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Kdy si jsme jisti „sekundárním“  
postižením myokardu?  

…třeba v některých případech ICHS 



 Samotná diagnostika poškození myokardu 

 Posouzení viability a indikace k intervenci 

MRI - LGE  SPECT 

Neinvazivní dg. ICHS 



ICHS - definitivní dg a intervence 

 …takže koronarografický nález nás nepřekvapí… 

 ….ale intervence pravděpodobně funkci LK nepomůže 



Kdy je situace komplikovanější? 

…třeba u kardiomyopatií… 



Kardiomyopatie 

 strukturálně či funkčně abnormální myokard 

 nepřítomnost ICHS, HN, chlopenní či vrozené srdeční 
vady, které by mohly způsobit tuto poruchu.  



Někdy se mohou příčiny  
skládat dohromady… 

…co třeba aortální stenóza s hypertrofií stěn LK?  



Aortální stenóza a  
hypertrofie stěn LK 

 Eur Heart J 2017 Oct 7;38(38):2879-2887 



Kardiomyopatie 

 strukturálně či funkčně abnormální myokard 

 nepřítomnost ICHS, HN, chlopenní či vrozené srdeční 
vady, které by mohly způsobit tuto poruchu.  



Diferenciální dg. KMP 

Eur J Heart Fail. 2019 Apr 16. doi: 10.1002/ejhf.1461. 



Diferenciální dg. KMP 

Eur J Heart Fail. 2019 Apr 16. doi: 10.1002/ejhf.1461. 



Jde o sekundární postižení myokardu při jiném 
onemocnění (o tzv. fenokopii) nebo primární  KMP? 

srdeční amyloidóza sarkomerická HKMP 

Diferenciální dg. HKMP 



sarkomerická HKMP srdeční amyloidóza 

Diferenciální dg. HKMP 



 

 

 

HKMP na podkladě srdeční amyloidózy 

Stačí nám to? 



 postižení dalších orgánů 

 laboratorní diagnostika – FLC (pozit AL) 

 genetické vyšetření (diff. dg mATTR vs wtATTR) 

 DPD scinti (pozit u ATTR) 

 Imunofluorescence EMB vzorků  

 (typizace amyloidogenního proteinu) 

 Hmotnostní spektrometrie EMB vzorků  

 (typizace amyloidogenního proteinu) 

 

 

                 ZÁSADNÍ VÝZNAM PRO TERAPII 

                           I PROGNÓZU! 

 

Dif. dg. srdečních amyloidóz 
AL vs ATTR 



 scintigrafie DPD, PYP, HMDP 

Dif. dg. srdečních amyloidóz 
AL vs ATTR 



 scintigrafie DPD, PYP, HMDP 

Dif. dg. srdečních amyloidóz 
AL vs ATTR 

Curr Cardiol Rep. 2018 Mar 8;20(4):23. doi: 10.1007/s11886-018-0970-2. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29520480


 

 

 

 

 EMB je zásadní pro diferenciální dg. fenokopií 

HKMP/RKMP 

 Diagnostika a diferenciální diagnostika srdečních 

amyloidóz 

• AL amyloidóza 

• ATTR amylodóza 

 Role EMB u HKMP/RKMP 



kappa light chain 

serum amyloid A 

lambda light chain 

transthyretin  

Dif. dg. srdečních amyloidóz 
na podkladě bioptického nálezu 



 

 Hmotnostní spektrometrie EMB vzorků  

  

Blood 2009;114:4957-4959 

 100% senzitivita 
 98% specificita 

Dif. dg. srdečních amyloidóz 
na podkladě bioptického nálezu 



 

 

 

 

Hematologická léčba (kauzální léčba AL) 
 HDM + ASCT, chemoterapie 

 
 

 při EF LK pod 45%, NYHA III-IV, sTK pod 100mmHg,  
      NTproBNP nad 8500 ng/l  je ASCT kontraindikována  
      pro vysokou periprocedurální mortalitu 

 

 předřazení transplantace srdce umožní následnou léčbu  
     AL (tedy ASCT) u nemocných s izolovaně (dominantně)  
     kardiálním postižením 
 

 
 

 Léčba AL amyloidózy 



 

 

 

 Léčba AL amyloidózy 



 

 

 

 Léčba ATTR amyloidózy 

Specifická léčba (stabilizace transthyretinu tafamidisem) 



 Senilní amyloidóza (wtATTR) může být  častou příčinou  

     HFpEF u starších jedinců 
 

 Vyskytovala se u 13% nemocných s HFpEF nad 60 let 
 

 Pod-diagnostikovaná v populaci! 

 Eur Heart J 2015;36(38):2585-94 

wt ATTR (senilní A) 



 151 jedinců, prům. věku 86 let 
 význ. Ao stenoza indikovaná k TAVI 

 
 Tc- PYP scintigrafie 
 ATTR byla prokázána v 16% souboru 
 u mužů dokonce ve 22%! 

wt ATTR (senilní A) 



 

 

 

 druhá nejčastější kardiomyopatie s prevalencí 1:2500 
 

 definována dilatací LK (či obou komor) a její systolickou 
dysfunkcí v nepřítomnosti zjevné příčiny  (ICHS, HN, chlopenní 
vady) 

Eur Heart J 2008;29(2):270-276 

Dilatační kardiomyopatie 



Jde o sekundární postižení myokardu při jiném onemocnění 
nebo o familiární/idiopatickou  KMP? 

 Familiární DKMP 
 Zánětlivá KMP 
 Posttachykardická KMP 
 Endokrinně podmíněná KMP 
 Toxická/metabolická KMP 
 

Pátrání po odstranitelné či potenciálně reverzibilní příčině 
dysfunkce LK  

Dif. dg. dilatační kardiomyopatie 



 

 

 

Eur Heart J 2008;29(2):270-276 

Geneticky podmíněné formy 
30% 

Získané formy 
70% 

Dilatační kardiomyopatie 



Diferenciální diagnostika DKMP 

Která z nich je zánětlivá ? 



Diferenciální diagnostika DKMP 

Která z nich je zánětlivá ? 



 

 
 

 

 

 
 

 

Kardiol Rev Int Med 2015, 17(4): 288-294 

1 + 1 

0 + 2 

Neinvazivní diagnostika  
myokarditid 



„Lake Louise Criteria“ 
 edém tkáně 
 časné sycení 
 pozdní sycení 

 
Při pozitivitě alespoň 2 kritérií 
 Senzitivita 67%  
 Specificita 91%  
 
Přítomnost dysfunkce LK či 
perikardiálního výpotku zvyšuje 
pravděpodobnost dg.   

J Am Coll Cardiol 2009;53(17):1475-87 

Klinická diagnóza s využitím 
 neinvazivních metod 

LGE edém 



 senzitivita MRI je nejvyšší pro akutní MC  
 manifestující se bolestmi na hrudi  
 nejnižší pro arytmicky se manifestující MC 

JACC Cardiovasc Imaging 2014;7:254-63. 

edém LGE 





 

 
 

 

 

 
 

 

Kardiol Rev Int Med 2015, 17(4): 288-294 

1 + 1 
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Neinvazivní diagnostika  
myokarditid 



Význam správného stanovení  
dg. myokarditidy 

 Zpřesnění odhadu dalšího vývoje onemocnění 
 

 Terapeutické konsekvence 
 

  režimová opatření 

   modifikace farmakologické léčby 

   načasování nefarmakologických postupů 

  specifická léčba  
 

 

 správná léčba v akutní fázi je prevencí časných 
 i pozdních komplikací 

 



 
 

 Diferenciální diagnostika příčin srdečního selhání (ať 
HFrEF, tak HFpEF) je zásadní nejen z důvodu stanovení 
správné diagnózy, ale i pro volbu a načasování terapie. 
 

 Správné využití zobrazovacích metod a EMB je v této 
souvislosti zcela klíčové. 
 

 Cílená terapie u kardiomyopatií je založena odlišení 
primárních kardiomyopatií a jejich fenokopií. 
 

 Máme k dispozici specifickou kauzální léčba srdečních 
amyloidóz (AL i ATTR). 
 

 Specifická léčba je možná u některých typů myokarditid, 
nefarmakologické léčebné postupy bychom měli odložit 
na dobu po odeznění akutní fáze myokarditidy. 

Shrnutí 



Děkuji za pozornost! 


