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Abstrakt

Hypertrofia lavej komory (LK) je ¢astym ndlezom u pacientov s diabetes mellitus (DM). Prevalencia DM a jeho ko-
morbidit v populdcii je vysoka a preto pritomnost dalSieho ochorenia veduceho k hypertrofii LK u pacienta s DM
nie je vylucend. Manazment a prognéza hypertrofie LK sa lisia v zavislosti od vyvolévajucej priciny, preto jej dife-
rencidlna diagnostika velmi dolezita. Cielom ¢lanku je stru¢ny prehlad etioldgie a diagnostického postupu u pa-
cientov s hypertrofiou lavej komory so zameranim na klinicky najvyznamnejsie, ale menej ¢asto diagnostikované
ochorenia.
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Abstract

Left ventricular hypertrophy (LVH) is a common finding in patients with diabetes mellitus (DM). DM and its comor-
bidities are common in the population and therefore the presence of another disease leading to LVH in a patient
with DM can’t be ruled out. Management and prognosis of LVH vary depending on the underlying cause, so its dif-
ferential diagnosis is very important. The aim of the article is a brief overview of the etiology and diagnostic proce-
dure in patients with left ventricular hypertrophy with a focus on the most clinically important but less frequently

diagnosed diseases.
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Uvod

Hypertrofia lavej komory (LK) je zvycajne definovana
zvacsenim masy alebo zvy3enou hrubkou stien LK. Zvy-
$end masa LK (LVM) je dolezity rizikovy faktor a silny pre-
diktor kardiovaskularnych prihod [1,2]. Vyskyt hypertrofie
L'K a zastupenie jednotlivych pric¢in zavisi od charakteristik
Studovanej populacie (vek, etnikum, socio-ekonomické
faktory a s nimi suvisiaca prevalencia hypertenzie, obe-
zity a diabetes mellitus) ako aj pouzitej diagnostickej
metddy. Zakladnou vysetrovacou metédou pre identifi-
kaciu a hodnotenie hypertrofie LK je vzhladom k svojej
dostupnosti a diagnostickej vytaznosti transtorakalna
echokardiografia (TTE). Prevalencia echokardiograficky
diagnostikovanej hypertrofie LK v beznej populdcii sa
uddava v rozmedzi 9-19 % [3,4]. Spektrum moznych pricin

je Siroké, od spominanych najcastejsich popula¢nych
ochoreni cez Casté (aortélna stendza, hypertroficka kar-
diomyopatia) az po ochorenia vyslovene zriedkavé (vro-
dené poruchy metabolizmu, vrodené syndrémy). V posled-
nych rokoch bol dosiahnuty velky pokrok v diagnostike ako
aj liecbe niektorych Specifickych foriem hypertrofie LK.
Novsie prace ukazuju, ze etiolégiu hypertrofie LK mozno
systematickym vysetrenim stanovit az u 90 % pacientov
[5]. Rdzne priciny hypertrofie si vyZzaduju rézne terapeu-
tické pristupy, ¢i uz z pohladu pouzitia konvencne;j far-
makologickej aj nefarmakologickej lie¢by ako aj pohladu
indikacie Specifickej liecby zasahujucej do patogenézy
konkrétneho ochorenia. Historicky ide najma o enzym-sub-
stitu¢nu liecbu napriklad pri Fabryho chorobe (FD) [6],
novsie o stabilizdtory transtyretinu (TTR) v lieCbe transty-
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retinovej amyloidézy (ATTR) [7] alebo vcasnu indikaciu
hematologickej lie¢by pri primdrnej amyloidéze srdca
(AL) [8]. To pochopitelne vyznam presného uréenia etio-
I6gie hypertrofie u kazdého pacienta este zvyraznuje.

Z pohladu diabetickej populacie je dolezité, ze dia-
betes mellitus (DM) nezavisle od inych rizikovych fak-
torov spaja so zvysenim LVM. Pritomnost diabetes DM
2. typu (DM2T) zvysuje riziko hypertrofie LK 1,5-na-
sobne [9]. Diabeticka kardiomyopatia (KMP), charakteri-
zovana ako abnormalna $truktura a funkcia srdca u dia-
betika v nepritomnosti inych kardialnych rizikovych fak-
torov a ochoreni bola popisana pred viac ako 40 rokmi
[10]. Napriek tomu su Udaje o jej prevalencii stéle ob-
medzené. Suvisi to so samotnou definiciou a doposial
chybajucimi Specifickymi diagnostickymi testami/pa-
rametrami na jej identifikdciu ako aj typickym zhluko-
vanim kardiovaskularnych rizikovych faktorov u diabe-
tikov, ¢o jej diagndzu per se vylucuje. O jej pritomnosti
viak nepriamo sved¢i zndma vysoka incidencia srdco-
vého zlyhavania (SZ) u diabetikov - 2,4-nasobne vyssia
u muzov a 5,1-ndsobne u zien v porovnani s osobami
bez DM [11]. Riziko vzniku SZ u diabetikov tieZ koreluje
s mierou glykemickej kontroly [12]. Zarover DM svojimi
organovymi komplikaciami (nefropatia, polyneuropa-
tia apod) moéze imitovat extrakardidlne prejavy niekto-
rych ochoreni, ktoré zvazujeme v diferencialnej diagnos-
tike hypertrofie LK.

Diagnostika hypertrofie LK

Zvacsenie LVM moze byt dosledkom zvysenej hrubky
stien alebo zvac¢senia dutiny LK, pripadne oboch. Me-
ranie masy LK spociva v stanoveni objemu svaloviny LK,
ktory potom nasobime mernou hmotnostou (husto-
tou) myokardu (cca 1,05 g/ml). Objem svaloviny mozno
merat priamo - volumometricky pomocou 3D-echokar-
diografie, magnetickej rezonancie srdca (CMR) a vypo¢-
tovej tomografie (CT - Computed Tomography) alebo
v praxi Castejsie kalkulovat z TTE merani hrabky stien
a enddiastolického rozmeru LK v M-mdde a 2D-zobra-
zeni. Hodnoty LVM zavisia okrem pouzitej metddy aj od
pohlavia, veku, telesnej velkosti a hmotnosti a etnika,
preto sa zistené hodnoty ré6znym spdsobom indexuju
(najcastejsie na povrch tela). Napriek tomu je defini-

cia univerzalnych referenénych hodnét komplikovana
a je stéle predmetom diskusii [13]. Normdlne hodnoty
akceptované aktualne platnymi odporiaéaniami a klasi-
fikaciu geometrickych typov hypertrofie LK sumarizuje
tab. 1. a schéma.

Hodnotenie LVM nie je vhodné na kvantifikaciu hyper-
trofie LK pri jej asymetrickej distribucii, ¢asto napriklad
pri hypertrofickej KMP. V tychto pripadoch hodnotime
hypertrofiu LK na zdklade merania hribky stien jed-
notlivych segmentov LK. Hypertrofickd kardiomyopa-
tia (KMP) je definovana hrubkou steny > 15 mm aspon
v jednom segmente zistend akoukolvek zobrazovacou
metddou. Geneticky podmienené aj ziskané ochorenia
sa vSak mOzu prejavovat aj mensim zhrubnutim steny
(13-14 mm), ktoré si tiez vyzaduju dalsiu diagnostiku
[14].

Elektrokardiografia (EKG) ma stale vyznam ako skri-
ningova metdéda v Specifickych populaciach (Spor-
tovci) [15] a do istej miery aj v diferencidlnej diagnostike
pric¢in hypertrofie. Vo vieobecnej populacii je vsak po-
uzitie EKG limitované relativne nizkou senzitivitou (kla-
sické voltazové kritéria priblizne 20-40 %, novsi index
Peguero-Lo Presti priblizne 62 %) [16].

Schéma | Hodnotenie geometrie LK na zéklade
masy (LVM) a relativnej hrubky stien LK

(RWT). RWT je kalkulovana ako 2-krat
hrubka zadnej steny/enddiastolicky roz-
mer LK. Upravené podla [13]

koncentricka
hypertrofia

5042 koncentricka

remodelacia

relativna hridbka stien
(RWT)

<042 normalna excentricka

- geometria LK hypertrofia
<95(9) > 95 (Q)
<115(3) >115 (&)

masa LK (LVMI) g/m?

Tab. 1 | Normalne hodnoty masy LK (LVM), masy LK indexovanej na povrch tela (LVMI), relativnej hribky

stien LK (RWT), hrubky interventrikularneho septa (IVSd) a zadnej steny (ZSd) LK v diastole pri TTE.

Upravené podla [13]
linedrne merania LVM ()
LVMI (g/m?)
RWT
1IVSd (cm)
ZSd (cm)
LVM (g)
LVMI (g/m?)

2D-merania

Zeny muzi
67-162 88-224
43-95 49-115
0,22-0,42 0,22-0,42
0,6-0,9 0,6-1,0
0,6-0,9 0,6-1,0
66-150 96-200
44-88 50-102

IVSd - hribka interventrikuldrneho septa/InterVentricular Septum dimension RWT - relativna hrubka stien LK/Relative Wall Thickness ZSd - hribka

(dimension) zadnej steny
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Naopak CMR je povaZovand za zlaty standard dia-
gnostiky. Umoznuje presné a reprodukovatelné hodno-
tenie masy, geometrie a funkcie LK aj v pripadoch, v kto-
rych je vytaznost echokardiografického vysetrenia limi-
tovana zlou vizualizaciou. Specialnym prinosom CMR
je moznost charakterizacie tkaniva (pritomnost a loka-
lizacia fibrézy, hodnotenie objemu extra- a intracelular-
neho kompartmentu), ¢im vyznamne prispieva k uréeniu
priciny hypertrofie[17]. Hlavnymi limitaciami CMR su jej
kontraindikacie a obmedzena dostupnost [17,18].

V tychto pripadoch mozno na presnejsie zhodnote-
nie morfoldgie a funkcie LK pouzit CT srdca. Vyhodou je
moznost sucasne vysetrit koronarne riecisko, nevyho-
dou radia¢na zataz a zatial chybajuica schopnost dosta-
toc¢nej charakterizacie tkaniva [18].

Etioldgia a diferencialna diagnostika
hypertrofie LK
Hypertrofia LK méze byt podmienena hypertrofiou kar-
diomyocytov (zmnozenie a zvac3enie sarkomér, intrace-
luldrne hromadenie réznych latok), zmnozZenim extra-
celularnej matrix (v dosledku fibrézy, depozicie abnor-
malnych proteinov) alebo ich kombinaciou. U vacésiny
pacientov je hypertrofia LK zistend pri vysetrovani ich kli-
nickych tazkosti. Nezriedka vsak moze byt aj nahodnym
néalezom pri TTE alebo inom zobrazovacom vysetreni vy-
konanom z réznych inych dévodov. Prvym krokom v di-
ferencialnej diagnostike je vzdy vylucenie najcastejsich
pri¢in. Kontrolu hypertenzie a pripadnu dosial nedia-
gnostikovanu hypertenziu je vhodné overit, resp. potvrdit
ambulantnym monitorovanim tlaku krvi. Klinické vy3et-
renie a TTE umozni identifikaciu chlopnovych a vrode-
nych chyb (hlavne aortélnej stendzy), ktoré vedu k tlako-
vému alebo objemovému pretazeniu LK. Zaroven vsak
pritomnost takejto beznej pri¢iny nevylucuje moznu ko-
incidenciu s dalsim, zriedkavejsim ochorenim. Fabryho
choroba (Fabry Disease — FD) bola zistena takmer u 1 %
hypertonikov s hribkou steny LK = 13 mm [19], ATTR
amyloidéza u 16 % pacientov podstupujucich transka-
tétrovu implantaciu aortalnej chlopne pre zdvaznu aor-
talnu stenézu [20]. Vo vSeobecnosti sa systematické do-
Setrenie etioldgie hypertrofie LK odporuca u pacien-
tov s hrubkou steny LK > 13 mm [21]. Takato hypertrofia
bola pri CMR pritomna u 4,6 % os6b bez zjavného kar-
diovaskularneho ochorenia vo veku 45-84 rokov [22].
Dal3im krokom je odobratie kompletnej rodinnej a osob-
nej anamnézy. Zameriavame sa na extrakardialne pri-
znaky systémovych ochoreni, resp. syndrémov, ktoré
slizia ako tzv. red flags a zvy3uju pravdepodobnost pri-
tomnosti Specifického ochorenia. Ide predovsetkym
o neurologické priznaky ako cievna mozgova prihoda
v mladom veku, poruchy chddze a rovnovahy, sluchu, neuro-
paticka bolest, priznaky autondmnej neuropatie, svalova
slabost, syndrém karpalneho tunela a podobne. Dalej su to
kozné zmeny, hyper- a hypohidréza, renalne postihnutie,
gastrointestinalne priznaky, ale aj DM (pri mitochondrial-
nych ochoreniach) [14,21]. V rodinnej anamnéze patrame
po kardidlnych manifestacidach u blizkych pribuznych

(zndma KMP alebo vrodené ochorenie, ndhle imrtie a po-
dobne) s cielom ur¢it typ dedi¢nosti. Autozomalne do-
minantna dedi¢nost je typicka pre hypertrofickil KMP (sar-
komérové mutacie) a vrodenu ATTR amyloid6zu, autozo-
malne recesivna dedi¢nost pre Pompeho chorobu a na
X-chromozém viazana dedicnost hlavne pre Fabryho
a Danonovu chorobu. Charakteristické nélezy, ktoré usmer-
nia dalsi diagnosticky postup, mézeme najst aj na EKG.
Pritomnost AV-blokad je ¢asta pri infiltrativnych, meta-
bolickych a mitochondridlnych KMP. Extrémne vysoku
voltaz QRS, niekedy sprevadzanu hlbokymi (gigantickymi)
negativnymi T-vlnami, ndjdeme pri ,strddavych” ochore-
niach (Pompeho a Danonova choroba, FD). Naopak nizka
voltaz QRS ukazuje na moznu amyloidézu. Negativne
T-viny v prekordialnych zvodoch su tiez ¢asté pri apikal-
nej forme hypertrofickej KMP. V laboratérnom néleze sa
mozZeme stretnut s elevaciou kreatininu a proteinuriou
pri rendlnom postihnuti (FD, amyloid6za). ZvySené hod-
noty transamindz a kreatinkindzy (z postihnutia skele-
talneho svalstva) ndjdeme pri Danonovej chorobe a mi-
tochondridlnych ochoreniach. Tie sa tiez mozu spajat
s laktatovou acidézou a myoglobinuriou [21]. Velmi d6-
leZity je opakovany ndlez mierneho zvysenia kardil-
nych troponinov, ktory sved¢i pre pretrvavajuce dlho-
dobé poskodenie myokardu a mal by iniciovat patranie
po jeho moznych neischemickych pri¢inach (hlavne
amyloiddzy, ale aj FD a dalsie). Srdcové troponiny spolu
s natriuretickymi peptidmi tieZ predstavuju dolezité pro-
gnostické parametre pri srdcovej amyloidéze [23]. Dole-
zitu ulohu v diferencialnej diagnostike hraju zobrazova-
cie metddy. Ich spravny vyber, indikécia a interpretacia
patri do ruk kardioldga, idedlne zaoberajiceho sa diag-
nostikou kardiomyopatii a presahuje zamer tohto ¢lanku.

Genetické vysetrenie by malo bytzamerané na potvrde-
nie suponovanej diagndzy s cieflom umoznit rodinny skri-
ning a cielend v¢asnu diagnostiku ochorenia u blizkych
pribuznych. Vysledkom genetického vysetrenia méze byt
ndlez ro6znych genetickych variantov, ¢asto s nejasnou pa-
togenicitou a klinickym vyznamom, a naopak negativny
vysledok nevylucuje pritomnost familiarnej hypertrofic-
kej KMP. Genetickd analyza sa preto neodporuca ako ini-
cialny diagnosticky alebo skriningovy test. Jednou z mala
vynimiek je genetické vysetrenie u Zien v ramci skriningu
FD (vid nizsie) [14]. Prehlad najdolezitejsich pricin hyper-
trofie LK uvadza tab. 2, tri najdolezitejsie Specifické pri-
¢iny hypertrofie LK aj z pohladu diabetickej populéacie
su blizsie opisané v dalsom texte.

Amyloidéza srdca

Amyloidéza je ochorenie spdsobené extracelularnym
ukladanim nerozpustnych fibril amyloidu v tkanivach.
Fibrily vznikaju agregéciou proteinovych prekurzorov
a obsahuju aj nefibrildrne komponenty (sérovy amylo-
idovy protein a proteoglykdn heparansulfat). Amyloid
sa moOze ukladat len lokdlne alebo castejsie systémovo
v roznych organoch. Pozndme viac ako 30 proteinovych
prekurzorov s réznou organovou distribuciou amyloidu
[24]. Z pohladu kardidlneho postihnutia su najdolezi-
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tejsie 2 typy amyloidézy. Prvou je primdrna systémova
amyloidéza (AL), pri ktorej su proteinom tvoriacim fib-
rily monoklondlne lahké retazce (¢astejsie lambda ako
kappa) produkované patologickym kmenom plazma-
tickych buniek. Tento klon méze (priblizne 5-10 % pri-
padov), ale ¢astejsie nespifia diagnostické kritéria pre
mnohopocetny myeldm (> 20 % infiltracia kostnej drene
klondlnymi plazmatickymi bunkami) [8]. Druhou je transty-
retinova amyloidéza (ATTR), pri ktorej su fibrily tvorené
transtyretinom (TTR). TTR je transportny protein syn-
tetizovany prakticky vylu¢ne v peceni. Do obehu sa
z pecene dostdva ako tetramér, ktory viaZe a transpor-
tuje hormony stitnej Zlazy a retinol. Tetramér destabi-
lizuje bud' v désledku bodovej mutacie (ATTRv - va-
riant, mutovany TTR) alebo z nejasnych pri¢in hlavne
vo vy$som veku (ATTRwt - wild type TTR, v minulosti
senilnd amyloidéza) na monomér, ktory agreguje a vy-
tvara fibrily [24,25]. Pri oboch ochoreniach je postihnu-
tie srdca rozhodujuce pre prognézu pacientov. V obi-
dvoch pripadoch v3ak ide o systémové ochorenia a roz-
poznanie extrakardidlnych prejavov méze nasmerovat
diagnostiku spravnym smerom. Pre AL je typicka makro-
glosia, podkozné krvacania v dosledku zvysenej fragi-
lity malych ciev a nefroticky syndrom. Podobne ako pri
ATTR medzi extrakardidlne priznaky patri aj polyneu-
ropatia a syndréom karpalneho tunela, ktory predcha-
dza kardidlnej manifestacii aj o niekolko rokov [8]. ESte
Castejsie sa s nim stretdvame pri ATTRwt. V désledku
ukladania amyloidu do $liach vznika aj lumbalna spi-
nalna stendza (prejavujuca sa neurogénnymi klaudika-
ciami) a spontanna ruptura slachy bicepsu s typickou
deformitou svalu (priznak Pepka ndmornika). Pri oboch
formach ATTR sa stretdvame aj so senzorickou, moto-

Tab. 2 | Prehlad moznych pricin hypertrofie LK

patofyziologicky podklad hypertrofie LK  ochorenia
fyziologicka hypertrofia
artériova hypertenzia

remodeldcia LK pri zvysenom zatazeni

rickou a autonédmnou neuropatiou, vratane postihnu-
tia gastrointestinalneho traktu. Tieto su typické pre neu-
rologicku formu ATTRy, ktora sa nazyva familiarna amy-
loidna polyneuropatia (FAP). Spektrum postihnutia
(prevaha kardidlneho alebo neurologického) pri ATTRv
zavisi od konkrétnej mutacie a jednotlivé mutacie maju
vacsinou typicky geograficky vyskyt [25].

Postihnutie srdca sa manifestuje castejsie u muzov,
vo veku nad 40 rokov, pri ATTRw zvycajne viac ako
60 rokov. Pri EKG je typickd nizka voltaz QRS komplexu
(obr. 1), ktora je v protiklade s vyznamnou hypertrofiou
LK pri echokardiografii. Casto je pritomny obraz pseudo-
nekrézy s Q-kmitmi, AV-blokady a predovietkym v ne-
skorsich stadiach fibrilacia predsieni. Echokardiograficky
nachadzame symetrickd koncentricki hypertrofiu LK
(hrdbka stien = 14 mm). Hypertrofia LK je sprevadzana
diastolickou dysfunkciou (vac¢sinou 2.-3. stupna) s dilata-
ciou lavej predsiene, ejek¢na frakcia byva spociatku za-
chovand, alebo mierne znizend, ¢asta je mald perikar-
didlna efuzia. Typicka je porucha longitudinalnej funk-
cie LK so znizenim globalneho longitudinalneho strainu,
ktora relativne najmenej postihuje apikdlne segmenty
LK (tzv. obraz apical sparing). Tieto nalezy by u pacienta
s hypertrofiou LK mali viest k doplneniu dalSich vyset-
reni za Ucelom potvrdenia a diferencidcie srdcovej amy-
loiddzy. Klinicky sa amyloidéza srdca manifestuje pri-
znakmi SZ, dominuje slabost, dychavica a opuchy. Casty
je sklon k hypotenzii a intolerancia antihypertenziv-
nej a Standardnej lie¢by SZ [23,25]. Podozrenie by preto
mala vzbudit progresia hypertrofie LK u hypertonika,
ktorému bola redukovana antihypertenzivna liecba pre
,hormalizaciu” tlaku krvi.

aortalna stendza (valvuldrna, subvalvularna), aortalna a mitralna regurgitacia

vrodené vyvojové chyby (koarktacia aorty, defekt komorového septa, perzistujici ductus arteriosus)

obezita

diabeticka KMP
endokrinopatie a metabolické ochorenia

akromegalia, feochromocytém

sarkomérové mutacie hypertrofickd KMP

amyloidozy (AL, ATTRv, ATTRwt)

infiltracia myokardu i
hemochromatéza

Fabryho choroba
) . Pompeho choroba
vrodené poruchy metabolizmu
Danonova choroba
PRKAG2 KMP
mitochondridlne ochorenia
vrodené syndrémy

nadory srdca

syndromy Kearns-Sayre, MERFF, MELAS
Noonanovej syndrém, Friedreichova ataxia

fibrém, lipdm, sarkdmy, lymfém, metastazy a dalsie

lieky anabolické steroidy, takrolimus

AL - primarna systémova amyloidéza ATTRv - vrodend transtyretinova amyloid6za ATTRwt - senilnd amyloidéza KMP - kardiomyopatia MELAS -
mitochondridlna myopatia, encefalopatia s laktatovou acidézou a stroke-like epizédami MERRF - syndrom myoklonickej epilepsie asociovany s vy-
skytom ,ragged red fibres” PRKAG2 - gamma 2 podjednotka adenozin-monosfatom aktivovanej proteinkinazy
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Prvym krokom v diagnostike je skrining monoklonal-
nej gamapatie (vysetrenie imunofixacie v sére a modi
a volnych lahkych retazcov v sére) a scintigrafia skeletu
(osteoscan). Fibrily ATTR doposial nezndmym mecha-
nizmom viazu osteotropné radiofarmaké a miera ich vy-
chytavania v myokarde sa hodnoti pomocou vizuadlneho
3-stupfiového Peruginiho skére [26]. Nalez vyznamnej
akumulacie radiofarmaka (2. a 3. stupen Peruginiho skére)
u pacienta s vylu¢enou monoklonalnou gamapatiou je
diagnosticky pre srdcova ATTR [27]. V pripade potvr-
denia monoklonalnej gamapatie je indikované hema-
tologické vysetrenie a biopsia postihnutych organov
s cielom potvrdenia a typizacie amyloidu. U pacientov
s negativnym alebo nekonkluzivnym vysledkom prvoli-
niovych vysetreni je mozné podozrenie na amyloid6zu
podporit vysetrenim CMR a nasledne zvazit histologiza-
ciu, najcastejsie cestou endomyokardialnej biopsie [8,25].

Fabryho choroba

Fabryho choroba je progresivne, na X-chromozém via-
zané genetické ochorenie spdsobené chybajucou alebo
nedostatoc¢nou aktivitou lyzozomalneho enzymu alfa-ga-
laktozidazy A (GLA). Tento funkény defekt ma za nasledok
hromadenie glykosfingolipidov, hlavne globotriaozyl-
ceramidu (Gb3) a jeho deacylovaného derivatu globotryao-
sylsfingozinu (lyso-Gb3) v lyzosémoch a telesnych teku-
tinach. Postihnuté su najma bunky srdca, obliciek, koze,
neurdny a endotel ciev [28]. Ochorenie vo svojej klasickej
forme postihuje hlavne muzov (hemizygotov). V stcas-
nosti ale vieme, ze aj heterozygotne Zeny (ktoré su z ge-
netického hladiska mozaiky) mézu mat zavazné klinické
prejavy vratane kardiovaskuldrnych [29]. Tie m6zu byt
sprevadzané, resp. pri nerozpoznanej klasickej forme
predchadzané dalSimi priznakmi FD, po ktorych treba

anamnesticky patrat. V detstve ide hlavne o zachvato-
vité akroparestézie a bolesti koncatin, hypohidrézu s in-
toleranciou tepla a ndmahy a zachvaty bolesti brucha.
Diagnosticky najcennejsimi znakmi su angiokeratomy
na trupe a cornea verticillata (Sedo-hnedé depozity v ro-
hovke vyskytujluce sa aj pri uzivani niektorych liekov,
hlavne amiodarénu). Z organovych komplikacii je to pre-
dovsetkym proteinuria, progredujuca renalna insuficien-
cia a kryptogénne cievne mozgové prihody v mladej do-
spelosti (priblizne v 20.-30. roku veku) [30]. Takzvana ne-
skord forma ochorenia sa manifestuje takmer vylu¢ne
kardidlnym postihnutim s pomal3ou progresiou [28].

Na EKG su vacsinou pritomné znaky hypertrofie LK
s repolariza¢nymi zmenami v zvodoch z favého prekor-
dia. V pociato¢nych stadiach byva skrateny interval PQ
bez preexcitacie, neskér sa prevodové intervaly predl-
Zuju a pacienti ¢asto vyzaduju implantaciu kardiosti-
muldtora pre pokrocilé atrioventrikuldrne (AV) blokady
[31].

Hlavnou kardidlnou manifestéaciou je symetricka kon-
centrickd hypertrofia LK, bez obstrukcie vo vytokovom
trakte LK. Je pritomna u viac ako polovice muzov s FD
(zvycajne po 30. roku veku) a viac ako tretiny Zien (oby-
¢ajne po 40. roku Zivota). Diastolicka dysfunkcia je pri-
tomna u vietkych pacientov, ejek¢nd frakcia LK byva za-
chovand, zhor3uje sa az v stadiu pokrocilého ochorenia,
kedy sa rozvija restriktivny typ plnenia LK [32].

Pri CMR je neskoré vychytdvanie gadolinia (LGE) z ne-
jasnych pricin najcastejsie pritomné v strednej vrstve myo-
kardu bazalne a midpapiplarne inferolateralne. Dal3im
charakteristickym ndlezom su nizke nativne hodnoty
v T1-zobrazeni, ktoré odlisuju postihnutie pri FD od hyper-
trofie LK pri sarkomérovych mutdciach, amyloidéze a hy-
pertenzii [33].

Obr. 1 | Priklady EKG pacientov so Specifickymi pricinami hypertrofie LK: a) EKG pacienta s AL amyloidézou
srdca - nizka voltaz QRS v Standardnych zvodoch, obraz pseudonekrozy Q V1-2, AV-blokada 1. stupria

(PQ 220 ms) b) EKG pacienta s Fabryho chorobou - vysoka voltaz QRS, repolariza¢né zmeny
v inferolaterdlnych zvodoch, hrani¢né PQ (120 ms). Archiv autora
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Zakladom diagnostiky je skriningové vysetrenie po-
mocou metddy tzv. suchej kvapky, ktoré je indikované
u vsetkych pacientov s hypertrofiou LK (hribka stien
> 13 mm u muzov vo veku > 30 rokov a Zien > 40 rokov)
[34]. Komerc¢ne dostupné testy umoziuju stanove-
nie aktivity GLA (u muzov), geneticku analyzu (u Zien
a muzov s potvrdenym deficitom GLA) ako aj vysetre-
nie koncentracie lyzo-Gb3. Podla $tudii mozno pozi-
tivny ndlez ocakdavat asi u 0,5-1 % pacientov s hyper-
trofickou KMP [35].

Diabeticka kardiomyopatia

Diabeticka KMP je najcastejsie definovana ako dysfunk-
cia myokardu u pacienta s DM, ktora sa vyvinie v nepri-
tomnosti inych kardiovaskuldrnych ochoreni ako koro-
narna choroba, nekontrolovana hypertenzia, vyznam-
né valvulopatie a vrodené srdcové chyby. Jej patogenéza
nie je plne objasnena [12]. Najvacsiu ulohu (predovset-
kym u pacientov s DM2T) pravdepodobne zohréva in-
zulinova rezistencia, kompenza¢na hyperinzulinémia
a pretrvavajuca hyperglykémia. Tieto vedu v myokarde
k zvysenému metabolizmu volnych mastnych kyselin,
lipotoxicite a oxidativnemu stresu. Ukladanie kone¢-
nych produktov pokrocilej glykacie (AGEs) stimuluje
produkciu kolagénu, a tym vznik fibrézy. Na progresii sa
tiez podiela endotelové a mikrovaskularna dysfunkcia,
neurohromondlne zmeny (zvysena aktivita adrenerg-
ného a renin-angiotenzin-aldosterénového systému)
a rozne subcelularne zmeny (mitochondrialna dysfunk-
cia, pretazenie - stres endoplazmatického retikula, po-
ruchy homeostdzy kalcia a dalsie), ktoré podporuju rozvoj
koncentrickej remodelacie a hypertrofie LK a spolu s fib-
rézou vedu z zvysenej tuhosti a diastolickej dysfunkcii LK
[12,36]. Tieto zmeny charakterizuju restriktivny fenotyp
diabetickej KMP, ktory sa klinicky manifestuje ako SZ zo za-
chovanou EF LK. U pacientov s DM 1. typu dochadza aj
k ubytku kardiomyocytov, ¢o vedie k poruche systolic-
kej funkcie a dilatacii LK - tzv. dilata¢ny fenotyp diabe-
tickej KMP. Ci a ako ¢asto moze prechadzat restriktivny
fenotyp do dilata¢ného, nie je jasné [37].

Diagnostika diabetickej KMP je v klinickej praxi tazka.
Klinicky ani echokardiograficky obraz nie su $pecifické.
Uloha CMR a biomarkerov je v $tadiu vyskumu. V praxi
viak o nej treba uvazovat u diabetika s echokardiogra-
fickym nalezom hypertrofie LK a prejavmi SZ po vylu-
¢eni koronarnej choroby, nekontrolovanej hypertenzie
a inych pri¢in hypertrofie.

Zaver

Hypertrofia LK je sice pomerne beznym nalezom, vy-
Zaduje vsak pozornost nielen kardioldégov, ale aj dalsich
odbornosti zainteresovanych v manaZzmente pacienta.
Aj ked DM a komorbidity, ktoré ho sprevadzaju, mézu
samy viest k rozvoju hypertrofie LK, nemali by sme pre-
dovsetkym pri naleze vyznamnej hypertrofie (s hribkou
steny LK > 13 mm) zabudat ani na jej menej ¢asté priciny.
Ich rozpoznanie je zaloZzené na poznani hlavnych typic-
kych znakov (red flags) a naslednej spravnej indikacii do-

pliujucich zobrazovacich, laboratérnych a genetickych
vysetreni. V¢asna diagnostika potom v mnohych pripa-
doch umozni kauzalnu $pecificku lie¢bu, ktord moze za-
sadne ovplyvnit prognézu pacienta.
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