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Definice restriktivní kardiomypatie 
 

=   restriktivní porucha diastolické funkce levé a/nebo pravé komory,         

kdy diastolické i systolické komorové objemy jsou normální                

nebo snížené 
 

     systolická funkce komory vyjádřená EF je obvykle zachována,                         

ale kontraktilita je prakticky vždy snížena      
 

     teoreticky by měla by být přítomna i normální tloušťka stěny                    

postižené komory () 



Restriktivní hemodynamika 



Echokardiografie: hemodynamika i morfologie 



Etiologie restriktivní kardiomyopatie 



 patologie myokardu 

  - fibróza:  idiopatická či familiární RKMP, postradiační postižení, 

       sklerodermie 

  - extracelulární infiltrace: amyloidóza  

  - intracelulární střádání metabolitů: glykogenózy, hemochromatóza 
 

 patologie endokardu 

  - fibróza + trombóza: endomyokardiální onemocnění   

      s (HES) / bez hypereozinofilie  (EMF) 

Etiologie restriktivní kardiomyopatie 



Hypereozinofilní syndrom: echokardiografie 



Hypereozinofilní syndrom: MRI 



Restriktivní kardiomyopatie  

v důsledku patologie myokardu 



RKMP bez zesílení stěny LK:  

v důsledku postradiačního postižení 



RKMP bez zesílení stěny: přetížení železem 



< 20ms 

těžké přetížení železem: < 10ms 



„Red flags“ restriktivní kardiomyopatie  

s normální sílou stěny LK 

• EKG:  AV blokáda    desminopatie 

 

• laboratoř:   CK  desminopatie           

       jaterní enzymatický soubor, KO 

       sérové železo a ferritin, saturace transferinu 

    hemochromatóza 



RKMP bez zesílení stěny LK:  

idiopatická 



pokud nejasná příčina – „idiopatická“restriktivní kardiomyopatie: 

   screening prvostupňových příbuzných (echokg + EKG) 

   genetické testování (komerčně dostupné):                 

             v případě pozitivity  kaskádový screening v rodině 

 

 Geneticky podmíněná / familiární RKMP 

  většinou autozomálně dominantní typ přenosu 

  typicky mutace v genech pro sarkomerické proteiny 

Geneticky podmíněná,                                          

familiární restriktivní kardiomyopatie 



Idiopatická  geneticky podmíněná 

restriktivní kardiomyopatie 



Restriktivní kardiomyopatie 

 se zesílením stěn LK 



Amyloidóza srdce 

 





















RAS  0,88  

70% senzitivita, 75% specificita 

 (AUC 0.79)









Lze echokardiograficky odlišit  

AL a ATTR amyloidózu srdce ? 







MRI: amyloidóza srdce 

nativní T1 mapování, bez použití kontrastu 





 





   



Pozitivní DPD scan u transthyretinové amyloidózy 





κ/λ 



 





 









Závěry 

 Restriktivní kardiomyopatie (RKMP) může být podmíněna                         

patologií myokardu (fibróza, infiltrace, střádání) či endokardu 

(endomyokardiální choroba s/bez hypereozinofilie) 
 

 RKMP v důsledku patologie myokardu může mít normální sílu stěn 

LK (idiopatická/geneticky podmíněná, postradiační, přetížení železem 

aj.) či jsou stěny LK zesíleny (amyloidóza) 
 

 Srdce postihují prakticky výhradě AL či ATTR amyloidóza (v našich 

podmínkách senilní ATTR) 
 
 

 V diagnostice a odlišení AL a ATTR amyloidózy hrají klíčovou úlohu  
 

      sérový poměr FLC / + IELFO a DPD scan 



Děkuji za pozornost ! 


