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Etiologie SS 

Neischemické KMP





HKMP DKMP ARVC RKMP Neklasifikované KMP

EKG, Holterovo monit. EKG, ergometrie, ECHO, SKG, EMB, PK, EFV, 
MRI, CT, scintigrafie, PET…

genetická diagnostika

Diagnostika KMP

Terapie se může zásadně lišit i u stavů 
s morfologicky shodným obrazem !



Dif. dg. HKMP

Jde o specifické onemocnění myokardu nebo „primární“  KMP?

srdeční amyloidózaSarkomerická HKMP

Nejčastejší KMP s prevalencí 0,2% (1:500)



Sarkomerická
HCM 

Srdeční 
amyloidóza

Dif. dg. HKMP



Sarkomerická HOKMP



HOKMP

Lokalizace obstrukce 
PW Doppler

Gradient v LVOT 
CW Doppler



Diferenciální diagnostika amyloidóz

 AL-A
- hematologická léčba (vč. ASCT)

 ATTR
 wtATTR nebo mATTR?
- tafamidis, transplantace jater

Srdeční amyloidóza

 AL amyloidóza (AL-A) - lehké řetězce IgG (nejčastěji lambda) 

 Familiární amyloidóza (mATTR) – mutovaný transthyretin 

 Senilní amyloidóza (wtATTR) – nemutovaný transthyretin 



ATTR (transthyretinová A)

 mutovaný transthyretin mATTR (familiární A)

- dřívější manifestace, endemické oblasti, izolovaně 
kardiální postižení méně časté (systémové onemocnění)

 nemutovaný transthyretin wtATTR (senilní A)

- starší nemocní (˃ 65 let), muži, izolované kardiální 
postižení

Se stárnutím populace a 
zlepšením diagnostiky (MRI)

narůstá výskyt ATTR !



 Senilní amyloidóza (wtATTR) může být častou 
příčinou HFpEF u starších jedinců

 Vyskytovala se u 13% nad 60 let

 Pod-diagnostikovaná v populaci!



Terapie ATTR 

 aktuálně pouze podpůrná léčba SS

 nové terapeutické koncepty ve fázi klinického testování



 Tafamidis se osvědčil v léčbě  TTR neuropatie 

 stabilizuje tetramerickou strukturu transthyretinu, čímž zabraňuje 
tvorbě amyloidních fibril

 bude účinný i u ATTR-CMP ?

 …možnost kauzální terapie ATTR-CMP!

Terapie ATTR 



 Familiární DKMP?
 Zánětlivá KMP?
 Posttachykardická KMP?
 Endokrinně podmíněná KMP?
 Toxická KMP?

Jde o specifické onemocnění myokardu nebo „primární“  KMP?

Diagnostika a léčba DKMP

Pátrání po zánětlivé etiologii jako 
po potenciálně reverzibilní příčině

dysfunkce LK 

DKMP prevalence 1:2500



Kardiol Rev Int Med 2015, 17(4): 288-294

1 + 1
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Neinvazivní diagnostika myokarditid

„Lake Louise Criteria“
 edém tkáně
 časné sycení
 pozdní sycení

Při pozitivitě alespoň 2 kritérií
 Senzitivita 67% 
 Specificita 91% 

Přítomnost dysfunkce LK či 
perikardiálního výpotku zvyšuje 
pravděpodobnost dg.



 EMB je pokládána za zlatý standard
v diagnostice myokarditid

Eur Heart J 2013;34(33):2636-48. 



baseline 6-M p

NYHA 2.8 ± 0.5 1.7 ± 0.6 ˂ 0.001

LVEF (%) 24 ± 8 40 ± 12 ˂ 0.001

DD (mm) 63 ± 8 59 ± 9 0.004

SD (mm) 56 ± 9 48 ± 10 ˂ 0.001
RV (mm) 34 ± 6 32 ± 5 0.126

s´ (cm/s) 5.2 ± 1.8 6.7 ± 1.9 ˂ 0.001

e´ (cm/s) 6.3 ± 2.1 7.0 ± 2.2 0.075

E/e´ 14.1 ± 6.9 9.9 ± 3.5 ˂ 0.001

s´tri (cm/s) 9.9 ± 1.9 12.5 ± 3.8 ˂ 0.001

TAPSE (mm) 18.4 ± 4.0 21.0 ± 4.1 ˂ 0.001

ZKMP - 6-month follow-up



baseline 6-M p

NYHA 2.6 ± 0.5 2.2 ± 0.7 0.021

LVEF (%) 24 ± 7 30 ± 10 ˂ 0.001

DD (mm) 67 ± 8 64 ± 9 0.020

SD (mm) 59 ± 7 55 ± 10 0.001
RV (mm) 34 ± 5 32 ± 5 0.003

s´ (cm/s) 4.9 ± 1.4 5.9 ± 1.7 ˂ 0.001

e´ (cm/s) 6.0 ± 1.9 6.4 ± 1.9 0.140

E/e´ 14.8 ± 6.5 10.9 ± 4.4 ˂ 0.001

s´ tri (cm/s) 11.1 ± 2.6 11.7 ± 2.5 0.120

TAPSE (mm) 19.6 ± 4.0 19.9 ± 3.7 0.482

DKMP - 6-month follow-up



Závěry

 v našem souboru měli nemocní s přítomností zánětu v  
EMB v 6-měsíčním sledování významně větší zlepšení ve 
většině sledovaných echokardiografických parametrů

 přítomnost virové NK v myokardu neměla na změny v žádném ze 
sledovaných echokardiografických parametrů v 6-měsíčním sledování 
významný vliv



Léčba myokarditid / ZKMP



Léčba myokarditid / ZKMP



Lu C1, Qin F, Yan Y, Liu T, Li J, Chen H. 
Immunosuppressive treatment for myocarditis: meta-
analysis of randomized controlled trials. J Cardiovasc Med 
(Hagerstown). 2014 Jul 4. [Epub ahead of print]

 9 studií (zahrnula celkem 342 nemocných léčených 
imunosupresí a 267 léčených konvenční léčbou) 

 imunosupresivní léčba nemá vliv na mortalitu či nutnost 
srdeční transplantace

 příznivý efekt na zlepšení systolické funkce LK

Imunosupresivní léčba

ZÁVĚR:  imunosupresivní léčba může být 
zvažována jako doplněk konvenční léčby SS, 

pokud tato není efektivní

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Lu%20C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=25003999
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Qin%20F%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=25003999
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Yan%20Y%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=25003999
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Liu%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=25003999
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Li%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=25003999
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Chen%20H%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=25003999
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25003999


Závěrem…

 Problematika kardiomyopatií je široká, komplikovaná…a často 
nejasná

 Je mnohem méně zmapovaná než např. ICHS
 Léčba se odvíjí od doporučení pro léčbu srdečního selhání
 Narůstající prevalence srdečních amyloidóz a jejich dif. dg., 

možnosti jejich cílené léčby
 Výskyt ZKMP mezi nově vzniklými DKMP, neinvazivní 

diagnostika je založena na MRI, zlatým standardem je EMB, 
která umožňuje cílenou léčbu

Narůstající prevalence srdečního selhání v populaci!



 Disease management program

 Edukace nemocných a jejich participace na zdravotní péči

 Optimální nastavení spolupráce mezi „běžným“ kardiologem a 
„specialistou na srdeční selhání“

 Cílem spolupráce je: 
– Zvýšení šance dosáhnout optimálních dávek léků
– Selekce nemocných vhodných pro kontroly v centrech pro srdeční 

selhání
– Selekce nemocných pro LVAD/HTx programy
– Diferenciální diagnostika KMP
– Nastavení programů paliativní péče

Optimalizace péče o nemocné
se SS

Strukturalizace péče



Děkuji za pozornost !
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