza

Giant cell myocarditis and cardiac sarcoidosis – update 2015

Abstract 

Giant cell myocarditis (GCM) and cardiac sarcoidosis are rare forms of myocarditis resistant to conventional management of heart failure and arrhythmias. GCM 

usually presents as fulminant myocarditis or subacute progressive non-ischemic heart failure. Advanced atrioventricular blockade and/ or ventricular tachycar-

dias either accompany the aforementioned heart failure syndromes or represent predominant clinical manifestations of GCM. Except for the fulminant clinical 

course, cardiac sarcoidosis has a clinical presentation similar to GCM. However, its progression is slower, usually across a time interval of several months. The 

dia gnosis of GCM is based mainly on endomyocardial bio psy. In contrast, endomycardial bio psy has a low sensitivity for the dia gnosis of cardiac sarcoidosis. 

In the case of non-dia gnostic endomyocardial bio psy, we need histological detection of extracardiac sarcoidosis and signs of cardiac involvement revealed 

by magnetic resonance imaging or positron emission tomography to dia gnose cardiac sarcoidosis. Immunosuppressive treatment is a key component of the 

man agement of both diseases. Non-pharmacologic methods of heart failure and arrhythmia management are often necessary. 

Keywords

giant cell myocarditis – cardiac sarcoidosis

Obrovskobuněčná myokarditida 
a sarkoidóza srdce – update 2015

M. Kubánek1, L. Voska2

1 Klinika kardiologie, Kardiocentrum, IKEM, Praha
2 Pracoviště klinické a transplantační patologie, Transplantcentrum, IKEM, Praha

karim 4 2015.indb   295 14.12.2015   14:17:19

proLékaře.cz | 9.7.2026



296 www.kardiologickarevue.cz

Obrovskobuněčná myokarditida a sarkoidóza srdce – update 2015

rozvoj srdečního selhání subakutní, progrese 

onemocnění byla patrná v týdnech. Typická 

byla rezistence na léčbu a častější výskyt ma-

ligních arytmií a atrioventrikulární blokády 

[3–6,9]. Recentní fi nská práce [10] ukázala, že 

ve spektru manifestací onemocnění došlo 

v posledních 20 letech k vývoji. GCM byla 

v této práci aktivně vyhledávána v rizikových 

skupinách pa cientů. Onemocnění se mani-

festovalo v 31 % srdečním selháním, v 30 % 

izolovanou pokročilou atrioventrikulární blo-

kádou, ve 22 % setrvalou komorovou tachy-

kardií, v 13 % bolestmi na hrudi napodobu-

jícími akutní koronární syndrom a ve 4 % 

oběhovou zástavou při fi brilaci komor [10].

Pro dia gnostiku GCM je zásadní EMB. 

U pa cientů z registru GCM z 90. let 20. sto-

letí s provedenou EMB a dostupným explan-

tátem srdce nebo excizí levé komory při im-

plantaci mechanické srdeční komory byla 

zjištěna senzitivita EMB pro dia gnostiku GCM 

82–85 %. Jednalo se však o pokročilé formy 

onemocnění [11]. Údaje z fi nského registru [10] 

prokázaly, že opakování EMB zvýší senziti-

vitu pro detekci GCM z 68 % při prvním vy-

šetření na 93 % při rebio psii. V registru GCM 

z 90. let byl medián přežívání bez nutnosti sr-

deční transplantace od manifestace symp-

tomů 5,5 měsíce. U nemocných léčených 

imunosupresivní léčbou (cyklosporin, korti-

koidy a v ně kte rých případech azathioprin 

nebo monoklonální protilátka proti T lymfo-

cytům) byla tato doba významně delší oproti 

nemocným bez imunosuprese (12,6 měsíce 

vs. 3 měsíce). Nicméně prognóza onemoc-

nění nebyla příznivá, 70 % nemocných zemřelo 

nebo podstoupilo transplantaci srdce po roce 

sledování [4,9]. Jedná se však o retrospek-

tivní práci, kombinovanou imunosupresivní 

gové popsali prevalenci 6,6–23,4 případů 

na 100 000 autopsií [5]. Jedná se o idiopa-

tické onemocnění. Až ve 20 % případů byla 

dokumentována asociace s autoimunitními 

chorobami (ulcerózní kolitida, Crohnova 

nemoc, myozitida kosterních svalů, mya-

stenia gravis, thyroiditida, Takayasuova arte-

ritida aj.). Jindy byla GCM spojena s výskytem 

nádorů (thymom, bronchogenní karcinom, 

lymfomy atd.) nebo lékovou alergií (antiepilep-

tika) [3–6]. Autoimunitní etiologii GCM podpo-

rují také experimentální data. Obraz GCM lze 

v experimentu vyvolat imunizací krysy kmene 

Lewis myozinem [7] nebo přenosem T lymfo-

cytů od postiženého jedince [8]. 

První klinické popisy onemocnění z 80. let 

20. století, vycházely především z nálezů GCM 

zachycené při autopsii nebo z explantátů 

srdce při transplantaci [3–5]. Klinický obraz 

onemocnění upřesnily údaje z multicentric-

kého registru GCM [9] z konce 90. let, kdy již 

byla běžně dostupná EMB. GCM se projevila 

v 75 % známkami srdečního selhání, ve 14 % 

symp tomatickými komorovými tachykardiemi 

a v 5–8 % kompletní atrioventrikulární blo-

kádou [4]. Srdeční selhání probíhalo u části ne-

mocných pod obrazem fulminantní myokar-

ditidy s echokardiografi ckým nálezem rychle 

progredující systolické dysfunkce nedilato-

vané levé komory se ztluštěním stěn. Jindy byl 

Indikace k EMB Třída doporučení Klinický význam

obraz fulminantní myokarditidy – akutní srdeční 

selhání v trvání do dvou týdnů, hemodynamická 

nestabilita, nedilatovaná LKS se ztluštěním stěn, 

pozitivní kardiospecifi cké enzymy 

I

odlišení lymfocytární od obrovskobuněčné a eozino-

fi lní nekrotizující myokarditidy – indikace k imuno-

supresi a zvážení implantace biventrikulární mecha-

nické podpory u posledních dvou forem

obraz DKMP v trvání dvou týdnů až tří měsíců, rezis-

tentní k léčbě srdečního selhání, běhy komorových 

tachykardií, záchyt atrioventrikulární blokády II–III

I

vyloučení obrovskobuněčné myokarditidy – indikace 

k imunosupresi, zvážení implantace biventrikulární 

mechanické podpory

obraz DKMP v trvání > 3 měsíce rezistentní k léčbě 

srdečního selhání, běhy komorových tachykardií, 

záchyt atrioventrikulární blokády II–III

IIA průkaz sarkoidózy – indikace k imunosupresi

GCM – obrovskobuněčná myokarditida, EMB – endomyokardiální biopsie, LKS – levá komora srdeční, DKMP – dilatační kardiomyopatie

Tab. 1. Klinické obrazy suspektní GCM nebo sarkoidózy myokardu patří mezi nejvíce výtěžné indikace k endomyokardiální biopsii u pa-
cientů s podezřením na myokarditidu. Třída doporučení vychází z konsenzu expertů ACC/AHA/ESC. 

Obr. 1. Histologie obrovskobuněčné myokarditidy (barvení HE, původní zvětšení 200×). 
Denzní infi ltrát se smíšenou zánětlivou celulizací, jež je složena především z lymfocytů 
a makrofágů, přítomny jsou také četné eozinofi ly a neutrofi ly.
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deční sarkoidóza zachycena v 5 % případů [21]. 

U pa cientů se srdeční sarkoidózou můžeme 

v EKG také dokumentovat atrioventrikulární 

blok I. stupně, frekventní komorovou extrasy-

stolii, blok pravého raménka Tawarova nebo 

obraz jizvy. Na echokardiografi i vidíme v časné 

fázi zánětu lokální ztluštění stěny srdečních 

komor, později ve fázi jizvení je patrné zten-

čení stěny bez vztahu k anatomii koronárního 

zásobení. Mezi nálezy suspektní ze srdeční sar-

koidózy patří aneuryzmata pravé komory nebo 

ztenčení bazální části komorového septa, jindy 

vidíme nespecifi cký obraz globální systolické 

či diastolické dysfunkce levé komory. Podobně 

jako echokardiografie je také galiová scinti-

grafie málo senzitivní metodou [6,15,17]. Více 

přínosná je magnetická rezonance. Kromě 

výše zmíněných regionálních poruch kine-

tiky a změn tloušťky stěny srdečních komor 

pro srdeční sarkoidózu svědčí pozdní aku-

mulace kontrastní látky s gadoliniem, typicky 

bývá lokalizována především v bazálních čás-

tech komorového septa a boční stěny epikar-

diálně a intramurálně. Magnetická rezonance 

(MR) má menší senzitivitu, ale větší specifi -

citu než pozitronové emisní tomografie (PET) 

s 18fl uorodeoxyglukózou (FDG) (75 vs. 87 % 

a 77 vs. 38 %) [6]. PET využívá pro dia gnostiku 

srdeční sarkoidózy zvýšenou akumulaci 
18F-FDG v místech zánětlivé aktivity a výpadky 

perfuze zobrazené pomocí 82rubidia. Necílená 

nizmu ně kte rými bakteriemi (Mycobacterium 

sp, Propionibacterium sp.), vlivy životního pro-

středí nebo profesionální zátěž [6,16–19].

Klinicky se sarkoidóza srdce projevuje sr-

dečním selháním nebo arytmiemi. Srdeční 

selhání u pa cienta se sarkoidózou je nejčas-

těji způsobeno sarkoidózou myokardu s ob-

razem dilatační nebo výjimečně restriktivní 

kardiomyopatie, selháním pravé komory v po-

kročilých fázích plicního postižení nebo vzácně 

konstriktivní perikarditidou. Útlak převodního 

systému granulomatózním procesem v bazální 

části komorového septa vede k atrioventriku-

lární blokádě. Difuzní fi brotické změny v myo-

kardu potom vytvářejí substrát pro komorové 

arytmie. Klinické projevy srdeční sarkoidózy 

detailně popsal registr fi nských pa cientů z let 

1988–2012 [19]. Ze 110 pa cientů se srdeční sar-

koidózou měly dvě třetiny jedinců izolovanou 

srdeční formu a jedna třetina srdeční sar-

koidózu se současným extrakardiálním posti-

žením. První manifestací byla symp tomatická 

atrioventrikulární blokáda ve 44 %, komorová 

tachykardie nebo fi brilace komor ve 33 % a sr-

deční selhání v 18 % případů [19]. V kanad-

ském souboru nemocných ve věku 18–60 let 

s nevysvětlenou pokročilou atrioventrikulární 

blokádou byla prokázána pomocí multimo-

dálního vyšetření srdeční sarkoidóza v 34 % 

případů [20]. V registru komorových tachy-

kardií léčených radiofrekvenční ablací byla sr-

léčbou byly s větší pravděpodobností léčeny 

lehčí formy onemocnění. Léčba GCM kombi-

novanou imunosupresí včetně monoklonální 

protilátky proti T lymfocytům byla testována 

v jiné práci [12] u devíti pa cientů, kde jedno-

roční přežívání bez nutnosti transplantace do-

sahovalo 78 %. K podobným výsledkům došli 

autoři fi nského registru nemocných s GCM [10], 

při kombinované imunosupresi přežívalo bez 

nutnosti srdeční transplantace jeden rok 69 % 

a pět let 52 %. Tyto výsledky naznačují, že při 

časné dia gnóze a intenzivní léčbě je možno 

zlepšit prognózu toho onemocnění. Recentně 

bylo popsáno při léčbě GCM využití novo-

dobé imunosuprese obdobné schématům 

po transplantaci srdce, konkrétně byl apli-

kován antithymocytární globulin a kombi-

nace takrolimus, mykofenolát mofetil a kor-

tikoidy [13,14]. V řadě případů je defi nitivní 

léčbou srdeční transplantace, často je třeba 

použít mechanickou srdeční podporu jako 

most k transplantaci. V registru GCM z 90. let 

20. století podstoupilo transplantaci 39 nemoc-

ných se srovnatelným pětiletým přežíváním 

(71 %) jako u jiných dia gnóz. V 25 % byla za-

znamenána většinou málo symp tomatická re-

kurence GCM v EMB, která byla dobře ovlivni-

telná posílením imunosuprese [4,9].

Sarkoidóza srdce
První popis sarkoidózy srdce pochází z roku 

1929. Sarkoidóza je systémové onemocnění 

charakterizované granulomatózním zánětem 

a možným postižením srdce [15–17]. Histopa-

tologie onemocnění byla popsána na začátku 

tohoto sdělení. Prevalence sarkoidózy v ČR se 

pohybuje kolem 60 případů na 100 000 oby-

vatel. Sarkoidóza myokardu je klinicky ma-

nifestní u 3–5 % nemocných se sarkoidózou 

jiného orgánu, pitevní nálezy u nemocných se 

sarkoidózou a moderní zobrazovací metody 

ukazují na podstatně vyšší výskyt srdeční sar-

koidózy (až ve 25 %). Obtížně se dia gnostikují 

případy izolované srdeční sarkoidózy bez zjev-

ného extrakardiálního postižení [16–18]. Práce 

fi nských autorů ukázala dvacetinásobný vze-

stup záchytu srdeční sarkoidózy. Tato studie 

dokumentovala u srdeční sarkoidózy incidenci 

5,3 případu a prevalenci 22 případů na milion 

obyvatel ročně [19]. K postižení srdce dochází 

především u chronických forem sarkoidózy. Nej-

častěji bývají postiženy plíce a lymfatické uzliny, 

méně často játra, slezina, slinné žlázy, oči, kůže 

a srdce. Etiologie onemocnění je nejasná. Podle 

ně kte rých hypotéz je granulomatózní proces 

imunologickou odpovědí na expozici orga-

Obr. 2. Histologie sarkoidózy myokardu (barvení HE, původní zvětšení 200×). Chudý lym-
foidní infi ltrát intersticia doprovázený jizvením a výraznou obrovskobuněčnou reakcí 
s tvorbou epiteloidních granulomů bez nekrózy kardiomyocytů. Některé obrovské buňky 
(vlevo) mají v cytoplazmě asteroidní inkluze, tzv. Schaumannova tělíska.
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EMB má senzitivitu pro dia gnostiku srdeční 

sarkoidózy pouze 20–25 %. Výtěžnost EMB lze 

zvýšit odběrem vzorků z postižených míst sr-

dečních komor identifi kovaných pomocí ne-

invazivních metod nebo elektroanatomického 

mapování [17]. Finská práce ukázala malou 

senzitivitu laboratorních markerů pro dia-

gnostiku izolované srdeční sarkoidózy (solu-

bilní ACE 15 %, lyzozym 44 %, zvýšená kal-

ciurie 38 %) [19]. Žádná z uvedených metod 

neumožňuje spolehlivou dia gnostiku srdeční 

sarkoidózy. Vycházíme proto ze skórovacích 

systémů, nejnověji ze systému WASOG (tab. 2). 

U všech jedinců s prokázanou extrakardiální 

sarkoidózou je doporučen screening srdeč-

ního postižení pomocí EKG a echokardiografie, 

někteří autoři doporučují také holterovskou 

monitoraci EKG. Při abnormálním výsledku 

těchto vyšetření je třeba doplnit magnetickou 

rezonanci nebo PET. Na dia gnózu sarkoidózy 

myokardu je třeba pomýšlet také u nemoc-

ných s nevysvětlenou pokročilou atrioventri-

kulární blokádou ve věku 18–60 let nebo nevy-

světlenou systolickou dysfunkcí levé komory, 

zvláště při rezistenci na léčbu srdečního se-

lhání a současném výskytu komorových 

arytmií a atrioventrikulární blokády vyššího 

stupně [1,17]. U těchto nemocných pátráme 

po extrakardiálních projevech sarkoidózy 

pomocí HRCT hrudníku a/ nebo PET. Pozitro-

nová emisní tomografie umožňuje zacílit bio-

psii k potvrzení extrakardiální sarkoidózy (např. 

na nitrohrudní uzliny). K navigaci EMB mohou 

posloužit magnetická rezonance (MR), PET 

nebo voltážová mapa [17]. 

Starší práce uváděly pětileté přežívání ne-

mocných se srdeční sarkoidózou v rozmezí 

70–75 %, často ještě nižší, pokud byli do studie 

zařazeni nemocní s pozdní dia gnózou one-

mocnění (post mortem nebo v explantátu 

srdce při transplantaci) [22,23]. V současné 

éře časné dia gnostiky a léčby onemocnění 

bylo ve fi nské práci pětileté a desetileté přeží-

vání bez potřeby srdeční transplantace 90 % 

a 83 % [19]. Přítomnost srdečního selhání při 

manifestaci onemocnění negativně ovlivňo-

vala přežívání bez nutnosti srdeční transplan-

tace, byla spojena s pěti- a desetiletým přeží-

váním 75 % a 52 %. Izolovaná forma srdeční 

sarkoidózy byla v porovnání s případy s extra-

kardiálním postižením asociována s těžším 

postižením srdce s nižší ejekční frakcí levé 

komory (LVEF), větším rozsahem pozdní aku-

mulace gadolinia a horší prognózou. Cílový 

ukazatel složený z mortality, nutnosti srdeční 

transplantace a výskytu maligních arytmií 

předpovídaly nízká LVEF a izolovaná forma sr-

deční sarkoidózy [19]. 

Kortikoidy jsou základním lékem pro léčbu 

sarkoidózy srdce, iniciální dávka prednizonu 

je obvykle 1 mg/ kg a den s postupnou re-

dukcí. Někdy se kombinují s azatioprinem 

nebo metotrexátem. Indikace k imunosupre-

sivní léčbě vychází z retrospektivních a ob-

servačních studií [19,24]. U pa cientů s pokro-

čilou atrioventrikulární blokádou lze po léčbě 

kortikoidy očekávat úpravu atrioventrikulár-

ního převodu skoro v polovině případů, nic-

méně častá je rekurence blokády [25]. Recentní 

konsenzus expertů proto doporučuje v těchto 

případech trvalou stimulaci, vzhledem k riziku 

maligních komorových arytmií je prefero-

vána implantace kardioverteru-defi brilátoru 

(ICD) [26]. V ostatních případech srdeční sar-

koidózy zaléčené imunosupresí a standardní 

léčbou srdečního selhání je implantace ICD do-

poručena, pokud jsou splněna kritéria pro pri-

márně nebo sekundárně preventivní implan-

taci (klinická arytmie a/ nebo LVEF ≤ 35 %), při 

anamnéze synkopy s pozitivní programovanou 

stimulací komor, dále u LVEF 36–49 % a/ nebo 

RVEF < 40 % s pozitivní programovanou sti-

mulací komor [26]. ICD není doporučován u je-

dinců bez anamnézy synkopy, s normální sys-

tolickou funkcí obou komor, bez přítomnosti 

pozdní akumulace gadolinia na MR, s nega-

tivní programovanou stimulací komor a bez 

indikace k trvalé stimulaci [26]. V literatuře byly 

popsány příznivé výsledky transplantace srdce 

u nemocných se srdeční sarkoidózou, které 

byly srovnatelné s ostatními dia gnózami [27]. 

U nemocných s pokročilým srdečním selháním 

na podkladě srdeční sarkoidózy bez význam-

nějšího extrakardiálního postižení lze tedy 

zvážit provedení srdeční transplantace.

Závěr
Vzhledem k obtížné dia gnostice, rezistenci 

na konveční léčbu srdečního selhání a efekti-

vitě imunosupresivní léčby je třeba nemocné 

s podezřením na GCM a/ nebo sarkoidózu 

srdce směřovat do komplexních kardiocenter. 

V rámci vyšetření příčin neischemického srdeč-

ního selhání se této problematice intenzivně 

věnujeme také na naší klinice a rádi se o tyto 

nemocné postaráme.

Podpořeno výzkumným záměrem Ministerstva zdra-

votnictví České republiky pro rozvoj výzkumné or-

ganizace 00023001 (IKEM, Praha, ČR) – institucio-

nální podpora a dále grantem AZV-MZ 15-27682A. 
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