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Nonkompaktni kardiomyopatie je vzacné onemocnéni projevujici se srde¢nim selhanim, kardioembolickymi pfihodami a zavaznymi
arytmiemi. Echokardiografie je zakladni vysetfovaci metodou. Pfedkladame kazuistiku osmimési¢niho sledovani 65letého muze posti-
zeného izolovanou formou nonkompaktni kardiomyopatie s projevy srde¢niho selhani a zavaznymi komorovymi arytmiemi.
Nonkompaktni kardiomyopatie (LVNC - left ventricular noncopaction) je relativné novy typ kardiomyopatie, ktera byla zafazena svétovou
zdravotnickou organizaciv roce 1995 do skupiny neklasifikovanych kardiomyopatii (1). Dfive byla tato jednotka uvadéna pod nazvem perzistujici
intramyokardialni sinusoidy nebo spongiozni/spongioformni kardiomyopatie. Jedna z prvnich zminek o LVNC se objevuje v praci ¢eskych autorti
zroku 1975 (2). Prevalence LVNC se dle jednotlivych studii pohybuje v rozmezich 0,014 az 0,05 % ve formé sporadické a familiarni s ¢astéjSim
postizenim u muzského pohlaviv 56 az 82 % (3, 4, 5). Geneticka podstata onemocnéni je trvalym predmétem vyzkumu. Dle studie na 34 paci-
entech zr. 2000 byl familiarni vyskyt popsan u 18 % pacienti (4). Dosud byla prokazana prevazné autozomalné dominantni, na chromozomu
X vazana a mitochondrialni dédi¢nost. Progn6za uvedeného onemocnéni je velmi zavazna. Podle prace se souborem 17 pacientti M. Rittera
etal.zr. 1997 je uvadéna 59% umrtnost nebo nutnost srde¢ni transplantace do 3esti let od stanoveni diagnézy (5).

Patologicko anatomicky je LVNC charakterizovdna vyraznou trabekulizaci svaloviny komory s hlubokymi recesy, komunikujicimi se
srdecni dutinou (3).

Poprvé byla popsana ve spojeni s jinymi vrozenymi anomaliemi, napf. u obstrukci vytokového traktu komor a u skupiny cyanotickych
vrozenych srde¢nich vad, jez vedou ke zbytnéni trabekul pfi tlakovém pretizeni (2, 5). V pfipadé nepfitomnosti vySe uvedenych pato-
logickych stavii se jedna o izolovanou formu nonkompaktni kardiomyopatie (IVNC - isolated ventricular noncompaction) (3).

V klinickém obraze se IVNC projevuje pfevazné srde¢nim selhanim, poruchami srde¢niho rytmu a kardioembolickymi pfihodami (3, 5).
Etiopatogeneze IVNC je vysvétlovana zastavou embryogeneze endokardu a myokardu mezi 5.-8. tydnem intrauterinniho vyvoje plodu.
U zdravého srdce dochazi vtomto obdobi k zaniku intramyokardialnich sinusoid a jejich pretvoreni na kapilary (5). Patogeneze dilatace
a dysfunkce komory, stejné jako intramyokardialni fibrézy, prokazované v histologickych vzorcich, je vysvétlovana pravé poruchou
perfuze myokardu pfi patologickém kapilarnim zasobeni (6, 7).

Metodou volby v diagnostice tohoto, i v kardiologii vzacného onemocnéni, ziistava transthorakalni echokardiografie, jejiz limitaci mdze
byt mozZnost zamény za jiné myokardialni afekce, a to zejména za hypertrofickou kardiomyopatii (7).

Kli¢ova slova: nonkompaktni kardiomyopatie, srde¢ni selhani, ndpadna trabekulizace.

Noncompaction of the ventricular myocardium is a rare disease manifested by heart failure, cardioembolic events and severe arrhythmias.
Echocardiography is the examination method of choice. The case report presents a 8-month follow-up of a 65-year-old male suffering
from an isolated form of noncompaction cardiomyopathy with heart failure and severe ventricular arrhythmia.

Introduction: Left ventricular noncompaction (LVNC) is a relatively new type of cardiomyopathy, listed among unclassified cardiomyo-
pathies by the World Health Organization in 1995 (1). This entity was previously described as persistent intramyocardial sinusoids. One
of the first mentions of LVNC is a 1975 study by Czech authors (2). The prevalence of LVNC varies in individual studies, ranging from
0.014 % to 0.05% in sporadic and familial forms, with a male predominance of 56 % to 82 % (3, 4, 5). The genetic basis of the disease is
still a matter of research. A 2000 study of 34 patients showed an 18 % familial incidence (4). So far, the autosomal dominant X-linked
and mitochondrial pattern of inheritance has been confirmed in the disease. The prognosis is rather poor. In a 1997 study of 17 patients,
M. Ritter et al. reported 59 % death rate or need for heart transplantation within six years of diagnosis (5).

From a pathological-anatomical point of view, LVNC is characterized by prominent myocardial trabeculation, with deep recesses com-
municating with the heart cavity (3).

It was first reported in association with other congenital anomalies, such as ventricular outflow tract obstruction, and in a group of
cyanotic congenital heart defects leading to pressure overload trabecular hypertrophy (2, 5). In the absence of the above pathological
conditions, isolated ventricular noncompaction (IVNC) is present (3).

Clinically, IVNC is mainly manifested by congestive heart failure, arrhythmias and cardioembolic events (3, 5).

The etiopathogenesis of IVNC is explained by an arrest in the embryogenesis of the endocardium and myocardium between weeks 5 and
8 of intrauterine fetal life. This is when in healthy hearts, the intramyocardial sinusoids are reduced to capillaries [5]. The pathogenesis

www.internimedicina.cz | 2015;17(1) | Interni medicina pro praxi



32 Sdéleni z praxe

of ventricular dilatation and dysfunction, as well as of intramyocardial fibrosis as seen in histological samples, is explained by impaired
myocardial perfusion in pathological capillary supply (6, 7).
The method of choice in the diagnosis of this, rare disease is echocardiography. However, its use is limited by the fact that the disease
may be mistaken for other myocardial disorders, especially hypertrophic cardiomyopathy (7).

Key words: noncompaction cardiomyopathy, heart failure, prominent trabeculation.

Nonkompaktni kardiomyopatie (LVNCleft
ventricular noncopaction) je relativné novy
typ kardiomyopatie, kterd byla zafazena své-
tovou zdravotnickou organizaci v roce 1995
do skupiny neklasifikovanych kardiomyopa-
tif (1). Dfive byla tato jednotka uvadéna pod
ndzvem perzistujici intramyokardidlni sinu-
soidy nebo spongiozni/spongioformni kar-
diomyopatie. Jedna z prvnich zminek o LVNC
se objevuje v praci ¢eskych autorl z roku
1975 (2). Prevalence LVNC se dle jednotlivych
studif pohybuje v rozmezich 0,014 az 0,05 %
ve formé sporadické a familidrni s ¢astéjsim
postizenim u muzského pohlavi v 56 az 82 %
(3, 5, 44). Genetickd podstata onemocnéni je
trvalym pfedmétem vyzkumu. Dle studie na
34 pacientech z r. 2000 byl familidrni vyskyt
popsan u 18 % pacientl (44). Dosud byla pro-
kdzdna prevazné autozomalné dominantni,
na chromozomu X vazand a mitochondridlnf
dédi¢nost. Progndza uvedeného onemocnént
je velmi zévaznd. Podle prace se souborem 17
pacientd M. Rittera et al. zr. 1997 je uvadéna
59% Umrtnost nebo nutnost srde¢nf transplan-
tace do Sesti let od stanoveni diagnozy (55).

Patologicko anatomicky je LVNC charakteri-
zovéna vyraznou trabekulizaci svaloviny komory
s hlubokymi recesy, komunikujicimi se srde¢nf
dutinou (33).

Poprvé byla popsana ve spojeni s jinymi
vrozenymi anomaliemi, napf. u obstrukcf vyto-
kového traktu komor a u skupiny cyanotickych
vrozenych srde¢nich vad, jez vedou ke zbytnéni
trabekul pfi tlakovém pretizenf (2, 55).V piipadé
nepfitomnosti vyse uvedenych patologickych
stavl se jedna o izolovanou formu nonkom-
paktnfkardiomyopatie (IVNCisolated ventricular
noncompaction) (3).

Obrdzek 1. 2D echokardiografie pacienta ukazuje
ndpadnou trabekulizaci
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V klinickém obraze se IVNC projevuje pre-
véazné srde¢nim selhanim, poruchami srde¢niho
rytmu a kardioembolickymi pfihodami (3, 5).

Etiopatogeneze IVNC je vysvétlovana z3-
stavou embryogeneze endokardu a myokardu
mezi 5-8. tydnem intrauterinniho vyvoje plo-
du. U zdravého srdce dochdzi v tomto obdobf
k zaniku intramyokardidlnich sinusoid a jejich
pretvofeni na kapildry (5). Patogeneze dilatace
a dysfunkce komory, stejné jako intramyokardidlnf
fibrozy, prokazované v histologickych vzorcich, je
vysvétlovana pravé poruchou perfuze myokardu
pfi patologickém kapilarnim zasobeni (6, 7).

Metodou volby v diagnostice tohoto, i v kar-
diologii vzdcného onemocnéni, z4stava tran-
sthorakaIni echokardiografie, jejiz limitaci maze
byt moznost zameény za jiné myokardialnf afekce,
a to zejména za hypertrofickou kardiomyopatii (7).

V této praci prezentujeme kazuistiku 56le-
tého muze s devitimési¢ni anamnézou hyper-
trofické kardiomyopatie, s hrani¢ni systolickou
funkci levé komory 50-55%, bez trvalé kardio-
logické medikace.

Pacient byl pfijat v prosinci roku 2011 na nase
pracovisté pro progredujici globalni kardidlnf
insuficienci s intoleranci horizontalni polohy,
namahovou dusnosti ve funkéni klasifikaci New
York Heart Association (NYHA) lll. st. Véhovy pfi-
ristek Cinil 3 kg za poslednf tyden. Na vstupnim
EKG byl pfitomen sinusovy rytmus s tepovou
frekvenci 90/min a blokem levého Tawarova
raménka, popisovany jiz v minulosti. Vstupnf sys-
témovy krevnf tlak ¢inil 120/80 mmHg. PFi rent-
genovém vysetfeni srdce a plic byla zjisténa di-
latace srde¢niho stinu se zndmkami zvyraznéné
cévni kresby. V laboratornich parametrech byla

Obrdzek 2. 2D echokardiografie z parasternalni
kratké osy
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zvysena hladina prohormonu B-natriuretického
peptidu 1521 ng/ml (NT pro-BNP). Ostatni para-
metry v¢etné srdecnich enzymU a zénétlivych
parametrd byly v mezich normy. Na podkladé
vyse uvedenych poznatkd a klinického obrazu
pacienta byla zahajena terapie srde¢niho selhdnf
furosemidem, spironolaktonem a nizkomoleku-
larnfm heparinem.

Po stabilizaci stavu byly postupné do terapie
pridavény betablokétory a inhibitory angioten-
zin konvertujictho enzymu s dobrym terapeu-
tickym efektem.

Pfi vstupnim echokardiografickém vy-
Setfeni (na pfistroji VIVID E9, GE) byla zjisténa
dilatace a zavazna systolickd dysfunkce levé
komory 20-25% pfi difuzni tézké hypokinezi
svaloviny. Zachovana kinetika myokardu by-
la jen v oblasti bazalni tfetiny spodnf, zadni
a boc¢nf stény. Obrazu dominovala vyrazna tra-
bekulizace hrotu, apikalnich 2/3 spodni, zad-
ni a bocni stény s ¢etnymi recesy, hloubky az
25 mm. Pomeér nonkompaktni (NC) ke kompakt-
ni (C) vrstvé svaloviny Cinil v systole z paraster-
nalnfkratké osy 2,45. Nebyla nalezena obstrukenf
nebo zkratova vada, ndlez odpovidal diagnos-
tickym kritériim IVNC (3,4, 5, 8, 9).

Déle jsme objektivizovali stfedné zavaz-
nou mitralni insuficienci, lehkou trikuspidal-
ni insuficienci a diastolickou dysfunkci typu
restrikce (obrazky 1, 2). Transezofagealnim
(obrazek 3) a 3D echokardiografickym vysetfe-
nim (obrazek 4) (VIVID E9, GE) jsme nepotvrdili
ptitomnost intrakardidlniho trombu. K vyloucent
ischemickeé etiologie uvedeného patologického
stavu byla v prlibéhu prvni hospitalizace do-
plnéna selektivni koronarografie bez prikazu
koronarni ateromatézy. Provedend magneticka
rezonance srdce (MAGNETOM Avanto 1.5 Tesla

Obrdzek 3. Jicnova echokardiografie




Obrdzek 4. 3D echokardiografie ukazuje cetné
trabekulizace (Sipka)

Obrdzek 6. Histologicky nélez
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MRI system, Siemens) potvrdila diagnézu non-
kompaktni kardiomyopatie (obrazek 5).

K terapii metoprololem succinatem, ramipri-
lem, furosemidem a spironolaktonem jsme pfidali
k prevenci trombembolie antikoagula¢ni terapii.
V dobé hospitalizace pacienta na kardiovaskular-
nim oddéleni se nevyskytly Zddné arytmie. Po sta-
bilizaci stavu byl pacient dimitovan do ambulant-
ni péce s pldnem provedeni biopsie myokardu
aimplantace biventrikuldmiho defibrilatoru (BivV
ICD) z primdrni prevence pii dalsi hospitalizaci.

Po tfech mésicich od stanoveni diagndzy byl
pacient ve stabilnim stavu, bez vyraznéjsich sub-
jektivnich obtizi ve funkéni tfidé NYHA I-II.V mezi-
dobf dokonce absolvoval pfes nesouhlas osetfuijici-
ho lékare cestu do Jizni Afriky. Echokardiografické
vysetfeni po tif mési¢ni terapii prokazalo zlepsent
systolické funkce levé komory na 35% se zmen-
$enim maximalniho diastolického rozméru levé
komory. MitrdInf a trikuspidalni insuficience byla
jizjen lehkého stupné. Za kratké hospitalizace byla
provedena biopsie myokardu levé komory s na-
lezem mirné hypertrofie myocytd a intersticilni
fibrozy bez zndmek zanétu. Specidlnimi metoda-
mi byla vyloucena piftomnost amyloidu a Zeleza
(obrazek 6). Za Ctyfi mésice od stanoveni diagnoé-
zy IVNC, tyden pfed pldnovanou implantaci BiV
ICD doslo v domécim prostiedi v klidu k ndhlému
kolapsovému stavu se zéstavou dechu i obéhu
s okamZitou laickou kardiopulmonalni resuscitaci.
lace komor. Po Uspésné defibrilaci a restituci obéhu
byl pacient napojen na umeélou plicnf ventilaci
a prevezen na anesteziologicko-resuscitacni klini-
ku Fakultni nemocnice Ostrava. Pfi provedeném
echokardiografickém vysetieni byl zjistén pokles
systolické funkce na 10-15% proti predchozim
35% bez progrese chlopennich vad. Vzhledem
ke komorovym arytmiim bylo zahdjeno sycenf
amiodaronem do kumulativni ddvky 10g. Po Sesti
dnech byl pacient Uspésné extubovan ado 14
dnl doslo k postupné normalizaci neurologic-
kych funkci. Prlbéh hospitalizace byl komplikovan
pravostrannou pneumonii, po jejimz pelécenti byl
pacientovi implantovan biventrikularni defibrila-
tor. Echokardiografie prokazala zlepsent systolické
funkce levé komory na 25% s jeji pretrvavajici di-
lataci a pfitomnosti hemodynamicky nevyznam-
ného perikardidiniho vypotku. Po tficeti dnech
hospitalizace na anesteziologicko-resuscitacni
klinice a kardiovaskuldrnim oddélenf byl pacient
dimitovan v kompenzovaném stavu do domaci
péce. Za pét dni od dimise musel byt rehospitalizo-
van pro recidivu levostranného srde¢niho selhanf
s ndmahovou dusnosti ve funkeni klasifikaci NYHA
Ill. Echokardiograficky nélez byl prakticky identicky
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s vysetfenim za posledni hospitalizace. V terapii
byla potencovéna davka diuretik a metoprolol
succindt zaménén za carvedilol. Zména terapie
byla ale ndsledovéna jen mirnym zlepsenim stavu
pacienta s trvajici ndmahovou dusnosti NYHA II-III.
st. a se sklonem k hypotenzi. Z tohoto dlvodu
byla podéna 24hodinova infuze levosimendanem
(12,5mq), na ktery zareagoval zlepsenim obého-
vé kompenzace i tolerance zatéze, coz umoznilo
¢asnéjsi dimisi. Pacient byl vysetfen v ambulanci
srdecniho selhdnifakultni nemocnice U svaté Anny
v Brné s naplanovanim do3etfeni za hospitalizace.
Za 6 mésicl od stanoveni diagndzy je pacient
obéhové stabilni ve stadiu NYHA I-Il, byl vysetfen
v nasi echokardiografické laboratofi se zlepsenim
systolické funkce na 25-30% a zmensenim maxi-
malniho diastolického rozméru levé komory.

Na uvedeném pffpadu prezentujeme zavaz-
nost vzacného kardiologického onemocnéni non-
kompaktni kardiomyopatie. Ve 2-4letém sledovani
souboru o 34 pacientech s IVNC, publikovaném
v 1. 2000 Oechslinem et al,, je uvadéna Umrtnost
35%, z toho 33% na srdecni selhanf, 50% zemre-
lo ndhlou smrti a 17% mélo jinou pficinu Umrtf.
Srdecni selhdni se objevilo u 53%, transplantaci
srdce podstoupilo 12% pacientd. Komorova ta-
chykardie se objevila u41% a trombembolické
pithody u 24% pacientd (4). U naseho pacienta
se objevila hemodynamicky z&vazna komorova
arytmie 130 dnf po stanoveni diagndzy IVNCa 11
mésicl od zacétku obtiZi. IVNC se mdze vyskyto-
vat ve sporadické a familidrni formé se zavaznou
progndzou (3, 4, 5). V referovaném piipadu byla
prokazana forma familidrni. Bratr pacienta zemfel
nahlou srde¢nf smrti ve 47 letech. U mladsi dcery
pacienta (25 let) je echokardiograficky (obrézek 7)
a magnetickou rezonanci prokdzana IVNC s do-
sud zachovanou systolickou funkci, dosud bez
subjektivnich obtiZi. Jeji syn je dispenzarizovan
u détského kardiologa pro supraventrikularnf ta-
chykardii. Druhd dcera a syn pacienta jsou bez
ECHO zndmek IVNC. Stejné tak i déti zemrelého
bratra pacienta nemaji zndmky IVNC (obrazek 8).

V roce 1990 byl Chinem et al. u détské po-
pulace poprvé popsan familidrni vyskyt a byly
referovény i nekardialni malformace obliceje jako
jsou prominujici ¢elo, strabizmus, nizko posa-
zené usi, klenuté tvrdé patro a mikrognacie [3].
V pozdéjsich studiich jsou nejcastéji v souvislosti
s IVNC zminované mutace genu kédujiciho alfa-
-dystobrevin na chromozomu 18q12.1-g12.2 (10),
déle na chromozomu X vdzané recesivni formy
mutace genu 4,5 pro trafazzin na chromozomu
Xq28, mnohdy souvisejici s Barthovym syndro-

www.internimedicina.cz | 2015; 17(1) | Interni medicina pro praxi



34 Sdéleni z praxe

mem. Déle byla prokdzana spojitost s Emery-

Dreifussovu svalovou dystrofii a myotubularni

myopatii (11). V roce 2008 byla publikovéna stu-

die, jejiz autofi nalezli mutace v genu pro tézky
fetézec beta-myosinu, pro alfa srde¢ni aktin

a srde¢nfi troponin T. Mutace nékolika sarkome-

rickych proteinC byly prokézany i u familiarni

hypertrofické a dilata¢ni kardiomyopatie. Toto
zjisténi podporuje hypotézu, Ze rlizné kardio-
myopatie mohou mit obdobnou molekuldrnf

etiopatogenezi (12).

Zasadni vysetfovaci metodou u tohoto one-
mocnénf je echokardiografie.

V prlibéhu poslednich dvou desetileti byla
specifikovdna diagnostickd kritéria IVNC (3, 4,
5,8,9).

1. Pomér nonkompaktni vrstvy svaloviny
ke kompaktni vrstvé vétsi nez 2 v paraster-
nalnf kratké ose na konci systoly pfi echo-
kardiografickém vysetient.

2. Pocet prominujicich svalovych trabekul vétsi
nez tfi.

3. Nutnost vylouceni jiného strukturdiniho
onemocnénf srdce, zejména obstrukeni
a zkratové vady.

4. Prkaz komunikace recest s dutinou srde¢nf
komory barevnym dopplerovskym mapova-
nim.

Lokalizace trabekul se objevuje nejcastéji
v oblasti spodni, zadnf a bo¢ni stény, ale nenf
specifickd jen pro IVNC. Nami referovany pacient
mél pomeér NC/C 2,45 z parasterndlni kratké osy
a splnil véechna vyse uvedena kritéria, soucasné
bylo pfitomno pseudonormalni plnénf a ne-
gativni prediktivni faktory — dilatace levé ko-
mory a tézka systolickéd dysfunkce. Nejpresnéjsi
metodou k posouzeni morfologie svaloviny
a potvrzeni diagnézy je magnetickd rezonance.
V kontrastu s echokardiografickym vysetfenim
se $ife nonkompaktni (NC) vrstvy méfi v diastole.
V pfipadé, Ze pomér nekompaktnia kompaktni
vrstvy svaloviny je nad 2,3, ur¢uje podle prace
Petersena et al. z . 2005 diagndzu LVNC s 86 %
sensitivitou, 99 % specificitou. Prediktivni hod-
nota je pozitivni v 75 % a negativniv 99 % (13).

Zé&ludnost tohoto onemocnéni spociva
v nebezpeci zdmény za jiné druhy srde¢niho
postizeni, jako jsou dilatacni, hypertroficka a re-
striktivni kardiomyopatie, arytmogenni dysplazie
pravé komory, endokardidInf fibroelastéza, sr-
decni metastdzy a tromby (10, 14). Zvlasté slozita
je diferencidlni diagnostika u dilatacnfi kardio-
myopatie s trabekulizovanym myokardem (15).
Podle souboru 17 dospélych nemocnych uplyne
do stanoveni diagndzy 3,5 roku (5). Referovany

pacient byl 7 mésict dispenzarizovan pod dia-
gnoézou hypertrofické kardiomyopatie.

U pacientd s IVNC jsou velmi ¢asté elektro-
kardiografické zmény, jez jsou potvrzeny v nej-
rozsahlejsich studiich s incidenci kolem 90 %.
V populaci dospélych se nejcastéji vyskytoval
blok levého raménka Tawarova a to u 44 % ne-
mocnych. Déle byl dokumentovan blok pravé-
ho raménka Tawarova, fibrilace sini, deprese ST
segmentU, negativni T viny ve svodech II, Ill,
aVF a V4-6, zména srdec¢ni osy a AV blokady.
Komorova tachykardie se objevila u 41 % do-
spélych pacientl (4). V détské populaci byva
vyrazné castéji zminovan WPW syndrom, jez
se ve studii s 27 pacienty se objevil v 15% (10).
Naproti tomu blok levého Tawarova raménka,
komorové arytmie a nadhla smrt jsou u déti mno-
hem vzacnéjsi nez u dospélych (3, 10). U naseho
pacienta byl pfitomen blok levého Tawarova
raménka a komorové arytmie. Nanestésti nema
IVNC specificky histologicky obraz (16). Byva
pritomen rlzny stupen subendokaridlnf fibro-
zy, jak dokumentujeme i u naseho pacienta (6).
Klasické zndmky infekce ¢i zanétu chybéji (17).
V 1é¢bé tohoto onemocnéni se obecné doporu-
Cuje antikoagulacni terapie pfi jakémkoliv stupni
snizené globdlni systolické funkce k prevenci
tromboembolickych pfihod, které se vyskytuji
s prevalenci varfrujici mezi 21 a 38 % s prevahou
cerebrovaskularnich (3, 4).

Pfi projevech kardidlni insuficience je zavadé-
na klasicka terapie srde¢niho selhani (18). Klinicky
vyzkum by mohl v budoucnu vyfesit otdzku
vhodnosti antagonistl aldosteronu i ve funkeni
tiidé NYHA I a I, kde nenijejich podavéani doporu-
¢eno. U LVNC hraje velkou roli vyrazné fibrotizace
a nasledné zhorseni mechanickych i elektrofyzio-
logickych vlastnostf s rizikem komorovych arytmif
a akcelerované remodelace levé komory. Bylo
Zjisténo, Ze spironolakton i eplerenon pfizniveé
ovliviuji tyto pochody a nasledné vedou k lep-
$imu pfezivaniu symptomatickych osob s jinymi
typy dysfunkce levé komory, ¢asto i s mensim
rozsahem fibrotické prestavby (17). U naseho
pacienta bylo nutné podat levosimendan vzhle-
dem k nedostate¢nému efektu bézné terapie
srde¢niho selhdni, jez mél pozitivni viiv na funkenf
zdatnost, krevni tlak a systolickou funkci levé ko-
mory. Vzhledem k vysokému riziku komorovych
arytmif je ve funkeni tiidé NYHA Il a Ill indikovana
implantace defibrildtoru (17). Resynchronizacni
terapie je indikovana u tézké systolické dysfunkce
se Sirokym QRS komplexem stejné jako u jinych
druhl kardiomyopatii. Posledni terapeutickou
moznosti pfi nelspéchu vyse uvedenych je sr-
delni transplantace.
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Obrdzek 8. Rodokmen. Cerné symboly ukazuji
postizené ¢leny rodiny. Bilé symboly pfedstavuji
nepostizené rodinné piislusniky. Diagonalni linie
ukazuje mrtvé rodinné pfislusniky. SCD — nahlé dmrti.

Patient’s

Patient brother SCD

Patient’s daughter
dg. IVNC

Dulezitym aspektem je echokardiograficky
screening pfibuznych prvniho fadu.

Pacient bude nadale sledovén v nasi kar-
diologické ambulanci a v ambulanci srde¢niho
selhdni nemocnice U svaté Anny v Brné, kde
budou provedena vysetfeni pfed eventuelnim
zafazenim na waiting list k srde¢nf transplantaci.
IVNC je zavaZznym kardiologickym onemocneé-
nim, jehoz hlavnimi projevy jsou srde¢ni selhani,
arytmie a tromboembolické piihody (3, 4, 5).
Prvni dvé komplikace se vyskytly i u naseho pa-
cienta se zavaznou klinickou odezvou. Hlavni
diagnostickou metodou je echokardiografie.
Zvysenou pozornost je tfeba vénovat zejména
pacientlim s hypertrofickou kardiomyopatif, se
kterou byva tato choroba nejcastéji zamérnova-
na. Smyslem této kazuistiky je snaha o zlepseni
informovanosti Iékarl-internistl a kardiologd
a zkraceni doby od prvnich klinickych proje-
vl do stanoveni diagndzy. IVNC/LVNC md sva
specifika, a pokud je nemocny dispenzarizovéan
pod diagndzou jiné KMP, mUze to pro néj mit
fatalni nasledky.

1. Richardson P, McKenna W, Bristow M, et al. Report of the
1995 World Health Organization/International Society and
Federation of Cardiology Task Force on the Definition and
Classification of cardiomyopathies. Circulation. 1996; 93(5):
841-842.

2. Dusek J, Ostadal B, Duskova M. Postnatal persistence of
spongy myocardium with embryonic blood supply. Arch-
Pathol. 1975; 99(6): 312-317.

3. Chin TK, Perloff JK, Williams RG, et al. Isolated noncompac-
tion of left ventricular myocardium. A study of eight cases.
Circulation. 1990; 82(2): 507-513.

4. Oechslin EN, Attenhofer Jost CH, Rojas JR, et al. Long-term
follow-up of 34 adults with isolated left ventricular noncom-
paction: a distinct cardiomyopathy with poor prognosis. J Am
Coll Cardiol. 2000; 36(2): 493-500.



5. Ritter M, Oechslin E, Sttsch G, et al. Isolated noncom-
paction of the myocardium in adults. Mayo Clin Proc. 1997;
72(1): 26-31.

6. Burke A, Mont E, Kutys R, et al. Left ventricular noncom-
paction: a pathological study of 14 cases.Hum Pathol. 2005;
36(4): 403-411.

7. Weiford BC, Subbarao VD, Mulhern KM, et al. Noncom-
paction of the ventricular myocardium. Circulation. 2004;
109(24): 2965-2971.

8. Jenni R, Oechslin E, Schneider J, et al. Echocardiographic
and pathoanatomical characteristics of isolated left ventricu-
lar non-compaction: a step towards classification as a distinct
cardiomyopathy. Heart. 2001; 86(6): 666-671.

9. Fiedler J. Diagnostika a lé¢ba non-kompaktn{ kardiomyo-
patie. Cor Vasa 2010; 52: 403-404.

10. Ichida F, Hamamichi Y, Miyawaki T, et al. Clinical features
of isolated noncompaction of the ventricular myocardium:
long-term clinical course, hemodynamic properties, and ge-
netic background. J Am Coll Cardiol. 1999; 34(1): 233-240.

11. Bleyl SB, Mumford BR, Thompson V, et al. Neonatal, lethal
noncompaction of the left ventricular myocardium is allelic
with Barth syndrome. Am J Hum Genet. 1997; 61(4): 868-872.
12. Klaassen S, Probst S, Oechslin E, et al. Mutations in sar-
comere protein genes in left ventricular noncompaction. Cir-
culation. 2008; 117(22): 2893-2901.

13. Petersen SE, Selvanayagam JB, Wiesmann F, et al. Left vent-
ricular non- compaction: insights from cardiovascular magne-
tic resonance imaging. J Am Coll Cardiol. 2005; 46(1): 101-105.
14. Stollberger C, Finsterer J, Blazek G. Left ventricular hy-
pertrabeculation/noncompaction and association with addi-
tional cardiac abnormalities and neuromuscular disorders.
Am J Cardiol. 2002; 90(8): 899-902.

15. Murphy RT, Thaman R, Blanes JG, et al. Natural history
and familial characteristics of isolated left ventricular non-
-compaction. Eur Heart J. 2005; 26(2): 187-192.

16. Finsterer J, Stollberger C, Feichtinger H. Histological
appearance of left ventricular hypertrabeculation/noncom-
paction. Cardiology. 2002; 98(3): 162-164.

Sdéleni z praxe 35

17. Veselka J, Linhartova K, Zemanek D, et al. Kardiomyopa-
tie. In: Fiedler J.Non-kompaktni kardiomyopatie. Praha: Ga-
[én 2009: 123-130.

18. Spinar J, Vitovec J, Spinarové L, et al. Farmakoterapie
chronického srdecniho selhdni po prvnich 10 letech 21. sto-
letf VnitF Lék, 2011; 57(11): 959-965.

Cldnek pfijat redakci- 4. 11. 2014
Cldnek pfijat k publikaci: 29. 12. 2014

MUDr. Katefina Vrkocovd
Kardiovaskuldrni oddélent,

FN Ostrava Poruba, 17. listopadu 1790,
708 52 Ostrava - Poruba
grussmannovak@seznam.cz

www.internimedicina.cz | 2015; 17(1) | Interni medicina pro praxi



