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klinická diagnóza HKMP u dospělých pacientů:

maximální tloušťka stěny ≥ 15 mm kdekoli v levé komoře 

(typicky měřená 2D echokg nebo CMR) při absenci jiné příčiny hypertrofie.

méně výrazná hypertrofie 13-14 mm může být diagnostickou pro HKMP 

u rodinných příslušníků probanda nebo v souvislosti s pozitivním 

genetickým testem.

Diagnostika hypertrofické kardiomyopatie  její definice



klinická diagnóza HKMP u dospělých pacientů :

je definována tloušťkou stěny ≥ 15 mm v jednom nebo více segmentech 

levé komory měřeno jakoukoli zobrazovací technikou (echokg, CMR, CT)

genetické i negenetické poruchy se mohou projevovat menším stupněm 

zesílení stěny (13–14 mm); v těchto případech diagnóza HKMP vyžaduje 

vyhodnocení dalších parametrů zahrnujících rodinnou anamnézu,                 

nekardiální příznaky a známky, abnormality elektrokardiogramu (EKG),                      

laboratorní testy a multimodální zobrazování srdce.

Diagnostika hypertrofické kardiomyopatie  její definice



klinická diagnóza HKMP u prvostupňových příbuzných jasných probandů:

přítomnost jinak nevysvětlitelné zvýšené tloušťky stěny ≥ 13 mm v jednom 

nebo více segmentech LK, měřené pomocí jakékoli techniky zobrazování.

Přítomnost jakékoli morfologické abnormality (např. v TDI/strain myokardu,               

neúplný SAM, elongace mitrálních cípů s abnormalitami papilárních svalů) 

zvláště v přítomnosti abnormálního EKG zvyšuje pravděpodobnost onemocnění                     

u příbuzných jedinců.

Diagnostika hypertrofické kardiomyopatie  její definice
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Detekce a hodnocení zesílení stěny LK



Detekce a hodnocení zesílení stěny LK





Hodnocení přítomnosti zesílení stěny LK 



HKMP- typy hypertrofie LK: prevalence, genetika



HKMP- typy hypertrofie LK



HKMP- typy hypertrofie LK



HKMP- typy hypertrofie LK



HKMP: aneuryzma hrotu levé komory



HKMP: obstrukce levé komory

• dynamická obstrukce  závislost na afterloadu / preloadu, kontraktilitě

• přítomnost obstrukce: gradient  30 mmHg

významná obstrukce: gradient  50 mmHg

• klidová obstrukce (30-50%)   provokovaná obstrukce (60-70%)

provokace latentní obstrukce: Valsalva manévr, zátěžová echokardiografie

• lokalizace obstrukce: LVOT /  midventrikulárně / midventri - až apikálně

detekce (významné) obstrukce  význam pro terapii a prognózu HKMP !



HKMP: dynamická obstrukce LK 



HKMP: abnormality mitrálního aparátu





HKMP: abnormality mitrálního aparátu - echokg



HKMP: abnormality mitrálního aparátu - echokg



Diferenciální diagnostika HKMP

• Nesarkomerické fenokopie HKMP u dospělých:

- amyloidóza

- Fabryho choroba

- Danonova choroba

- PRKG2 syndrom

- mitochondriopatie

• Hypertenzní hypertrofie LK

• Sportovní srdce



• HKMP

- LVEDD  45 mm

- IVS  16 mm

- asymetrická hypertrofie IVS

- neobvyklý typ LVH

- LVOT obstrukce

- diastolická dysfunkce LK

-  dilatace levé síně

• Sportovní srdce

- LVEDD  55 mm

- IVS  13 mm

- regrese LVH                                  

při zastavení tréninku

- absence obstrukce

- norm. diastolická funkce LK

- dilatace levé síně 

Wasfy MM et al., Curr Op Cardiol 2015;30: 500

Echokg: HKMP vs. sportovní srdce 



• přítomnost známek podporujících HKMP:

- tloušťka stěny LK  18mm ( 16 mm)

- jasně asymetrický typ hypertrofie LK

- všechny / většina segmentů LK nevykazují stejnou / podobnou tloušťku

- nesouvislé oblasti fokální hypertrofie

- neobvyklý typ LVH: apikální HKMP, …

- výrazná LVH disproporční hodnotám TK

- přítomnost SAM / LVOT obstrukce

- regrese LVH v důsledku antihypertenzní léčby

Echokg: HKMP vs. hypertenzní hypertrofie LK

Maron MS et al., Circ CV Imaging 2017; 10:e005372



Nesarkomerické fenokopie HKMP: amyloidová kardiomyopatie

difuzní / asymetrické zesílení stěn levé komory

zachovalá / hraniční / snížená EF LK

 longitudinální kontrakce stěn u při zachovalé EF LK (MAPSE, GLS, apical sparing)

diastolická dysfunkce I-III, (bi)atriální dilatace

zesílení stěn pravé komory, síní, IAS



Nesarkomerické fenokopie HKMP: Fabryho choroba
koncentrický typ hypertrofie u většiny jedinců, prominentní papilární svaly

dilatace kořene aorty, zesílení chlopenních cípů

fibróza LK posterolaterálně  regionální akineze /zeslabení stěny



end-stage systolická dysfunkce LK u některých jedinců



Dynamická obstrukce LVOT: i nesarkomerické HKMP…



Echokardiografie a diferenciální diagnostika HKMP





HKMP: systolická funkce levé komory





HKMP: systolická funkce levé komory





Echokardiografie: rodinný screening u HKMP



Echokardiografie: preklinické známky HKMP u G+/P- ?
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Echokardiografie: preklinické známky HKMP u G+/P- ?



Echokardiografie: preklinické známky HKMP u G+/P- ?



Echokardiografie a stratifikace rizika SCD u HKMP

 



Echokardiografie a stratifikace rizika SCD u HKMP





Vztah tíže hypertrofie LK a rizika SCD u HKMP



Závěry

• Echokardiografie hraje stále zásadní roli v diagnostice,                              

diferenciální diagnostice, dlouhodobém sledování, prognostické 

stratifikaci i rodinném screeningu hypertrofické kardiomyopatie.

• Kromě jejích nezpochybnitelných předností je však nutné myslet                          

i na její limitace (především přesné hodnocení přítomnosti a tíže 

hypertrofie LK).




