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Co se mysli restriktivni kardiomyopatii:
Heterogenni skupina onemocnéni srdce kterou charakterizuje:
relativné zachovana EF obou komor
nedilatované komory s normalni Ci mirné zvySenou tloustkou sten

vyrazna diastolicka dysfunkce (restriktivni charakter plnéni), nizka rychlost e’

vysokeé plnici tlaky vyrazna dilatace sini

Kontrola Re_striktivni '
kardiomyopatie
Normal 25

Apical 4 chamber
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Restriktivni kardiomyopatie: etiologie

vek
- extenzivni jizveni myokardu, zmnozeni extracelularni matrix manifestace
hypertenze, DM, vysSi vék
HFpEF-like (s typickymi rizikovymi faktory)

- infiltrace myokardu
AL nebo TTR amyloid, lysosomalni stfadani, hemochromatéza
- postradiacni poskozeni — mediastinalni irradiace v minulosti
(latence az 30 let !!)
- prodélany zanét myokardu
sarkoiddza, eozinofilni zanét (endomyokardialni fibr6za)

- genovy defekt: vzacné onemocnéni u mladych osob

mutace v genu pro troponin (calciova senzitivta)
gen pro desmin, filamin C



Klinickeé rysy restriktivni kardiomyopatie
Klinicky obraz biventrikularniho (pravostranného) selhani
(otoky, hepatomegalie, ascites, plicni kongs.)
VeétSinou plizivy rozvoj (AL amyloidozy muze byt rychly)

Sklon k organovému poskozeni kongesci
venostaticka cirhdza jater, plicni vaskulopatie,...

Casté SV arytmie, AV blokad
prvnimi projevy muze byt FiS

Zvyseneé riziko intrakardialni trombdzy a embolizace (i pfi SR.... atrial standstill)
Zvysena senzitivita na preload (intolerance hypovolemie)

Zavislost srdeCniho vydeje na tepove frekvenci (intolerance BB, tachyFiS)

Progndza vazna, nutna Casna indikace TX,
specificka terapie u nékterych forem



Diferencialni diagnoza restriktivni KMP

+++ - ‘41
. typicke“ HFpEF )
Pacient s HF symptomy a pEF »YP P vek > 80 let
4. typicka anamnéza a RF faktory HFpEF ? diabetes
hypertenze
kardiomyopatie imitujici HFpEF ?
+++ +-
zesileni stén LK ? perikard. konstrikce
o ) anamnéza perikarditidy, hemoperikardu
Hypertenznl KMP zesileny perikard, respirofazicky pohyb septa
nekontrolovana hypertenze respirofazicka discordance PK, LK tlaku
Hypertroficka KMP HF s vysokym vydejem
A Anamn: hyperthyreoza, myeloproliferace, cirh6oza jater, AV zkrat
asymetsrf:\(/la txlc—l)’Tbge rzgiﬁﬁrtenze 2vy&eny VT v LVOT, dilatace LK

Restriktivhi KMP

Infiltrativné_restri kt|vni KMP Norm. LV EDV, dilatace sini, vyrazna elevace LVEDP
v l l
Amyloidéza TTR / .
Endomyokardialni fibréza Hemochromatoza
Amyloidéza AL eozinofilie

myelom, paraprotein
Radiaé€ni posSkozeni srdce

Glykogenézy m Fabry +postizeni chlopni, perikardu, koron.tepen
SR Pereira NL, JACC 2018: 71(10): 1130-48

Idiopaticka restriktivni KMP

mutace desminu, TNNI3



Dg etiologie restriktivhich KMP

Cardiac Magetic Resonance-CMR, pozdni syceni gadoliniem (LGE)

Braunwald’s Heart Disease, 10th ed

Kardiogenetické vysSetreni — exomova sekvenace, nebo kardiopanel
mozny zachyt i de-novo mutaci
indikuje klinicky genetik s expertizou v kardiomyopatiich



Endomyokardialni biopsie
u restriktivni kardiomyopatie

Extenzivni fibréza Nekaseifikujici granulomy Birefringence v polari?ovaném
idiopatické restriktivni RCM sarkoidoza svétle: amyloidozy
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Diagnosticka vytéznost EMB u restriktivni KMP: 30%



Idiopaticka restriktivni kardiomyopatie

Vzacné onemocnéni, postihujici mladé osoby
Plizivy zaCatek, znamky bilat. insuficience (vysoké CVP, hepatomegalie, nemusi byt otoky DK!

Obrovské sing, Afib, Casté trombembolické komplikace
Snizena tkanova rychlost (tuhy myokard)

Hereditarni etiologie, vétSinou AR pfenos
Muazou byt i de-novo mutace (5%)

Nejéastéjci pri€iny - missence mutace v genech
srde€ni troponin | (TNNTI3)
srde€ni troponin T (TNNT2)
beta myozin (MYH7)
filamin C (FLMC) Ammash NM, Circulation 2000;101: 2490-2496
desmin (DES) Pereira NL, JACC 2018; 71: 1130-48

mechanismus: zvysena Ca sensitivita, fibr6za, sarcomeric dissaray

identické mutace muizou délat i HCM, nebo HCM s restriktivnimi rysy (i v jedné rodiné)
nékteré mutace jsou vice arytmogenni (i pfi EF> 35%)

Terapie: transplantace srdce !
pozor na promeskani — riziko rozvoje venostatické cirhéhy/PH



Idiopaticka restriktivni kardiomyopatie

J.C. *1998, RA nesignifikantni
2014 intolerance namahy, bolesti bricha
trombocytopenie, hepatomegalie, hypersplenismus,

plicni hypertenze, intersticialni kongesce
... referovan na Il int. kl VFN

Echo: masivni dilatace sili
zachovana funkce nehypertrofickych komor
Sono a CT bficha: splenomegalie,
hepatomegalie, jatra bez prestavby
vyrazna dilatace DDZ

Dg idiopatické RCM, mutace TNNI3

Progrese do NYHA IIIB, hubnuti, ale bez otokt DK

P-katetrizace: RA 16, PA 56/25, PAWP 23, CI 1,8 I/min
transhepatalni gradient 2 mmHg

2021 TX srdce




Amyloidoéza srdce

Postihuje spisSe starsi osoby, relativné rychly pribéh

zrnity myokard, siné nejsou velké
vypotek, restriktivni DD
Apical sparing

99mTc-DPD scintigrafie
CMR-LGE (+jen u TTR amyloidu)

AL amyloidéza: myelom & monoklonalni gamapatie (dg: imunoelfo, EMB, biopsie kostni dfené)
TTR amyloidéza: depozice transthyretinu; dg: DPD scan; ¢€asta dg, starSi, muzi, anamn. karp. tunelu
az 10% HFpEF u muzd nad 70 let ma wtTTR amyloid

dostupné specifické terapie: AL amyloidéza: daratumumab TTR amyloidéza:



Hemochromatoza

PriCiny pretizeni Zelezem: - opakované transfuze (thalassemie, MDS)
- hereditarni hemochromatéza
(+ DM, hypogonadismus, cirhéza)
Dilatacni Ci resktrikt. kardiomyopatie mtize byt prvnim a jedinym projevem iron-overload
Screening: ferritin (> 1000 ug/L) , saturace transferinu (> 45%)
DG: sekvenace HFE genu (90%), vzacné mutace: haemojuvelin, hepcidin

T2* ¢as
Na MR

Prussian blue
stain

Srdec€ni selhani a dysfunkce srdce je €asto reverzibilni po chelaéni lé€bé

Terapie: venepunkce nestacCi !! Bez terapie velmi kratké preziti
I.v. chelatory (deferoxamine 35 mg/kg/d) a pak p.o. deferiprone (75 mg/kg/d) na 6 més

Tauchenova, Kubanek: Can J Cardiol 2016



Sarkoidoéza: systémova a kardialni

Systémova sarkoidoza systémova

sarkoidosa

kardialni

sarkoidosa
30-40% ma detekovatelné kardialni postizeni

5 % ma symptomatické srdecni projevy

srdec¢ni postizeni muze byt jedinym projevem sarkoidézy

65% srdecnich sarkoid6z nema dalsi extrakardialni postizeni

manifestace kardialni sarkoidézy:

AV blok 2-3 stupné (40-50%)
widiopaticky* AV blok lll st u osob < 60 let je u 25% vyvolany sarkoidosou
Kandolin R, Circ Arr EP 2011; 4: 303-9
komorova tachykardie (20%)
nahla smrt (10%)

srdecni selhani (20%) - castéji formou systolické dysfunkce
(tj. restriktivni forma je vzacna)




Postizeni srdce pri sarkoidoze

loziskovy charakter, kdekoliv, ale €astéji v bazalni €ast srdce, v septalni oblasti
loziska muzou byt epikardialné, mize byt postizena prava komora (dif dg ARVC)

aktivni zanét - floridni granulomy, porucha kinetiky, zesileni stény
vyhasly zanét - fibr6za bez granulomu, ztenc€eni stény, aneurysma

O T

CMR - LGE

Lehtonen J et al. EHJ 2023: 44: 1495-1510



Poskozeni srdce radiaci

|éCba pro Hodgkinav lymfom v mladi: radioterapie mediastina + antracykliny
pozdni kardiotoxicita (> 20 let po Iécbé): fibroza a kalcifikace

Vyrazné zvySeneé riziko ICHS, chlopennich vad a pozdniho srdecniho selhani

-e- 0-15 Gy no anthra —e— (0-15 Gy & anthra
40 4 -+ 16-20 Gy no anthra =+ 16-20 Gy & anthra
) 35 >21 Gy no anthra >21 Gy & anthra
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+ Casto soucasné: Barretlv jicen, radiacni poSkozeni plic
van Nimwegen FA, Blood 2017;129(16):2257-2265



Poskozeni srdce radiaci

Porcelanova aorta
Casto prekazka operace srdce v MO

¢asto neviditelna na skia, ale viditelna na CT

Valvular Heart Disease

Konstriktivni perikarditida

Microvascular ~ Coronary artery ~ Macrovascular disease
disease disease including calcification

Aortalni sten6za

of the ascending thoracic
aorta

Pericardial Disease

MAC

Conduction System Disease

Inappropriate sinus tachycardia

Valve leaflet thickening,
High degree atrioventricular block

calcification and restriction

Calcification and thickening
of the aorto-mitral curtain
and mitral annulus

Valvular stenosis and
regurgitation

Ischemic
myocardial scar

Mmrdmmm; Restriktivni kardiomyopatie

Non-Ischemic
myocardial scar

Pozor: rozvoj projevu za 20-30 let po radiaci
..... akcelerované starnuti

Restrictive cardiomyopath

Desai, M.Y. et al. J Am Coll Cardiol. 2019;74(7):905-27.



Zavery

Heterogenni skupina nemoci

Na RCM myslet pfi znamkach zvysenych plnicich tlakl, vyrazné biatrialni
dilataci, zachované EF, pfi nepfitomnosti typickych rizikovych faktord HFpEF

nutné urcit diagndzu, postupy se radikalné lisi
iImunosuprese u sarkoidu
chelacni leCba u hemochromatozy
specificka IéCba u amyloidoz
transplantace srdce

Dg postupy: MR, biopsie, genetické vySetreni, reference do expertniho centra

Dulezité diagnostikovat v€as, hrozi riziko organovych poskozeni
v dusledku dlouhodobé kongesce



Dekuji za pozornost

vojtech.melenovsky@ikem.cz

Vojtéch Melenovsky, Josef Kautzner a kol.

Srdecni selhani
pro praxi

2., prepracované a doplnéné vydani

vyjde v 5/2023

Zadejte u svych knihkupct !




Restriktivni kardiomyopatie: pribéh po Tx

OoHCM
t1Sarcoid

= Amyloid
m Radiation/chemo

2.5%

18-39 Yrs
(N=1088)

40-59 Yrs
(N=2307)

1.7%

60-69 Yrs
(N=830)

Pacienti s restriktivni KMP
smaiji po Tx horsi prognézu
(hlavné ti po radiaci a s amyloidu)

The Journal of Heart and Lung Transplantation, Vol 41, No 10, October 2022
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