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• žena, *1961

• RA: otec + IM v 49 letech

• OA: 

 st.p. Q - kmitovém inferolaterálním infarktu

myokardu v 1998, dle SKG hladkostěnné koronární

tepny, EF LK 57% 

 vertigo v anamn. - nelze vyloučit st.p. TIA, TEE bez 

průkazu patologické komunikace, bez průkazu

intrakardiálního zdroje embolizace

 recidivující perichondritidy levého boltce

 autoimunitní syndrom, pozitivní ANA, ENA, RF IgM bez 

klinických projevů systémového onemocnění

 heterozygot v lokuse MTHFR s normální hladinou

homocysteinu

 EKG (2010): SR 60/min, PQ 160 ms, QRS 80 ms, Qr II, 

III, aVF, ST izo, neg. T II, III, aVL, V5-6

 ECHO srdce (2010): EF LK 50%, hypokineza apikálních

2/3 zadní a apikálních 2/3 spodní stěny

 EKG Holter: (2010): 18 kupletů polymorfních KES

 FA: Concor cor 2,5 mg 1-0-0, Rosucard 40 mg 0-0-1, 

Tritace 1,25mg 1/2-0-0, Furon 40 mg 1/2-0-0, 

Verospiron 25mg 0-1-0

 sledována v kardiologické ambulanci, v r. 2019 referována do 

ambulance srdečního selhání I.IKAK pro pokles EF LK (42%), 

elevaci NT pro-BNP, mírně elevovaný troponin T, atypické

oprese na hrudi… susp. recidiva IM? 

 re-SKG (2019) hladkostěnné

koronární tepny

• lab.: NT pro-BNP 1700 

ng/l, TnT negativní

• ECHO: EF LK 47 %, Dd 

57, Ds 43

• EKG: SR 79/min, PQ 150 ms, QRS 110 ms, Qr II, III, aVF, ST 

izo, T neg. I, aVL, V4-6

• EKG Holter: polymorfní KES, nsKT o 5-6 QRS komplexech



Vyšetření v ambulanci srdečního selhání (2019-2024)  
• CMR deprese funkce LK, EF LK 41%, akineza apikální 1/2 dolní a 

inferolaterální stěny, kde transmurální poinfarktová jizva

• SPECT: fixní defekt

perfuze dolní

stěny, inferolaterálně a 

laterálně odpovídá

jizvě po prodělaném

infarktu

myokardu, bez 

průkazu zátěží

navozené ischemie

myokardu

• EKG Holter: cca 2500 polymorfních KES, nsKT 15 QRS

• CMR znovu odmítá pro klaustrofobii, odmítá EMB

• re-SKG ACS + ACD: hladkostěnná tepna bez stenóz, RLVG: akineza

diafragmatického a zčásti hrotového segmentu, EF 30%

ECHO srdce: snížená

systolická funkce

dilatované LK s EF LK 35 

– 40 %, EF Teichholz 36 

%, EF Simpson 38 %, Dd 

62, Ds 52, akinesa apik. 

1/2 segment dolní

stěny, hypokinesa apik. 

1/2 zadní

stěny, hrotu, hypokinesa

laterální stěny



Diagnostika
• GENETICKÉ VYŠETŘENÍ: patogenní varianta v genu DSP 4137_4144 del

Gupta et al. (2020), International Journal of 

Cardiology, 328, 141–146.



Desmoplakinová KMP 

• Vzhledem k opresím na hrudi, elevaci TnT a 

EKG, opakovaně uzavřeno jako IM, tato diagnóza byla

podpořena i nálezy na CMR

• opakované koronarografie s nálezem hladkostěnných

koronárních tepen

• TEE s vyloučením kardioembolizace, hematologické

vyšetření s vyloučením trombofilních stavů

• genetické vyšetření záchyt v genu DSP 

• pro diagnozu desmoplakinové KMP je zásadní MRI 

srdce a genetické testování

• ze současného pohledu lze průběh onemocnění

hodnotit jako ataky (”hot fáze”) v rámci základní

diagnózy desmoplakinové kardiomyopatie

• “hot fáze“ (myocarditis-like episodes) mohou být

počátečním projevem tohoto onemocnění

• kombinace terapie srdečního selhání a 

• imunosupresivní terapie vede ke zlepšení

• srdeční funkce

• Desmoplakin = protein, kódován genem DSP, součástí

mezibuněčných spojů v buňkách srdečního svalu a epidermis

• desmoplakinová kardiomyopatie vede k fenotypu ACM LK 

• může být postižena PK (14 %) 

• na rozdíl od klasické ARVC postihuje desmoplakinová ACM především

LK, je pozorována až v 79 % případů, ženy > muži

• charakterizována postižením levé komory s rozsáhlou fibrózou, rizikem

vzniku arytmií a epizodami akutního poškození myokardu

• patogeneze není zcela objasněna, jedna z hypotéz předpokládá

opakované zánětlivé poškození myokardu vedoucí k fibróze

• asymptom., funkčně NYHA I, EF LK 40– 45 % 

• v paměti ICD četnější nsKT

• navýšen betablokátor

poslední kontrola (2025): 

Cerrone et al. (2021), Frontiers in Cardiovascular Medicine, 8, 784715.


