
Obrovskobuněčná myokarditida / giant cell myocarditis

Jan Krejčí 



Myokarditidy - úvod

Myokarditida je akutní či chronický zánět myokardu s řadou infekčních a 
neinfekčních příčin.



Myokarditidy a zánětlivé kardiomyopatie - etiologie



Myokarditidy – dělení dle délky symptomů

Akutní myokarditida – doba od začátku symptomů do 1 měsíce
- fulminantní myokarditida je akutní myokarditida s těžkým srd. selháním 

až kardiogenním šokem vyžadující terapii inotropy či MCS

Subakutní myokarditida – doba od začátku symptomů 1-3 měsíce

Chronická myokarditida – doba od začátku symptomů více než 3 měsíce

Zásadní pro agresivitu diagnostických i terapeutických přístupů 

Clin Med 2021 Sep; 21(5): e505–e510.



GCM – epidemiologie

 Vzácná, ale nejdramatičtější forma myokarditidy

 Incidence GCM z autoptických sérií se pohybuje mezi 0.007% a 0.051%
(Vaideeswar 2013)

 „Detection rate“ 0.13 případů na 100,000 osob (Heymans 2016)

 Tvoří cca 1% ze všech případů myokarditid

 Postihuje nejčastěji osoby mezi 40-60 lety, pod 20 let věku spíše výjimečně

 Častěji jedince s jinou autoimunitou, muže i ženy stejně často



GCM – klinický obraz

 Akutní rychle progredující srdeční selhání, často ústící během 24-48 hod do 
obrazu kardiogenního šoku.

 Přítomnost refrakterních komorových dysrytmií či AV bloku vyššího stupně,  Přítomnost refrakterních komorových dysrytmií či AV bloku vyššího stupně, 
které mohou být iniciálním projevem předcházejícím rozvoj těžké systolické 
dysfunkce LK.

 Před zavedením imunosupresivní léčby se jednalo o prakticky vždy smrtelné 
onemocnění!



GCM – patofyziologie

 Patofyziologie GCM není zcela objasněna

 T-lymfocyty zprostředkovaná autoimunitní myokarditida

 U lidí i v animálních modelech je patrná infiltrace myokardu dominantně T- U lidí i v animálních modelech je patrná infiltrace myokardu dominantně T-
lymfocyty a makrofágy.

 U experimentální GCM produkují CD4+ T lymfocyty interferon-ƴ, který stimuluje 
produkci NO  a TNFɑ- v makrofázích. To vede k upregulaci syntézy NO a 
produkci volných radikálů, které mají negativně inotropní efekt. 



Klinický obraz a indikace EMB



Diagnostika myokarditid vs GCM

 Klinická diagnóza -- za základě symptomů a jednoduchých klinických vyšetření -
zánět v myokardu není známý

 Využití neinvazivních dg metod -- využití MRI 
 podezření na přítomnost zánětu bez určení jeho typu podezření na přítomnost zánětu bez určení jeho typu
 nelze určit virovou přítomnost v myokardu
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Invazivní dg u susp. myokarditid v HF Guidelines 2021

Eur Heart J. 2021;42(36):3599-3726.



Indikace EMB u nemocných s podezřením na myokarditidu

Circ Heart Fail. 2020 Nov;13(11):e007405.



Kdy u myokarditidy diagnostikovat invazivně a kdy neinvazivně? 



Bioptická dg je pro průkaz GCM nezbytná

 Na základě histologického/bioptického nálezu - průkaz a specifikace typu zánětu, 
ev. detekce a určení inf. agens
 Histologicky podle Dallaských kritérií
 Imunohistochemicky Imunohistochemicky
 PCR diagnostika

 Jen na základě (imuno)histologického nálezu
lze stanovit definitivní dg!



Máme pacienta s fulminantní myokarditidou…co dělat? 



IS/IM terapie u fulminantní myokarditidy

Front Med (Lausanne). 2022 Mar 
7;9:838564.



Prognóza fulminantní vs nefulminantní myokarditidy





Imunosuprese u GCM – jednoznačně ANO!!



Prognóza GCM ve srovnání s jinými typy myokarditid

Neléčená GCM prakticky 
vždy končí fatálně!



Efekt včasné diagnostiky a IS léčby u GCM



Praktický přístup k terapii u GCM

 Iniciálně Solumedrol - 1g i.v. /den po 3 dny

 U stabilních pacientů - CyA nebo Tac + MMF + Pre

 U nestabilních pacientů

Front Med (Lausanne). 2022 Mar 
7;9:838564.

 U nestabilních pacientů
 ATG 1mg/kg i.v. po 3 dny
 alemtuzumab (anti-CD52) + CyA / Tac
 rituximab (anti-CD20) i.v. 1x týdně 375mg/m2

 Dostupnost MCS a došetření k transplantaci



Diferenciální dg GCM a CS

CS

GCM



Histologie u srdeční sarkoidózy

 Myokardiální granulomy bez nekrózy ale s 
fibrózou jsou typickými  histologickými znaky fibrózou jsou typickými  histologickými znaky 
srdeční sarkoidózy. 

 V dif. dg. může pomoci detekce 
extrakardiálního postižení. 



Histologie u GCM

 Přítomnost multinukleárních obrovských Přítomnost multinukleárních obrovských 
buněk spolu s výraznou smíšenou celulární 
inflamatorní infiltrací včetně eozinofilů a také 
přítomnost rozsáhlé nekrózy myocytů jsou 
typické pro GCM.



Shrnutí dg a th u GCM - „take-home messages“ 

Bang et al. JACC. 2021 Mar, 77 (8) 1122–1134.



Diagnostika GCM

Bang et al. JACC. 2021 Mar, 77 (8) 1122–1134.



Diagnostika GCM

Bang et al. JACC. 2021 Mar, 77 (8) 1122–1134.

Senzitivita EMB v diagnostice 
GCM se pohybuje mezi 70-80%. 



Je-li dg GCM potvrzena, začni okamžitě s léčbou!

Bang et al. JACC. 2021 Mar, 77 (8) 1122–1134.



Závěr

 Obrovskobuněčná myokarditida je vzácným, ale velmi závažným 
onemocněním.

 Diagnostika GCM vyžaduje vysoký stupeň podezření a rychlost vzhledem k 
akutnímu a potenciálně smrtelnému průběhu.akutnímu a potenciálně smrtelnému průběhu.

 EMB je základním kamenem diagnostiky, v případě nediagnostické první 
EMB je doporučeno její opakování.

 Imunosuprese spolu s komplexní léčbou zásadně zlepšují prognózu pacientů 
s GCM.

 MCS a transplantace srdce hrají důležitou roli ve zvládnutí akutního i 
střednědobého průběhu onemocnění. 



Děkuji za pozornost!


