
Co se skrývá pod pojmem „nedilatovaná 
hypokinetická kardiomyopatie“?  
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Dilatační kardiomyopatie 

 Jde o onemocnění s heterogenní etiologií a patogenezou, jehož prevalence 
DKMP je odhadována na 1:250-500 
 

 DKMP je charakterizovaná dilatací a systolickou dysfunkcí levé komory 
/obou komor, která není vysvětlitelná abnormálními hemodynamickými 
podmínkami nebo koronární nemocí.  
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 Musí být dilatace vždy přítomna? A jak je vůbec definována?  
 
 





Definice dilatace levé komory 



„Dilatační“ kardiomyopatie? 



„Dilatační“ kardiomyopatie není jedna diagnóza 



 HNDC nemusí být jen vývojovou 
fází „klasické“ DCM 
 

 některé etiologické podtypy 
výrazněji disponují k obrazu HNDC 
 

 odlišný klinický obraz, prognózu i 
léčbu 

 



Léčba DCM – „one-size-fits-all“ již není správný přístup!  

Precision medicine 
medical care designed to optimize efficiency or therapeutic benefit for particular 
groups of patients, especially by using genetic or molecular profiling. 



Když je DCM spíše HNDC… 



Když je DCM spíše HNDC… 

 LMNA 
 FLNC 
 SCN5A 
 DSP 



HNDC s mutací LMNA 



HNDC s mutací DSP 



Fenotypový překryv DCM a LVAC 

 Až třetina nemocných s DCM může být 
post mortem reklasifikována na ACM 
 

 Nejasnosti v definici ADCM vs LDAC 



Terminologické nejasnosti…ADCM a LVAC 



Diferenciální dg DCM a LVAC 



Diferenciální dg DCM/ADCM a LVAC 



ACM/LVAC 

Diferenciální dg DCM a LVAC 
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Diferenciální dg DCM a LVAC 



Když je DCM spíše ADCM… 

 LMNA 
 FLNC 
 PLN 
 RBM20 



Prevence SCD a genetika 



Když je DCM spíše HNDC… 



HNDC - DCMi / ZKMP 

 Zejména u fulminantní myokarditidy nemusí být vyjádřena dilatace LK 
 Může být přítomna dokonce „hypertrofie stěn“ LK daná edémem tkáně 
 V našem souboru více než 250 nemocných s RODCM s provedením EMB bylo 

prokázáno, že u ZKMP je statisticky menší LVEDD než u DKMP 



Když je DCM spíše HNDC… 



Peripartální kardiomyopatie 

PPCM jako vaskulární a hormonální onemocnění 
 

 Natriuretické peptidy, troponin 
(míra postižení myokardu, 
prognóza) 
 

 Echokardiografie (EF LK ≤ 
45%, LVEDD může být v 
normě) 
 

 V EMB může být v 9 - 62% 
nález myokarditidy. 



Když je DCM spíše HNDC… 



 Obraz HNDC či RCM 
 TSAT nad 45% a ferritin nad 300 ug/L 
 Detekce patogenních variant HFE 
 Typický nález na MRI se zkrácením T2* 

relaxačního času 
 Typický nález v EMB 
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Když je DCM spíše HNDC… 



Post-antracyklinová DCM 



Závěry 

 HNDC může být přechodné stadium ve vývoji klasického fenotypu 
DCM – a potom je spojena s větší šancí na LVRR s následnou lepší 
prognózou. 
 

 Fenotyp HNDC však může být spojen s řadou podtypů DCM, které mají 
horší prognózu než běžná DCM. 
 

 Terapeutické přístupy u těchto podtypů mohou být odlišné zejména 
při identifikované specifické příčině. 
 

 Nejasnosti ohledně definic LVAC a ADCM, genotypový i fenotypový 
překryv obou diagnóz. 



    Děkuji za pozornost! 


