DILATACNi KARDIOMYOPATIE

U SOUROZENCU - KOMPLIKOVANY
PRUBEH PRI SDRUZENiIi S KORONARNI
ATEROSKLEROZOU

MUDr. Michal Cepelak, MUDr. Richard Rokyta, MUDr. Jan Opatrny, MUDr. Pavel Boéek
Kardiologické pracovité I. interni kliniky FN Plzef

Ve sdéleni je referovan vyskyt dilataéni kardiomyopatie u dvou sourozencii pfijatych na koronarni jednotku pro akutni sr-
decni selhani. Pozornost je vénovana etiologii dilataéni kardiomyopatie a jejimu sdruzeni s koronarni aterosklerézou, které
u jednoho ze sourozencti vedlo k extrémné komplikovanému pribéhu.

Ovod

Kardiomyopatie (KMP) je definovana
jako nemoc myokardu se srde¢ni dysfunkci,
dilataéni KMP je charakterizovana dilataci
a poruchou kontrakce levé nebo obou komor.

Dilataéni KMP mdize byt podle soucas-
ného rozdéleni familidmi (genetickd), virova,
imunitni, toxicko-nutritivni, idiopatickd. Mudze
byt téZ sdruzend s jinym specifickym srde¢nim
nebo systémovym onemocnénim (1, 2). Dle za-
hranicCnich statistik je vétSina dilatatnich KMP
idiopatickych (3), novéjsi préce vdak prokazuji

S problematikou familidrniho  vyskytu
dilataéni kardiomyopatie a jejiho sdruzeni
s koronarni aterosklerézou jsme se setkali
v souvislosti s onemocnénim dvou sourozenct
pfijatych téméf ve stejné dobé na korondrni
jednotku s akutnim srde¢nim selhanim.

Kazuistika

Jedné se o dva bratry, ve véku 60 a 62 let.
Prvni kontakt obou pacient( s naSim pracovis-
tém byl v roce 1998:

Pacient A (60 let) byl vySetfen pro
opakované supraventrikularni tachyarytmie
s levostrannym srde¢nim selhanim. Echokar-
diograficky nalez byl v roce 1998 normalni,
ejekeéni frakce (EF) 62%. EKG kfivka byla
fyziologicka.

Pacient B (62 let) byl pfijat v roce 1998
k provedeni elektivni koronarografie pro
atypickou anginu pectoris (AP) a abnormaini
nalez pfi bicyklové ergometrii. Na vénéitych
tepnach byl zjistén normdlni nélez, echokar-
diografie byla v roce 1998 rovnéz normalni,
EF 60%. Na EKG inkompletni blok levého
raménka Tawarova.

Podruhé jsme se s obéma pacienty setkali
0 5 let pozdéji, tedy v roce 2003:

Pacient A byl pfijat v kvétnu 2003 pro
edém plic s nutnosti intubace a umélé plicni
ventilace, doSlo k rychlému rozvoji kardiogen-
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niho Soku s nutnosti vysoké podpory obéhu
katecholaminy (0,4 ug/kg/min noradrenalinu).
Na EKG pfi pfijeti byla tachyfibrilace sini
s frekvenci komor 130-140/min, bez ischemic-
kych zmén. Echokardiograficky byla zjisténa
téZka dilatace a dysfunkce levé komory (LK)
s EF 20 %, difuzni hypokineza az akineza LK,
¢astecné kinetika zachovéana v oblasti spodni
stény, stfedné tézka mitraini regurgitace.
Vzhledem k trvajicimu kardiogennimu
Soku (srdeéni index 1,31/min/m2 pfi tlaku v za-
klinéni 25 mmHg) byla indikovana akutni koro-
narografie s ndlezem vyrazné stendzy stfedni
¢asti ramus interventricularis anterior (RIA)
a chronického uzévéru pravé koronarni tepny
(ACD), ndlez byl feSen perkutanni korondrni
intervenci RIA s implantaci stentu. Kardiospe-
cificka laboratof pfi pfijeti ani v celém dalSim
pribéhu nepotvrdila akutni infarkt myokardu.
Trvala tachykardie pfi fibrilaci sini, pacient
byl 1é€en levosimendanem (podén prvni den
hospitalizace). Postupné doSlo k obéhové
stabilizaci se vzestupem srde¢niho indexu
na 2,5!/min/m2, po sedmi dnech umélé plicni
ventilace byl nemocny extubovén. Petrvaval
echokardiograficky nalez dilatace a dysfunkce
LK se zlepSenim EF na 25-30%.
Tachyfibrilace sini byla zprvu |é¢ena
kombinaci amiodaronu a digoxinu, pfi které
doSlo k prodlouzeni QT intervalu a vyskytu
recidivujicich  nesetrvalych ~ komorovych
tachykardii charakteru torsades de pointes.
Fibrilace sini s rychlou odpovédi komor byla
rezistentni k podani betablokatoru (esmolol),
lé¢ba propafenonem nevedla k obnoveni si-
nusového rytmu, pouze mirné zklidnila tachy-
kardii. Byla provedena elektrickd kardioverze,
kterou byl navozen sinusovy rytmus s pomalou
frekvenci. Pfi ni vSak znovu recidivovaly nese-
trvalé komorové tachykardie, tfikrat byl pacient
defibrilovan pro fibrilaci komor. Po zavedeni
dogasné kardiostimulace s bazalni frekvenci
90/min pfi souc¢asné lécbé betablokatorem se
jiz komorové poruchy rytmu neobjevily, proto
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bylo pfistoupeno k implantaci trvalého kardio-
stimulatoru VVIR. Programovand stimulace
komor k stratifikaci rizika nahlé srde¢ni smrti
byla provedena s negativnim vysledkem, ale
vzhledem k anamnéze opakované defibrilace
byl zaveden implantabilni kardioverter-defibri-
lator (II. interni klinika VFN Praha). Pfi angio-
grafii aortalniho oblouku byla zjisténa tésna
stendza a. carotis interna vpravo, kterd byla
feSena endarterektomii. Pacient byl propustén
dom(i po 73 dnech celkové hospitalizace.

Po 11 dnech byl znovu pfijat pro duSnost.
PfiCina tentokrat nebyla kardiélni, diagnostiko-
vali jsme pointubacni stenézu distalni ¢asti tra-
chey na prdmér cca 4 mm, kterd byla uspésné
|é&ena laserkoagulaci.

Pacient je déle IéCen ambulantné, je celkové
v dobrém stavu a s velmi dobrou kvalitou Zivota.

Pacient B byl podruhé pfijat v z&fi roku
2008, v dobé, kdy jeho bratr byl hospitalizo-
véan pro vySe zminénou pointubacni stenzu
trachey.

Davodem pfijeti bylo levostranné srdeéni
selhani s otokem plic, fibrilace sini s frekvenci
komor 140-160/min a bolesti na hrudi. Echo-
kardiograficky (obrazek 1) byla levd komora
dilatovand, s tézkou difuzni hypokinezou
a dysfunkci s EF 25%. Na EKG jiz kompletni
blok levého raménka Tawarova, kardiospeci-
fickd laboratof byla negativni.

Po amiodaronu do$lo k obnoveni sinuso-
vého rytmu a pfi standardni terapii akutniho sr-
decéniho selhani byl pacient postupné obéhové
rekompenzovéan. Byla indikovana rekorona-
rografie s nalezem shodnym s koronarografii
provedenou v roce 1998, bez vyznamného
postizeni vénéitych tepen. Nemocny byl v dob-
rém stavu propustén dom( po 10 dnech hospi-
talizace, pfi kontrolach v kardiologické ordinaci
je pfi zavedené éEbé dobfe kompenzovan.

Diskuze
Familidmni dilatatni KMP je geneticky
nehomogenni onemocnéni (6), nejéastéji au-
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Tabulka 1. Rizikové faktory kardiovaskularnich onemocnéni u obou bratrd.

pacient A pacient B
rodinna anamnéza pozitivni pozitivni
hypertenze ne
dyslipidémie hypercholesterolémie nepfitomna
diabetes ne
koureni byvaly kurak nekurak
obezita ano ano

tosomalné dominantni (7). Vyskyt genetického
pfenosu je prokazatelny pfiblizné u 20-30%
nemocnych (1, 2) a pfedpoklada se, Ze data
podhodnocuiji skuteénou frekvenci. Dédiéna
pfi¢ina musi byt pfedpokladana ¢astéji (1, 8).

Uvedeny pfedpoklad jsme vyslovili i u na-
Sich dvou nemocnych, kde néas souéasna
manifestace akutniho srdeCniho selhéni
u obou sourozencl vedla nejen k podezfeni
na dédicny pivod choroby, ale i k upfesnéni
diagnostické rozvahy u mladsiho z obou bratrd
s pozitivnim koronarografickym nélezem.

Pro ucast dilataéni kardiomyopatie zde
od zacatku hospitalizace svédcil echokardio-
graficky ndlez, absence laboratornich i EKG
znamek srdeéniho infarktu, pozdéji pak
napadny vyskyt tézko feSitelnych malignich
arytmii. Nasledné srde¢ni selhani u star§iho
bratra s téméF klasickym obrazem dilatacni
KMP pii normélnim koronarografickém nélezu
pak podezfeni na uvedenou diagnostickou
rozvahu vyrazné posililo.

Jiné pficiny dilatani KMP jsme u zadného
z obou bratri nezjistili, at uz jde o vlivy toxické
(alkohol) €i infekéni (boreliéza). Rodice obou
bratri zemfeli na kardiovaskularni onemoc-
néni, moznou souvislost s dilataéni kardio-
myopatii vSak nelze posoudit, jiné sourozence

bratfi nemaji. Oba nasi pacienti méli kardidlni
symptomy jiz del8i dobu a byli pro né na naem
pracovisti pfed 5 lety vySetfovani, aniz jsme na
familiarni souvislost pomysleli. Mladsi z obou
bratr( mél klinické znamky povSechného ate-
rosklerotického postizeni (konetinové tepny,
krkavice), k némuz nepochybné pfispély rizi-
kové faktory, jejichz pfitomnosti se od starSiho
bratra liSil (tabulka 1).

Zvefejnénim tohoto klinického pozoro-
vani chceme zérovefi upozornit na proble-
matiku sdruzenych dilataénich KMP. Sdru-
Zeni dilataéni kardiomyopatie s koronarni
aterosklerézou u mladsiho z bratrd vedlo
k extrémné komplikovanému prabéhu one-
mocnéni s fadou akutnich komplikaci, jejichz
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Obrézek 1. Echokardiografie u pacienta B
pfi prijeti v r. 2003 (apikalni étyfdutinova
projekce).
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