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Souhrn

Hypertrofické kardiomyopatie je nejcastéjsi monogenné podminéné kardialni onemocnéni vyskytuijici se
u 1z500 dospélych jedincl. Je charakteristicka velkou genotypovou i fenotypovou heterogenitou. V této
kazuistice popisujeme pripad 57letého pacienta s hypertrofickou kardiomyopatii, ktery trpél zdvaznou sym-
ptomatologii v disledku vyznamné latentni obstrukce ve vytokovém traktu levé komory srde¢ni. Pritomnost
obstrukce byla dokumentovana pomoci echokardiografie navazujici na zatézové vysetreni. Po optimalizaci
terapie doslo k Ustupu symptomd nemocného bez nutnosti intervencni [é¢by.
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Abstract

Latent obstruction in outflow tract of left ventricle in patient with hypertrophic cardiomyopathy.
Hypertrophic cardiomyopathy, affecting 1 in 500 adult persons, is most common heritable cardiovascular
disease. It is characterized by a wide genotypic and phenotypic heterogeneity. In this paper we describe
the case of 67-year-old patient with hypertrophic cardiomyopathy, who suffered serious symptoms due to
latent obstruction in the outflow tract of the left cardiac ventricle. The obstruction was detected with the
aid of stress echocardiography. Following optimization of pharmacotherapy, the patient’s symptoms disap-

peared without the need for intervention therapy.
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Kazuistika

57lety nemocny byl odeslan ke kardiologic-
kému vySetfeni pro progredujici symptomy
anginy pectoris. Jinak zdravy muz se |€écil
s anginou pectoris od roku 2002 av anamnéze
mél také nejasny Udaj o hypertenzni chorobé
zjistény snad pfi ambulantni monitoraci krev-
niho tlaku. Pacient sam ale udaval nizké hod-
noty TK pfi selfmonitoringu. Nemocny jiz v mi-
nulosti absolvoval zatéZovou elektrokardiografii,
ktera byla vyhodnocena jako negativni i pres
synkopu pfi maximu zatéze. Dlouhodobé trpél
symptomy anginy pectoris CCS Il, NYHA 1,
posledni dobou ale pozoroval bolesti na hrudi
a dusnost jiz pfi chdzi po rovin€ a do 1. patra
do schodd. Dlouhodobé byl [é€en kombinaci
180 mg isoptinu a 2 mg trandolaprilu.

Nemocného jsme podrobné vysetfili —
pfi fyzikalnim vySetreni byl prokézan systolicky
ejekéni Selest ve 3. mezizebfi parasternalné
vlevo intenzity 3/6, ktery byl slysitelny i nad
aortélni chlopni, a dale systolicky regurgitacni
Selest 2/6 na hroté s propagaci do levé axily.
Na EKG byly patrné znamky hypertrofie levé
komory srdec¢ni (Sokolov 46), pretizeni levé
siné a descendentni, resp. horizontélni deprese
ST na spodni sténé (obr. 1). U pacienta jsme
provedli echokardiografické vySetfeni, které
prokazalo asymetrickou hypertrofii stén levé
komory srde¢ni (septum 19 mm, zadni sténa
14 mm), méné az stfedné velkou mitralni insufi-
ciencia byl naznacen dopfedny pohyb predniho
cipu mitrélni chlopné v systole. Pri barevné dop-
plerovském vysetfeni bylo patrné turbulentni

proudéni krve ve vytokovém traktu levé komory
srdecni (left ventricular outflow tract — LVOT) —
klidovy gradient v LVOT byl 23 mmHg, pfi
Valsalvové manévru doslo k jeho navySeni na
49 mmHg. U pacienta jsme v dalsim kroku pro-
vedli koronarografii, kterd neprokdazala zavazné
postizeni koronarnich tepen, a taky Holter
EKG byl bez znamek jakychkoli arytmii. Déle
jsme provedli zatéZovou elektrokardiografii. Pa-
cient pfi vySetfeni dosahl 93% maximalni ae-
robni kapacity (Tf 163/min) s maximalnim
TK 205/92. VysSetfeni zvladal dobfe, v jeho
pribéhu udaval pouze postupné se stuprujici
dusnost a ani na vrcholu zatéze nebyly na EKG
pritomny zmény ST dsekd. Ddvodem ukoné&eni
testu byla nahle vznikla slabost az kolapsovy
stav, kterému predchazel cetnéjsi vyskyt komo-
rovych extrasystol na EKG. lhned po ukonceni
z4téZe a ulozeni pacienta bylo provedeno echo-
kardiografické vySetreni s nlezem vyrazné tur-
bulentniho proudéni v LVOT, maximalni namé-
feny gradient v LVOT s hodnotou 129 mmHg
s typickym obrazem ,turecké Savle*. Kontrolni
echokardiografické vysetfeni po 20minutovém
odpocinku prokazalo pokles gradientu v LVOT
na 20 mmHg (obr. 2).

Pacientovi jsme nasadili terapii betabloka-
torem (neretardovany metoprolol Vasocardin
2 x 50 mg) a navrhli provedeni alkoholové
septalni ablace, s niz nesouhlasil. Na kontrole
po dvou mésicich pacient udaval zlepseni tole-
rance zatéze na CCS Il NYHA II. Priterapii vyse
uvedenou davkou betablokatoru ale pozoroval
hrani¢ni hodnoty krevniho tlaku, které byly spo-
jené s pocitem horsiho zraku a az ojedinélymi
vypadky zorného pole. Proto jsme pfistoupili
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Obr. 2. Gradient ve vytokovém traktu levé komory ¢asné po zatézi (vlevo) a v klidu (vpravo).

k redukei davky betablokatoru na 25 mg me-
toprololu 2krat denné, pfi které doslo k vymi-
zeni zrakovych symptom0 a normalizaci hodnot
TK. Kontrolni echokardiografické vySetfeni pro-
kazalo normalni hodnoty tlakového gradientu
v LVOT v klidu a vzestup gradientu po Valsal-
vové manévru na 36 mmHg. Pacient nadale
odmital provedeni alkoholové septalni ablace,
a tak byl k stavajici terapii pridan trimetazidin
35 mg 2krat denné. Pri kontrole po dalsich
dvou mésicich je pacient bez bolesti na hrudi,
pozoruje pouze dusnost pfi vétsi namaze.

Diskuze

Hypertrofickd kardiomyopatie (HKMP) je one-
mocnéni, pro které je charakteristické zbytnéni
myokardu septa a/nebo levé komory, porucha
diastolického plnéni a v nékterych pfipadech
i systolické obstrukce ve vytokovém traktu
levé, popfipadé€ pravé komory [1]. Vyskytuje
se u 0,2 % dospélych jedinct [2], avSak v kli-
nické praxi se s ni setkdvame méné Casto. Pri-
¢inou je asymptomati¢nost ¢asti nemocnych
a také to, ze pfiznaky doprovazejici HKMP
nejsou specifické jenom pro tuto nemoc. Ke
stanoveni diagnézy HKMP pouzivame echo-
kardiografické vysetfeni, kde prokazujeme idi-
opatickou hypertrofii myokardu levé komory
nad 156 mm umuzd, resp. 13 mmu Zen. DalS§im

pomeérné typickym nalezem je dynamicka ob-
strukce ve vytokovém traktu levé komory,
kterd je spojena se systolickym doprednim
pohybem mitralni chlopné. Obstrukce je pfi-
tomna u 25 % nemocnych s HKMP v klidu
a u dalsich 25 % pacienti se rozviji pfi zatézi -
mluvime o tzv. latentni obstrukci v LVOT. La-
tentni obstrukce mlze byt odpovédna za vznik
namahovych symptom( a pravé na ni musime
pomyslet u téZzce symptomatickych nemoc-
nych bez klidového gradientu v LVOT [3]. Jeji
pfitomnost je spojena nejenom se zavaznejsi
symptomatologii, ale i ¢astéjsim rozvojem sr-
decniho selhani, vyssim rizikem néhlého umrti
a vysSi rocni mortalitou [4,5]. V diagnostice
latentni obstrukce se nejcastéji pouziva Val-
salviv manévr. Ten je v8ak malo citlivy a veli-
kost obstrukce podhodnocuje vic nez provo-
kacni test fyziologickou zatézi [3]. V terapii
symptomatickych nemocnych s HKMP se uzi-
vaji betablokatory a/nebo blokatory vapniko-
vych kanald. U pacientl s obstruktivni HKMP,
u nichz medikamentdzni lé¢ba nevede k uspo-
kojivému zlepSeni kvality Zivota, doporucu-
jeme provedeni myektomie ¢i alkoholové sep-
talni ablace. Ty vedou ke zlepSeni klinickych
priznakd, snizeni intraventrikularni obstrukce
a remodelaci levé komory [6,7]. Pacienti
s HKMP trpi asto i pfiznaky anginy pectoris,

kterd vznika nasledkem snizené koronarni
rezervy pfi hypertrofii myokardu a postizeni
drobnych koronarnich artérii ve smyslu hyper-
trofie médie a zuzeni jejich prisvitu. V 1écbé
anginy pectoris u pacientd s HKMP a klidovou
¢i latentni obstrukci v LVOT jsme limitovani
vybérem vhodného preparatu. Jako zcela ne-
vhodné se jevi nitraty, které svym Gc¢inkem
kromé koronarni vazodilatace snizuji predti-
Zzeni levé komory srdecni, a tim dochazi k zvy-
raznéni obstrukce v LVOT. Proto budeme v bu-
doucnu pravdépodobné stéle Castéji uzivat
preparaty s metabolickym acinkem, jako je
napf. trimetazidin. Ten zlepSuje metabolizmus
ischemického myokardu, a zvysuje tak pro-
dukci ATP bez ovlivnéni systémovych hemo-
dynamickych parametrl [8]. Proto se d& oce-
kavat, ze nebude mit nepfiznivy vliv na velikost
obstrukce u pacientt s HKMP.
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