
Restriktivní kardiomyopatie  

Jan Krejčí  

 
 



Co o restriktivní kardiomyopatii léta víme… 

 nejméně častá KMP s nejhorší prognózou 
 

 je charakterizovaná restriktivní hemodynamikou 
 

 typickým rysem je zvýšená tuhost myokardu  
     (snížená kompliance), která může mít původ  
      v myokardu i v endokardu 

 

 



 

 morfologicky jde o onemocnění s normální  
     (či téměř normální) LVEF a normálními/sníženými 
     objemy jedné nebo obou komor 

 

 tloušťka stěn LK by neměla být zvýšená  
      (či jen mírně) 
 

 je přítomna dilatace obou síní 
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Širší definice RCM dle C. Rapezziho 
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RCM 

 RCM je heterogenní skupina kardiomyopatií 
 

 Genotypový překryv s řadou jiných KMP  
 

 Pohyblivý cíl…vývoj klinického obrazu v čase 
nebo podle dalších okolností (např. volumové 
situace) – potřeba re-evaluace 
 



RCM 

 Nesmírně heterogenní skupina kardiomyopatií 
 Genotypový překryv s řadou jiných kardiomyopatií 
 Pohyblivý cíl…vývoj klinického obrazu v čase nebo 

podle dalších okolností (např. volumové situace) 
 

 Velmi náročná na diagnostiku a diferenciální dg.  
 



Zásady přístupu k diagnostice KMP dle ESC guidelines 



Heterogenita RCM – přínos CMR 

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626. 



Heterogenita RCM – přínos CMR 
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Diagnostika KMP a genetické testování 

Eur Heart J. 2023 Oct 1;44(37):3503-3626. 



Role genetického testování u RCM 



Role genetického testování v dif. dg. HCM/RCM 



Restriktivní kardiomyopatie - I 
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Danonova nemoc - RCM nebo HCM? 
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Srdeční amyloidóza - RCM nebo HCM? 



Srdeční amyloidóza - RCM nebo HCM? 



Dif. dg. RCM (HCM) – srdeční amyloidóza 

       Syndrom karpálního tunelu  
         - předchází dg 5-15 let, často oboustranný až u 50% nemocných 
         - 12x vyšší riziko srdeční amyloidosy 

                                            Fosbol et al. JACC 2019 



Dif. Dg. RCM (HCM) – srdeční amyloidóza 



Dif. dg. RCM (HCM) – srdeční amyloidóza a AoS 



Dif. Dg. RCM (HCM) – srdeční amyloidóza 



Diagnostika a diferenciální dg. RCM/HCM a srdeční amyloidózy 



Diagnostika a diferenciální dg. RCM/HCM a srdeční amyloidózy 



Diagnostika a dif df. srdečních amyloidóz 



Restriktivní kardiomyopatie - III 
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RCM - invazivní diagnostika 



EMB v diagnostice RCM - histologie 



Obecné terapeutické zásady u RCM 

 

 Zvládnutí kongesce (cave dostatečný plnící tlak k udržení CO) 
 

 Reverzní remodelace není cílem léčby (žádná prognostická data pro RAASi) 
 

 CO je závislý na tepové frekvenci (prodloužení diastoly nezvyšuje EDV!)   
  – spíše negativní efekt BB 
 

 Antikoagulace při fi síní 
 

 Kauzální terapie, je-li dostupná 



Diferenciální dg konstriktivní perikarditidy a restriktivní 
kardiomyopatie 



Diferenciální dg konstriktivní perikarditidy a restriktivní 
kardiomyopatie 

Konstriktivní perikarditis 

Diskordance systolických komorových tlaků 
Zvýrazněná interventrikulární dependence 

Restriktivní kardiomyopatie 

Konkordance systolických 
komorových tlaků 



Diferenciální dg CP a RCM – septal shift a septal bounce 



ZÁVĚR 

         RCM je velmi heterogenní skupina onemocnění, jejichž 
správná diagnostika a diferenciální diagnostika v řadě 

případů umožňuje kauzální léčbu! 



    Děkuji za pozornost! 


