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Definice hypertrofické kardiomyopatie 

2023 ESC Guidelines for management of cardiomyopathies 

• HCM je definována jeho ztluštění stěny levé komory (≥ 15 mm) 

s/bez hypertrofie pravé komory, které nemůže být vysvětleno 

hemodynamickými podmínkami (změnou preloadu a afterloadu) 

• Méně vyjádřenou hypertrofii (13-14 mm) je potřeba hodnotit v souvislosti s 

dalšími nálezy (EKG, genetika, rodinní anamnéza) 

• U příbuzných prvního stupně u pacientů s HCM se za diagnostické považuje 

už ztluštění stěny LK (≥ 13 mm)  

• U dětí se hypertrofie hodnotí jako odchylka od průměru odpovídající věku (z-

skóre > 2) 

• Nejčastější kardiomyopatií (prevalence 0,2 %) 



Diagnóza HCM 

• První vyšetření by mělo zahrnovat anamnézu (včetně rodinné), fyzikální 

vyšetření, EKG, vyšetření pomocí zobrazovacích metod (ECHO, MRI srdce) 

a laboratorní vyšetření 

• Dif. Dg. fenokopie - svalová bolest a slabost, mentální retardace, poruchy 

vizu, parestézie, sy karpálních tunelů, … 

• EKG 

– není specifické, ale je senzitivní, důležité při podezření na fenokopie 

• Laboratovní vyšetření: 

– screening – CK, jaterní testy, NT-proBNP, Tn, renální funkce, proteinurie  

– selektivně – α-galaktozidáza (lyso-Gb3), volné lehké řetězce, laktát a 

pyruvát, myoglobinurie, ELFO moči a séra, karnitin, volné mastné kyseliny 

 



EKG a fenokopie u HCM 

2023 ESC Guidelines for management of cardiomyopathies 



Diagnóza HCM 

Echokardiografie je základním diagnostickým vyšetřením  

z obrazového archívu VFN 



Echokardiografické nálezy suspektní s „fenokopie“ HCM 

2023 ESC Guidelines for management of cardiomyopathies 



Diagnóza HCM 

z obrazového archívu VFN 

• Echokardiografie 

– hypertrofie, systolická a diastolická funkce, LA, Mi reg. 

– součástí by mělo také být pátrání po obstrukce v LVOT 

– zátěžová echokardiografie – u symptomatických pacientů, 

u kterých je PGmax < 50 mmHg 

• Magnetická rezonance 

– je superiorní v kvantifikaci hypertrofie (apikálně, …) 

– hodnotíme také „pozdní sycení“ (LGE) 

• Holterovo 24-h monitorování EKG 

– rizikový faktor NS 

• DPD scan 

– suspekce na amyloidózu 



MR "late enhancement" 

Fabryho choroba Infiltrace myokardu amyloidem 

Obrazový archiv VFN Praha 
Zdroj: Všeobecná fakultní nemocnice 



Parametry HCM hodnocené pomocí zobrazovacích metod 

2023 ESC Guidelines for management of cardiomyopathies 



Léčba hypertrofické kardiomyopatie 

• Zlepšení prognózy: 
– Prevence náhlé smrti 

• Implantace kardioverter-defibrilátoru 

• Režimová opatření 

• Zlepšení symptomů: 
– Léčba srdečního selhání 

– Léčba obstrukce ve výtokovém traktu 

• Farmakologická léčba 

• Nefarmakologická léčba 

– Léčba fibrilace síní 

www.mayoclinic.org 



Obstrukce v LVOT 

• Dynamický proces, proto se může v 

průběhu času měnit  

• Obstrukci zvyšuje: 

– ↑ kontraktility (katecholaminy) 

– ↓ preloadu (dehydratace, NTG, 

Valsalvův manévr, …)  

• Obstrukci snižuje: 

– ↓ kontraktility (BB, verapamil) 

– ↑ preloadu (hydratace, Müllerův manévr, …) 

• Vyšetření obstrukce 

– klidový maximální gradient 

– Valsalvův manévr, semi-supine pozice 

– nedoporučuje se dobutamin 

z obrazového archívu VFN 



Léčba hypertrofické kardiomyopatie 

Obstrukce v LVOT  Farmakologická léčba LVOTO 

2023 ESC Guidelines for management of cardiomyopathies 



Léčba obstrukce v LVOT 

• Farmakologická léčba 

– Inhibitory myozinu – vzhledem k 

limitované klinické evidenci po 

neúspěchu BB a CCB (společně) 

– neřeší dlouhodobé podávání 

• Nefarmakologické léčba 

– měla by být prováděna v expertním 

centru (nižší výskyt komplikací) 

– Myektomie – komlexní postižení, 

mladší pacienti, LBBB 

– ASA – starší pacienti, RBBB 

Faktory ovlivňující rozhodování a 

způsobu septální redukční léčby 

2023 ESC Guidelines for management of cardiomyopathies 



Alkoholová septální 

ablace 

• Princip spočívá v aplikaci malého 

množství 96% alkoholu do proximální 

septální větve 

z obrazového archívu VFN 



Léčba hypertrofické kardiomyopatie 

2023 ESC Guidelines for management of cardiomyopathies 

• Obecně by léčba symptomatických 

pacientů bez obstrukce v LVOT měla být 

podle ESC guidelines pro léčbu srdečního 

selhání z roku 2021 

• Fibrilace síní – antikoagulace 

– Ablace je lepší než amiodaron 

• Dělí se podle systolická funkce levé 

komory 

– EF LK < 50 % (BB, ACEi, ARB, MRA, 

ARNI, SGLTi, nízké dávky diuretik, 

resynchronizace pokud splňují 

– EF LK ≥ 50 % (BB, verapamil, 

diltiazem, nízké dávky diuretik) 



Stratifikace rizika náhlé smrti 

Roční incidence 1-2 % u HCM 

• Doporučují jako první krok spočítat 

riziko HCM Risk-SCD kalkulátor 

• Kontrolní výpočet za 1-2 roky 

• Primární léčba ICD 

• β–blokátory, amiodaron pouze jako 

podpůrná léčba 

• Rozhodnutí po domluvě s pacientem 

• Neplatí pro vrcholové sportovce a 

fenokopie 

2023 ESC Guidelines for management of cardiomyopathies 



Rizikové faktory SCD u HCM 

2023 ESC Guidelines for management of cardiomyopathies 



Ostatní rizikové faktory 

• Aneurysma levé komory 

– relativně vzácné (~ 3 %), pouze malé studie prokázaly, že apikální aneurysma je nezávislý 

rizikový faktor → nedoporučuje se používat 

• Systolická funkce levé komory srdeční 

– snížená systolická funkce je rizikový faktor → kalkulátor pouze pro pacienty EF LK ≥ 50 % 

• Pozdní sycení na MRI (LGE) 

– je prokázaný rizikový faktor (SCD 2,31x, CM 2,1x) → extenzivní LGE (≥ 15 % myokardu) 

je RF u pacientů s nízkým a středním rizikem 

• Abnormální tlaková odpověď na zátěž 

– je riziko u mladších pacientů pro CM (< 40 let), ale nevede k zvýšení výskytu SCD nebo VF 

• Sarkomerické mutace 

– nedoporučuje se její použití v rámci rizikové stratifikace 



Závěr: 

• Hypertrofická kardiomyopatie je nejčastější kardiomyopatií 

• Pomocí moderní diagnostika a léčby jsem schopni významně 

zlepšit prognózu pacientů s touto chorobou 

• Moderní farmakologické postupy (inhibitory myozinu) mohou 

významně změnit současné postupy (septální redukční léčba, 

HCM bez obstrukce) 

• Stanovení rizika náhlé srdeční smrti je v rámci primární prevence 

je stále jedním z nejobtížnějších úkolů  
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