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Úvod
Kardiomyopatie (KMP) je definována 

jako nemoc myokardu se srdeční dysfunkcí, 
dilatační KMP je charakterizována dilatací 
a poruchou kontrakce levé nebo obou komor.

Dilatační KMP může být podle součas-
ného rozdělení familiární (genetická), virová, 
imunitní, toxicko-nutritivní, idiopatická. Může 
být též sdružená s jiným specifickým srdečním 
nebo systémovým onemocněním (1, 2). Dle za-
hraničních statistik je většina dilatačních KMP 
idiopatických (3), novější práce však prokazují 
stále častější výskyt familiární formy (4, 5). 

S problematikou familiárního výskytu 
dilatační kardiomyopatie a jejího sdružení 
s koronární aterosklerózou jsme se setkali 
v souvislosti s onemocněním dvou sourozenců 
přijatých téměř ve stejné době na koronární 
jednotku s akutním srdečním selháním. 

Kazuistika
Jedná se o dva bratry, ve věku 60 a 62 let. 

První kontakt obou pacientů s naším pracoviš-
těm byl v roce 1998:

Pacient A (60 let) byl vyšetřen pro 
opakované supraventrikulární tachyarytmie 
s levostranným srdečním selháním. Echokar-
diografický nález byl v roce 1998 normální, 
ejekční frakce (EF) 62 %. EKG křivka byla 
fyziologická. 

Pacient B (62 let) byl přijat v roce 1998 
k provedení elektivní koronarografie pro 
atypickou anginu pectoris (AP) a abnormální 
nález při bicyklové ergometrii. Na věnčitých 
tepnách byl zjištěn normální nález, echokar-
diografie byla v roce 1998 rovněž normální, 
EF 60 %. Na EKG inkompletní blok levého 
raménka Tawarova. 

Podruhé jsme se s oběma pacienty setkali 
o 5 let později, tedy v roce 2003:

Pacient A byl přijat v květnu 2003 pro 
edém plic s nutností intubace a umělé plicní 
ventilace, došlo k rychlému rozvoji kardiogen-

ního šoku s nutností vysoké podpory oběhu 
katecholaminy (0,4 ug/kg/min noradrenalinu). 
Na EKG při přijetí byla tachyfibrilace síní 
s frekvencí komor 130–140/min, bez ischemic-
kých změn. Echokardiograficky byla zjištěna 
těžká dilatace a dysfunkce levé komory (LK) 
s EF 20 %, difuzní hypokineza až akineza LK, 
částečně kinetika zachována v oblasti spodní 
stěny, středně těžká mitrální regurgitace. 

Vzhledem k trvajícímu kardiogennímu 
šoku (srdeční index 1,3 l/min/m2 při tlaku v za-
klínění 25 mmHg) byla indikována akutní koro-
narografie s nálezem výrazné stenózy střední 
části ramus interventricularis anterior (RIA) 
a chronického uzávěru pravé koronární tepny 
(ACD), nález byl řešen perkutánní koronární 
intervencí RIA s implantací stentu. Kardiospe-
cifická laboratoř při přijetí ani v celém dalším 
průběhu nepotvrdila akutní infarkt myokardu. 
Trvala tachykardie při fibrilaci síní, pacient 
byl léčen levosimendanem (podán první den 
hospitalizace). Postupně došlo k oběhové 
stabilizaci se vzestupem srdečního indexu 
na 2,5 l/min/m2, po sedmi dnech umělé plicní 
ventilace byl nemocný extubován. Přetrvával 
echokardiografický nález dilatace a dysfunkce 
LK se zlepšením EF na 25–30 %. 

Tachyfibrilace síní byla zprvu léčena 
kombinací amiodaronu a digoxinu, při které 
došlo k prodloužení QT intervalu a výskytu 
recidivujících nesetrvalých komorových 
tachykardií charakteru torsades de pointes. 
Fibrilace síní s rychlou odpovědí komor byla 
rezistentní k podání betablokátoru (esmolol), 
léčba propafenonem nevedla k obnovení si-
nusového rytmu, pouze mírně zklidnila tachy-
kardii. Byla provedena elektrická kardioverze, 
kterou byl navozen sinusový rytmus s pomalou 
frekvencí. Při ní však znovu recidivovaly nese-
trvalé komorové tachykardie, třikrát byl pacient 
defibrilován pro fibrilaci komor. Po zavedení 
dočasné kardiostimulace s bazální frekvencí 
90/min při současné léčbě betablokátorem se 
již komorové poruchy rytmu neobjevily, proto 

bylo přistoupeno k implantaci trvalého kardio-
stimulátoru VVIR. Programovaná stimulace 
komor k stratifikaci rizika náhlé srdeční smrti 
byla provedena s negativním výsledkem, ale 
vzhledem k anamnéze opakované defibrilace 
byl zaveden implantabilní kardioverter-defibri-
látor (II. interní klinika VFN Praha). Při angio-
grafii aortálního oblouku byla zjištěna těsná 
stenóza a. carotis interna vpravo, která byla 
řešena endarterektomií. Pacient byl propuštěn 
domů po 73 dnech celkové hospitalizace. 

Po 11 dnech byl znovu přijat pro dušnost. 
Příčina tentokrát nebyla kardiální, diagnostiko-
vali jsme pointubační stenózu distální části tra-
chey na průměr cca 4 mm, která byla úspěšně 
léčena laserkoagulací.

Pacient je dále léčen ambulantně, je celkově 
v dobrém stavu a s velmi dobrou kvalitou života. 

Pacient B byl podruhé přijat v září roku 
2003, v době, kdy jeho bratr byl hospitalizo-
ván pro výše zmíněnou pointubační stenózu 
trachey. 

Důvodem přijetí bylo levostranné srdeční 
selhání s otokem plic, fibrilace síní s frekvencí 
komor 140–160/min a bolesti na hrudi. Echo-
kardiograficky (obrázek 1) byla levá komora 
dilatovaná, s těžkou difuzní hypokinezou 
a dysfunkcí s EF 25 %. Na EKG již kompletní 
blok levého raménka Tawarova, kardiospeci-
fická laboratoř byla negativní. 

Po amiodaronu došlo k obnovení sinuso-
vého rytmu a při standardní terapii akutního sr-
dečního selhání byl pacient postupně oběhově 
rekompenzován. Byla indikována rekorona-
rografie s nálezem shodným s koronarografií 
provedenou v roce 1998, bez významného 
postižení věnčitých tepen. Nemocný byl v dob-
rém stavu propuštěn domů po 10 dnech hospi-
talizace, při kontrolách v kardiologické ordinaci 
je při zavedené léčbě dobře kompenzován. 

Diskuze
Familiární dilatační KMP je geneticky 

nehomogenní onemocnění (6), nejčastěji au-
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Ve sdělení je referován výskyt dilatační kardiomyopatie u dvou sourozenců přijatých na koronární jednotku pro akutní sr-
deční selhání. Pozornost je věnována etiologii dilatační kardiomyopatie a jejímu sdružení s koronární aterosklerózou, které 
u jednoho ze sourozenců vedlo k extrémně komplikovanému průběhu. 
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tosomálně dominantní (7). Výskyt genetického 
přenosu je prokazatelný přibližně u 20–30 % 
nemocných (1, 2) a předpokládá se, že data 
podhodnocují skutečnou frekvenci. Dědičná 
příčina musí být předpokládána častěji (1, 8). 

Uvedený předpoklad jsme vyslovili i u na-
šich dvou nemocných, kde nás současná 
manifestace akutního srdečního selhání 
u obou sourozenců vedla nejen k podezření 
na dědičný původ choroby, ale i k upřesnění 
diagnostické rozvahy u mladšího z obou bratrů 
s pozitivním koronarografickým nálezem. 

Pro účast dilatační kardiomyopatie zde 
od začátku hospitalizace svědčil echokardio-
grafický nález, absence laboratorních i EKG 
známek srdečního infarktu, později pak 
nápadný výskyt těžko řešitelných maligních 
arytmií. Následné srdeční selhání u staršího 
bratra s téměř klasickým obrazem dilatační 
KMP při normálním koronarografickém nálezu 
pak podezření na uvedenou diagnostickou 
rozvahu výrazně posílilo. 

Jiné příčiny dilatační KMP jsme u žádného 
z obou bratrů nezjistili, ať už jde o vlivy toxické 
(alkohol) či infekční (borelióza). Rodiče obou 
bratrů zemřeli na kardiovaskulární onemoc-
nění, možnou souvislost s dilatační kardio-
myopatií však nelze posoudit, jiné sourozence 

bratři nemají. Oba naši pacienti měli kardiální 
symptomy již delší dobu a byli pro ně na našem 
pracovišti před 5 lety vyšetřováni, aniž jsme na 
familiární souvislost pomysleli. Mladší z obou 
bratrů měl klinické známky povšechného ate-
rosklerotického postižení (končetinové tepny, 
krkavice), k němuž nepochybně přispěly rizi-
kové faktory, jejichž přítomností se od staršího 
bratra lišil (tabulka 1).

Zveřejněním tohoto klinického pozoro-
vání chceme zároveň upozornit na proble-
matiku sdružených dilatačních KMP. Sdru-
žení dilatační kardiomyopatie s koronární 
aterosklerózou u mladšího z bratrů vedlo 
k extrémně komplikovanému průběhu one-
mocnění s řadou akutních komplikací, jejichž 

řešení si vyžádalo intenzivní mezioborovou 
spolupráci. 

Oba naši pacienti mají již dospělé děti, 
které jsme pozvali k vyšetření včetně echokar-
diografie. Jsme si přitom vědomi, že ani nor-
mální echokardiografický nález riziko dilatační 
KMP nevylučuje. Z doporučení mezinárodního 
registru familárních KMP vyplývá, že se tato 
screeningová vyšetření u příbuzných prvního 
stupně mají provádět každé 2–3 roky(4).

Převzato z Interv Akut Kardiol 
2004; 3: 27–28.

Tabulka 1. Rizikové faktory kardiovaskulárních onemocnění u obou bratrů.
pacient A pacient B

rodinná anamnéza pozitivní pozitivní
hypertenze ne ne
dyslipidémie hypercholesterolémie nepřítomna
diabetes ne ne
kouření bývalý kuřák nekuřák
obezita ano ano

Obrázek 1. Echokardiografie u pacienta B 
při přijetí v r. 2003 (apikální čtyřdutinová 
projekce).
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