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Souhrn

Magnetickd rezonance se stava v kardiologii stéle vice vyuzivanym vysetienim, nebot nabizi zasadni zpfesnéni dia-
gnostiky mnoha srde¢nich onemocnéni. V soucasnosti predstavuje magneticka rezonance zlaty standard pro hod-
noceni objemu srde¢nich oddild a systolické funkce obou komor. Zcela zésadni je moznost tkanové charakteris-
tiky zpresnujici diagnostiku fady myokardialnich patologii. V tomto ¢lanku autofi predkladaji souhrn soucasnych
poznatkd o vyuziti magnetické rezonance srdce na poli onemocnéni myokardu, tj. kardiomyopatii a myokarditidy.
V prvé &asti sdéleni byla nejprve obecné rozebrana problematika vysetfeni magnetickou rezonanci u myokardi-
alnich chorob s naslednym podrobnym rozborem pfinosu této zobrazovaci metody u dilata¢ni kardiomyopatie
a myokarditidy, u hypertrofické kardiomyopatie a arytmogenni kardiomyopatie pravé komory. Nyni predkladana
druhd &ast prehledného ¢ldnku je vénovana piinosu vysetfeni magnetickou rezonanci u srde¢ni amyloidézy a dal-
Sich, méné castych kardiomyopatii.
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The benefit of magnetic resonance for diagnosing cardiomyopathy and
myocarditis

Summary

Magnetic resonance is becoming an increasingly used examination in cardiology, since it greatly improves the ac-
curacy of diagnosing of many heart diseases. At present magnetic resonance is the gold standard in assessing the
volumes of the heart chambers and the systolic function of both ventricles. The possibility of detecting tissue char-
acteristics to refine the diagnostics of different types of myocardial pathology is of essential importance. The au-
thors summarize in the article the present knowledge about the use of magnetic resonance of the heart in the field
of myocardial disease, i.e. cardiomyopathy and myocarditis. In the first of this article, a general overview of car-
diac magnetic resonance examination has been given, followed by detailed description of its usefulness in dilated
cardiomyopathy and myocarditis, in hypertrophic cardiomyopathy and arrhythmogenic right ventricular cardio-
myopathy. The second part of the review summarizes the benefits of cardiac magnetic resonance examination in
cardiac amyloidosis and other less common cardiomyopathies.
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Nonkompaktni kardiomyopatie

Nonkompaktni kardiomyopatie (left ventricular noncom-
paction cardiomyopathy — LVNC) je pravdépodobné zpl-
sobena poruchou embryogeneze srdecni stény a je defi-
novana vyraznou trabekulizaci volné stény levé komory
s hlubokymi intertrabekuldrnimi recesy. Fenotyp LVNC
byva ale soucasné nékdy nalézén i u nemocnych s jinymi

kardiomyopatiemi (napf. hypertroficka kardiomyopatie -
HKMP), u vrozenych vyvojovych srdec¢nich vad, ¢i u jinych
komplexnich syndrom0 postihujicich srdce. Nezodpové-
zenou otézkou tak zatim z0stdva, zda je LVNC pouze sa-
mostatnym onemocnénim, ¢i spise jen urcitym fenotypo-
vym obrazem sdilenym rdiznymi srde¢nimi onemocnénimi
[90]. Fenotyp LVNC se patrné téz mize manifestovat i v od-
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povédi na zvysenou mechanickou zatéz, jakou muze byt
napt. téhotenstvi ¢i extrémni dlouhodoba sportovni akti-
vita [91,92]. Neni v3ak zcela jasné, zda v téchto ptipadech
nedochazi k hypertrabekulizaci jen u jedincd s gene-
tickym podkladem pro LVNC. Popsané abnormality
charakteristické pro LVNC - hypertrabekulizace, hlu-
boké intertrabekularni recesy a relativni ¢i absolutni zten-
¢eni kompaktni myokardialni vrstvy - se nej¢astéji nacha-
zeji v apikalnich a midventrikularnich oblastech spodni
a laterdIni stény. Pfedni sténa a predevsim septum byvaji
postizeny v mensiné pfipadu, ¢ehoz Ize vyuzit v diferen-
cidlni diagnostice vic¢i normdlnimu nalezu zvyraznéné
trabekulizace levé komory u zdravych jedinct [93].

Klinicky pribéh LVNC muze byt asymptomaticky ¢i
dochazi k postupujici remodelaci levé komory dopro-
vazené jeji systolickou dysfunkci a manifestujici se sr-
de¢nim selhdnim, arytmiemi ¢i tromboembolickymi
pfihodami [94]. Diagnéza LVNC je vyhradné postavena
na zobrazovacich metodach. Bylo publikovdno nékolik
echokardiografickych kritérii, z nichz zadné se dosud
nestalo jasnym zlatym standardem. Autority v dané ob-
kritérium poméru sily nonkompaktni vrstvy ke kom-
paktni vrstvé nad 2,0 v end-systole pfi hodnoceni v pa-
rasterndini kratké ose [95]. Soucasné je pomoci barev-
ného dopplerovského mapovani patrny tok krve do
intertrabekuldrnich recesu.

Magnetickda rezonance posuzuje detailnéji nez echo-
kardiografie hdre zobrazitelné segmenty levé komory,
predevsim oblast hrotu, na némz je postizeni ¢asto nej-
vice manifestni. Za signifikantni pro diagnézu LVNC je na
zakladé prace Petersena et al v soucasnosti bran pomér
nonkompaktni vrstvy ke kompaktni nad 2,3; hodnoceni
probiha v end-diastole [96] (obr. 8). Recentné se obje-
vily i dalsi prace snazici se definovat presnéjsi CMR krité-
ria (cardiac magnetic resonance) hodnoceni LVNC. Fran-
couzsti autofi navrhuji porovnavat souhrnnou hmotnost

Obr. 8. Hypertrabekulizace s hlubokymi
intertrabekuldrnimi recesy (Zluta Sipka)
v oblasti hrotu levé komory u nemocného
s nonkompaktni kardiomyopatii;
dvoudutinova projekce

trabekul vi¢i mase celého levokomorového myokardu:
hodnota presahujici 20 % s vysokou senzitivitou i spe-
cificitou svéd¢i pro LVNC [97]. Jiny pfistup v CMR dia-
gnostice nonkompakce zvolili angli¢ti autofi, ktefi vyuzili
k popisu komplexnich a nepravidelnych trabekul tzv.
fraktalni analyzu [98]. Jednd se o matematicky postup
vyuzivajici popis komplexity utvarl pomoci tzv. fraktalni
dimenze, coz je bezrozmérna mira komplexity obrazc(.
S nardstajici strukturdlni komplexitou Gtvard nardstd
i hodnota této fraktalni dimenze. Tato metoda prokazala
signifikantné vétsi komplexnost trabekul u LVNC ve srov-
nani se zdravymi kontrolami, pfi vétsi pfesnosti a s lepsi
reproducibilitou nez dosavadni CMR kritéria nonkom-
pakce. Dosud nejvétsi soubor pacientli s LVNC vysetre-
nych pomoci CMR byl analyzovan ve studii Dawsonové
et al [99]. V této praci je navrhovan pomérné robustni
postup pro stanoveni pravdépodobnosti pFitomnosti
LVNC na zakladé hodnoceni pomérl end-diastolickych
rozmérd nonkompaktni a kompaktni vrstvy integrované
v bazélnich, stfednich a apikdlnich segmentech levé
komory.

Kromé samotné diagnostiky LVNC je provedeni CMR
u této kardiomyopatie téz vhodné u nemocnych obtizné
vysetfitelnych k presnému posouzeni velikosti a systo-
lické funkce levé komory a vylouceni pfitomnosti intra-
kavitarni trombdzy.

Amyloidoza

Amyloidéza je onemocnéni charakterizované uklada-
nim patologického bilkovinného substratu, amyloidu,
do intersticidlniho prostoru a v nasich geografickych
podminkach predstavuje nejcastéjsi pficinu restriktivni
kardiomyopatie. S kardidlnim postizenim je spojena pre-
devsim AlL-amyloiddza, dfive oznac¢ovana jako primarni,
ktera je podminéna patologickou B lymfocytarni prolife-
raci s nadprodukci volnych imunoglobulinovych fetézct
K nebo A. Srde¢ni postizeni je také typické pro méné
castou ATTR-amyloidézu charakterizovanou ukladanim
proteinu transtyretinu v jeho divoké (senilni ATTR-amy-
loidéza) ¢i mutované (familidrni ATTR-amyloid6za) formé
[100-103].

Amyloidéza srde¢ni je definovana bud' piimo pozi-
tivnim nalezem endomyokardialni biopsie, ¢i nepfimo
jako echokardiograficky nélez zesileni stény srde¢ni nad
12 mm pfi nepfitomnosti jiného onemocnéni vysvétlu-
jiciho tuto hypertrofii a sou¢asném pozitivnim histolo-
gickém nalezu amyloidézy v jiné nekardialni tkéni [104].
Obraz restriktivni kardiomyopatie se vyviji az v pokroci-
lejsich fazich amyloidézy srdce, proto v ¢asnéjsich stadi-
ich onemocnéni nemusi byt vyjadreny vsechny morfolo-
gické a funke¢ni diagnostické znaky této kardiomyopatie,
predevsim restriktivni typ komorového plnéni ¢i biatri-
alni dilatace [105,106]. Z&dna z neinvazivnich diagnos-
tickych metod neni schopna zcela stoprocentné odlisit
jednotlivé subtypy amyloidu a diagnézu amyloidézy je
takto nutno vzdy opfit o pozitivni biopticky nalez amy-
loidu v nékteré tkani, jez pak umozni i pfesné imunohis-
tochemické ur¢eni amyloidu.



Vyuziti CMR v diagnostice amyloidézy srde¢ni nabyva
stale vétsiho vyznamu, nebot se zda, Ze CMR obraz nejen
poskytuje velmi pfesné anatomické informace o sile stén
srdce a velikosti jeho oddild, ale navic pomoci LGE umoz-
fuje i tkdnovou charakteristiku, jez ve vétdiné pfipadd
amyloidové kardiomyopatie poskytuje pomérné speci-
ficky a unikétni nalez. Zakladnim morfologickym CMR na-
lezem u amyloidové kardiomyopatie je, podobné jako pfi
echokardiografickém vysetieni, obraz zesileni stén ne-
zvétsené levé komory, typicky koncentrického charak-
teru, méné casto v podobé izolovaného zesileni septa
komor &i volné stény. Casto byva konkomitantné patrno
onemocnéni je mozné detekovat i zesileni stén sini a inter-
atridIniho septa, v nékterych pfipadech i chlopennich cipt
[97]. Toto zesileni srdecnich stén ale neni obrazem pravé
hypertrofie myokardu, ale jeho patologické infiltrace amy-
loidem [107-109]. Vétsinou je jiz v ¢asnych stadiich vyja-
drena dilatace levé siné odrazejici poruchu plnéni levé
komory, posléze dochazi k dilataci i siné pravé (obr. 9). Cel-
kova systolicka funkce levé komory byvé zpocatku zacho-
vdana, nicméné jiz v inicidlnich fazich amyloidové kardio-
myopatie je i kvalitativné patrna porucha kontrakce stén
levé komory v longitudindlni ose [110]. S progresi one-
mocnéni dochazi nasledné i k poklesu plvodné normalni
ejekeni frakce. Perikardialni vypotek je charakteristickou
onemocnéni [91].

Jedine¢nym piinosem CMR v diagnostice srde¢ni amy-
loidézy je moznost tkanové charakteristiky metodou LGE,
kterd ve vétsiné pripadli umoznuje jasné odlisit amyloido-
vou kardiomyopatii od jinych pfi¢in vedoucich k obrazu
zesileni stén komorového myokardu, typicky arteridlni
hypertenze ¢&i hypertrofické kardiomyopatie, sarkome-
rické i nesarkomerické etiologie. Vyuzitim LGE v diagnos-

Obr. 9. Koncentrické zesileni stén nezvétSené levé
komory, dilatace obou sini s intermitentnim
zesilenim jejich stén a perikardialni vypotek
u volné stény levé komory u nemocného
s amyloidovou kardiomyopatii; 4dutinova
projekce

978 ‘ Fikrle M et al. Pfinos magnetické rezonance pro diagnostiku kardiomyopatii a myokarditidy (2. ¢ast)

tice amyloidové kardiomyopatie se zabyvala celd fada
praci, v¢etné studie autord tohoto sdéleni [111-114]. Vy-
sledky téchto praci presvédcivé ukazaly, ze az u 85 % je-
dincli s biopticky verifikovanou srde¢ni amyloidézou je
piitomen vyrazné specificky globalni typ LGE zahrnujici
budto jen subendokardidlni oblast ¢i zasahujici déle trans-
muralné, homogenné ¢i heterogenné (obr. 10). Podkladem
tohoto typu LGE se dle autoptickych studii jevi expanze
intersticia myokardu dominantné amyloidovou infiltraci,
moznou spoluucast intersticidlni fibrézy ale nelze vyloucit
[115]. Jestlize u pacienta s extrakardialné biopticky verifiko-
vanou amyloidézou a suspektnim, nikoli viak jednoznac-
nym echokardiografickym nélezem detekujeme pomoci
CMR vyse uvedeny specificky globalni typ LGE, je mozné
povazovat diagnézu amyloidové kardiomyopatie za pro-
kadzanou. Diky abnormalnim vlastnostem infiltrovaného
myokardu je pro srde¢ni amyloidézu charakteristické i ob-
tizné nastaveni inverzniho ¢asu pro hodnoceni LGE, a i toto
tzv. obtizné ,nulovani myokardu” byva poklddano za CMR
znamku suspektni zamyloidové kardiomyopatie [104,116].
Podani gadolinia vsak muze byt u pacientli s amyloidé-
zou rizikové vzhledem k casto pfitomnému ledvinnému
postizeni. | v téchto pripadech se zda byt nadéjné kvanti-
tativni hodnoceni nativniho T1 relaxa¢niho ¢asu, které se
jevi byt pro detekci infiltrace myokardu senzitivnéjsi nez
pritomnost LGE, a to i v ¢asnych fazich amyloidové kardio-
myopatie [117,118]. Bylo téZ demonstrovano, ze nardst
primérného T1 relaxa¢niho c¢asu koreluje s mnozstvim
deponovaného amyloidu a taktéz s parametry systolické
i diastolické dysfunkce levé komory [116]. Pomérné spe-
cifickym pro infiltraci myokardu AL-amyloidem v porov-
ndani s ostatnimi kardiomyopatiemi se ukazuje i relativné
vétsi nardst extraceluldrniho objemu myokardu kvanti-
fikovatelny porovnanim nativniho a postkonstrastniho
T1 relaxa¢niho ¢asu [3,119,120]. Hodnota nativniho T1 re-
laxa¢niho ¢asu a velikost extracelularniho objemu byvaji

Obr. 10. Difuzni, homogenni transmuralni typ
pozdniho syceni kontrastni latkou (LGE) ve
sténach levé i pravé komory u nemocného
s pokrocilou amyloidovou kardiomyopatii;
projekce na kratkou osu levé komory
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dokonce oznacovany za ,biomarkery” u pacientd s AL-
-amyloidézou srdecni, které pozitivné koreluji s morta-
litou u tohoto onemocnéni [121]. U nemocnych s trans-
tyretinovou amyloidézou je T1 relaxa¢ni ¢as téz zvysen,
a to podstatné vice nez u myokardidlnich patologii spo-
jenych s fibrotizaci intersticidlniho prostoru, jako jsou
jako napf. aortalni stendza ¢i hypertroficka kardiomyo-
patie (HKMP) [122,123]. NarGst T1 relaxacniho ¢asu sice
byva u transtyretinové amyloid6zy mensi nez u AL-amy-
loidové kardiomyopatie, nicméné i tak umoznuje odlisit
hypertrofii levé komory pfi aortélni stenéze ¢i HKMP se
stejnou diagnostickou presnosti jako u AL-amyloidézy;
podobné jako u AL-amyloidézy mize hrat nativni T1 ma-
povani i pfi detekci ¢asného stadia transtyretinové kar-
diomyopatie [123]. Jak bylo uvedeno vyse, Zddna nein-
vazivni metoda, ani CMR a typ LGE ani T1 mapovani,
vsak nejsou specifické pro nékterou z forem amyloiddzy,
a proto ke stanoveni jejiho definitivniho typu (AL, ATTR,
event. jiné) je nutné histologické vysetieni extrakardidlni
tkané ¢i myokardialni biopsie.

Sarkoiddza

Sarkoid6za je systémové granulomatézni onemoc-
néni nejasné etiologie, které mlze postihnout jakykoli
organ vcetné srdce. Incidence je velmi rozdilna dle sle-
dované populace, od 3 do asi 100 jedinct na 100 000.
Zajimavosti je, Ze se sarkoid6za vyskytuje castéji v né-
kterych populacich, napf. u afro-americké, ve Skandina-
vii a Irsku, na Islandu a v Japonsku [124]. A¢ byvaiji kar-
dialni symptomy pfitomny pouze u 5 % nemocnych se
sarkoid6zou, autopticky Ize kardidlni postizeni dle riiz-
nych praci prokazat az u 25-50 % nemocnych [125-128].
Postizeni srdce vyrazné zhorsuje progndzu pacientt se
sarkoid6zou, nebot dle japonské studie téméf 80 % ne-
mocnych umird pravé z kardialnich pficin [129]. Srde¢ni

Obr. 11. Loziska transmuralniho pozdniho syceni
kontrastni latkou (LGE) v bazalnich
segmentech septa komor a bocné stény levé
komory, a anterolateralnim papilarnim svalu
(Zluté 3ipky) u nemocného se srdeéni
sarkoidézou; ctyfdutinova projekce

sarkoid6za se mlze projevovat symptomy a zndmkami
srdec¢niho selhavani, nebo ¢etnymi arytmickymi mani-
festacemi zahrnujicimi jak rzné typy poruch srde¢niho
vedeni véetné pokrocilé AV blokady, taktéz supraventri-
kuldrni a pfedevsim komorové tachyarytmie, jezmohou
byt i podkladem nahlého umrti. Histologicky jsou u sr-
decni sarkoid6zy popisovana 3 postupnd stadia: edém
myokardu, jeho granulomatézni infiltrace a kone¢né
fibrotizace myokardu [130]. A¢ je nélez nekaseifikujicich
granulomu v srdecni biopsii téméf patognomonickym
nalezem, je bohuzel vytéZznost necilené endomyokardi-
alni biopsie nizk3, a to nejen kvuli loziskovému vyskytu
granulomd, které tak nemusi byt biopsii zachyceny, ale
i v dusledku pfirozeného pribéhu onemocnéni, béhem
kterého dochazi k postupné fibrotizaci i v mistech pred-
tim infiltrovanych granulomy [131]. Jelikoz diagnostika sr-
de¢ni sarkoidézy neni jednoduchd, jsou v soucasnosti
pouzivana diagnosticka kritéria navrzend japonskymi
odborniky, kterd se opiraji budto o pfimy histologicky
priikaz nekaseifikujicich epiteloidnich granulomU ve vzor-
cich myokardu ¢iv pfipadé negativni srdec¢nibiopsie o spl-
néni alespon 2 ze 4 velkych ¢i jednoho velkého a alespon
2 malych klinickych kritérii (jejich podrobné rozvedeni viz
pfislusna literatura) [108].

Zobrazovaci metody hraji v diagnostickém procesu sr-
decni sarkoidézy samoziejmé krucialni ulohu. Echokar-
diograficky je nejcastéji nalézan obraz dilata¢ni kardio-
myopatie s dilataci a difuzni hypokinezou levé komory,
nékdy byvaji nachdzeny loziskové poruchy kinetiky od-
povidajici loziskové distribuci sarkoidové infiltrace. Edém
i myokardialni infiltrace mohou zpUsobovat lehké zesi-
leni stény srdecni. Pfi fibrotizaci, jako dal$im stadiu one-
mocnéni, dochdzi naopak k zeslabeni stény srde¢ni, které
se typicky projevuje v oblasti interventrikularniho septa
bazéalné [132], nékdy byvaji pfitomna i aneuryzmata, lo-
kalizovana nejcastéji bazalné posteriorné [133,134]. Tyto
morfologické zmény jsou samoziejmé zobrazitelné
i pomoci CMR [135]. Opét zcela zasadni je oviem schop-
nost blizsi specifikace tkdrovych zmén pomoci CMR.
V T2 védZzeném obraze je dobre diagnostikovatelny edém
myokardu vyskytujici se v ¢asném stadiu srdecni sarkoi-
dozy, spole¢né is casnym sycenim gadoliniem [136]. Gra-
nulomy mohou byt pfi CMR studii nékdy zobrazitelné
jako loziska s centrdini fibrézou (loziska LGE) a perifer-
nim edémem [137]. Jizveni myokardu charakteristické
pro pokrocilejsi stadia sarkoiddzy je pomoci LGE tech-
niky nachazeno prevazné subepikardialné nebo mid-
myokardialné, v nékterych pfipadech az transmuralné,
vzacné téz subendokardialné, a to predilek¢né v bazal-
nich segmentech anteroseptalni a anterolateralni stény
levé komory; soucasné je LGE casto vyjadien v papilar-
nich svalech [138-140] (obr. 11). Vzhledem k vysoké dia-
gnostické vypovédni hodnoté CMR je jeji provedeni do-
porucovano jako metoda prvé volby u nemocnych se
suspekci na srdecni sarkoiddzu. V pfipadé pozitivniho
CMR nalezu je pak indikovano provedeni PET-CT hrud-
niku a nasledné bioptické vysetieni k definitivnimu po-
tvrzeni diagnézy. Magneticka rezonance muze byt téz

Vnitf Lék 2016; 62(12): 976-984



vyuzita pro sledovani ucinku terapie sarkoidézy srdce
[141].

Endomyokardialni fibroza

Endomyokardialni fibréza je hlavni pti¢inou restriktivni
kardiomyopatie v rozvojovych zemich, pfedevsim v tro-
pickych oblastech [142]. Etiologie tohoto onemocnéni
neni znama, i kdyz je obvinovéna fada faktora — infekc-
nich, autoimunitnich i genetickych - findlné vedoucich
k hypereozinofilii. Endomyokardialni fibréza je cha-
rakterizovana progredujici fibrotizaci subendokardu
hlavné vtokové casti a apexu jedné ¢i obou srdecnich
komor.Dochézi k narusenimorfologie srde¢nich oddild,
objem komor se zmens3uje diky obliteraci hrotové ¢asti
narUstajici fibrézou, siné naopak postupné dilatuji s po-
stupnym vyvojem diastolické dysfunkce a navysenim
plnicich tlakd. Echokardiograficky je toto onemocnéni
casto obtizné postihnutelné, a ¢ini diagnostické obtize
v odliseni apikdlni hypertrofie, ¢i apikdlniho trombu,
popf. tumoru [6]. Magnetickd rezonance diky lepsi vizu-
alizaci tkdnovych rozhrani i moznosti tkanové charakte-
ristiky nabizi daleko pfesnéjsi zobrazeni, a tim i odlisenf
této choroby od zminovanych nozologickych jednotek.
Typickym CMR nélezem u endomyokardilni fibrézy je
normalni velikost srde¢ni komory se zesilenim az ob-
strukci jeji hrotové oblasti, které je podminéno fibro-
tickym zesilenim endokardu prokazatelnym techni-
kou LGE, ¢asto s nasedajicim hyposignalnim trombem
[143] (obr. 12). Vy3e uvedené postizeni mlze byt uni-
ventriklularni ¢i biventrikularni.

Fabryho choroba
Fabryho choroba (FCH) je na chromozom X vézané one-
mocnéni zplsobené nedostatec¢nou funkci lyzosomalniho

0br. 12. Difuzni subendokardialni pozdni syceni
kontrastni latkou (LGE) apikalni poloviny az
dvou tietin levé komory s centralnim
hyposignalni oblasti odpovidajici trombu
(€erna sipka) u nemocného
s endomyokardialni fibrézou; 4dutinova
projekce
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enzymu a-galaktosidazy A vedouci k progedujici intrace-
luldrni akumulaci glykosfingolipidd v fadé tkani a organ.
Hlavni prognosticky dopad pro nemocné ma postizeni
srdce a ledvin [39]. Fabryho choroba je jednou z nejcastéj-
Sich nesarkomerickych forem hypertrofické kardiomyopatie
v dospélosti. Vzhledem k tomu, Ze u tohoto onemocnéni
mame k dispozici moznost specifické terapie v podobé
substituce chybéjiciho enzymu, je spravna diagnostika FCH
zcela zésadni. U muzd hemizygott je diagnostika jednodu-
chd a spociva v priikazu vyrazné snizené aktivity a-galakto-
sidazy A v plazmé ¢i perifernich leukocytech; u Zen hetero-
zygotek, které mohou mit normalni az velmi nizkou hladinu
genetické konfirmace pfitomnosti kauzalni mutace. Nej-
Cast&jsim morfologickym ndlezem je u FCH koncentricka
hypertrofie jedné, resp. obou komor; asymetricka hyper-
trofie septa komor je vzacnéjsim nalezem. K rozvoiji kardio-
myopatie pfi FCH dochdzi u muzd charakteristicky na pre-
lomu 3. a 4. dekady Zivota, u Zen pozdéji. Ejekeni frakce levé
komory je krom pokrocilych forem onemocnénizachovana
a k jejimu zhorsovani dochazi v souvislosti s rozvojem po-
ruchy kinetiky v bazalnim segmentu posterolateraini stény
levé komory, coz souvisi s rozvojem nahrazujici fibrézy pre-
dilekéné v této oblasti. Diastolickd dysfunkce je typicky
mirné az stfedné tézce postizena, restriktivni typ plnéni se
vyviji az ve findlnich stadiich kardiomyopatie. U fady ne-
mocnych je piitomna dilatace bulbu aorty a zesileni chlo-
pennich cipl aortalni a mitralni chlopné podminujici vétsi-
nou jen mélo zavazné regurgitacni vady.

Magnetickd rezonance mé velmi dulezitou ulohu
v diferencidlni diagnostice FCH v(¢i ostatnim pfi¢indm
hypertrofie levé komory, pfedevsim vici sarkomerické
HKMP. Ve studii Moona et al byla zjisténa piitomnost LGE
u poloviny pacient( s verifikovanou FCH, predevsim vsak
92 % téchto nalezll vykazovalo lokalizaci midmyokardi-
alné v bazi az stfednim segmentu posterolateralni stény
[144] (obr. 13). Na zakladé praci autorl z jinych pracovist,

Obr. 13. Midmyokardialni lozZisko pozdniho syceni
kontrastni latkou (LGE) ve stiednim
segmentu posterolateralni stény levé komory
(zluta sipka) u nemocného s Fabryho
chorobou; projekce na kratkou osu levé komory
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potvrzujicich vysledky této studie, se nalez LGE v ba-
zalnim posterolaterdlnim segmentu midmyokardialné
v terénu hypertrofie levé komory zda byt pomérné ty-
pickou zndmkou hypertrofické kardiomyopatie pfi FCH
a odrdzi ptritomnost nahrazujici fibrézy v dané lokali-
zaci [145]. Pfitomnost LGE v této lokalizaci je mozné de-
tekovat jiz pred rozvojem regionalni poruchy kinetiky
v této oblasti. Vzhledem ke své vysoké, byt ne 100%
specificité by ndlez midmyokardialniho LGE v bazalnim
segmentu posterolaterdlni stény hypertrofické levé
komory mél vzdy vzbudit podezfeni na moznost FCH.
Zvlasté u zen heterozygotek, bez jasné rodinné ana-
mnézy FCH, mUze jit o dulezity klinicky ukazatel impli-
kujici indikaci genetického testovéni této choroby.

Vzhledem k ¢astému postizeni ledvin pfi FCH je podani
gadoliniového kontrastu spojeno s vy$sim rizikem sys-
témové nefrogenni sklerdzy [146]. | téchto piipadech je
proto snaha o nalezeni klinicky relevantnich moznosti
tkariové CMR charakteristiky nevyzadujicich podani kon-
trastni latky. Imbriaco et al [147] popsali moznost vyuziti
CMR v diagnostice FCH i bez vyuziti gadoliniového kon-
trastu pouze méfenim T2 relaxac¢niho casu, ktery se jevi
prodlouzeny oproti kontrolni skupiné, coz autofi vysvét-
luji jinymi biofyzikalnimi vlastnostmi tkdné s akumulo-
vanymi glykosfingolipidy. Nativnim T1 mapovanim se
u nemocnych s FCH ve své praci zabyvali Pica et al [148].
Signifikantni redukce T1 relaxa¢niho casu, opét podmi-
nénd intraceluldrnim stfddanim glykosfingolipidd, byla
v porovnani se zdravymi kontrolami zjisténa jak u paci-
entl s fenotypicky vyjadienou kardiomyopatii, tak i u je-
dincl geneticky pozitivnich pro FCH, ale dosud bez vy-
jadrené hypertrofie levé komory. | v pfipadé FCH by tak
nativni T1 mapovani a T2 mapovani mohlo pfispét k de-
tekci preklinickych stadii myokardialniho postizeni a v di-
sledku toho k ¢asnému zahajeni enzymatické substitu¢ni
terapie, resp. i monitorovani jejiho efektu [149].

Danonova choroba

Danonova choroba je vzacnym, na chromosom X va-
zanym metabolickym onemocnénim zplsobenym de-
ficienci lyzosomalniho LAMP2 proteinu. Tento protein
funguje jako membranovy transportér na membrané ly-
zosomu, a nejedna se tedy o typicky enzymaticky defekt
jako u vétsiny jinych lyzosomalnich stfadavych chorob.
Onemocnéni se projevuje hlavné hypertrofickou kardio-
myopatii, myopatii kosterniho svalstva a rlznym stup-
ném mentalni retardace. JelikoZ se jednd o systémové
onemocnéni, mohou byt postizeny i dalsi orgéany, nej-
Castéji sitnice ¢i jatra. Danonova choroba se vzhledem
k vazbé na X chromosom ¢asnéji a agresivnéji projevuje
umuzu. Postupné, v 2. dekadé Zivota, dochazi ke koncen-
trickému zesileni stén srdecnich levé i pravé komory do-
sahujicich az excesivnich hodnot, posléze se velmirychle
rozviji systolickd dysfunkce a dilatace levé komory. Kar-
diomyocyty naplnéné glykogenem ¢asto narusuji elek-
tricky nevodivy fibrézni anulus srde¢ni a vytvareji akce-
sorni vodiva siio-komorova spojeni, coz je podkladem
velmi ¢astého obrazu preexcitace na EKG. Pokud neni

vcas indikovana transplantace srdce, umiraji jedinci s Da-
nonovou chorobou ve 3. dekddé Zivota na srdecni se-
Ihani ¢i maligni arytmie [150].

Vysetieni CMR mUze byt pfinosem i u Danonovy cho-
roby, znovu predevsim diky tkanové charakteristice.
Vzhledem k raritnosti vyskytu tohoto onemocnéni jsou
zatim v literatufe popsany jen kazuistiky pacientl vy-
Setfenych pomoci CMR. Na zékladé téchto sdéleni se
zatim zd3, Ze pro hypertrofickou kardiomyopatii pfi Da-
nonoveé chorobé by mohla byt typickd pfitomnost intra-
murdlniho LGE v oblastech volnych stén levé komory ¢i
hrotu, s vynechanim interventrikuldrniho septa [151,152]
(obr. 14). Tento nélez by v pfipadé potvrzeni své speci-
ficity pro Danonovu chorobu na vétsich souborech pa-
cientd mohl byt velmi dobrym néstrojem v diferencidlni
diagnostice vici jinym typdm HKMP.

Kardialni postizeni u svalovych dystrofii
Svalové dystrofie predstavuji skupinu onemocnéni zpQ-
sobenou vétsinou X vazanym genetickym defektem
gent dystrofinového komplexu. Dystrofinovy komplex
je zapojen do strukturdini vazby mezi cytoskeletem
svalového vldkna a extracelularni matrix a jeho posti-
Zeni se projevuje progredujici svalovou slabosti. K po-
stizeni myokardu v podobé dilata¢ni kardiomyopatie
dochazi bez vyjimky u Duchenneovy svalové dystrofie,
a to jiz v obdobi dospivéani az ¢asné dospélosti. U ostat-
nich forem svalovych dystrofii je vyvoj myokardialni dys-
funkce také mozny, predevsim u Beckerovy dystrofie,
manifestuje se ale az v dospélosti [153,154]. | zde mohou
byt kromé muzl postizeny i zeny heterozygotky, oviem
v pozdéjsim véku a obvykle méné vyrazné. Dle praci
francouzskych autor( se zd4, Ze rychlost progrese dys-
funkce levé komory a srdec¢niho selhani maze byt zpo-
malena podéavanim perindoprilu jiz u chlapct s jesté nor-
malni systolickou funkci LK [155].

Obr. 14. Silny intramuralni pruh LGE (Zluta Sipka) v celé
délce volné stény levé komory, pfesahujici na
hrot a vynechavajici oblast
interventrikularniho septa, u nemocného
s Danonovou chorobou




Magnetickd rezonance umozriuje pfesné vyhodnoceni
velikosti srde¢nich oddilli a systolické funkce levé komory,
muze byt vyuzita i k pfesnéjsimu popisu mechanizmu re-
lativné casto zjiStované mitrdlni regurgitace, kterd u Du-
chenneovy choroby byva davana do souvislosti s dys-
funkci zadniho papilarniho svalu, kdezto u Beckerovy
dystrofie spise s dilataci mitralniho anulu [156]. Velmi di-
lezité je, ze pomoci techniky LGE Ize pravdépodobné de-
tekovat jiz ¢asné fibrotické zmény myokardu, které jsou
pfitomny jesté pied rozvojem manifestni dilata¢ni kardio-
myopatie, a to u obou pohlavi [157-159]. U Duchenneovy
svalové dystrofie je pfitomnost LGE v inicialnich fazich kar-
didIniho postizeni typicky lokalizovédna subepikardialng,
vétdinou v oblasti posterolaterdlni stény (obr. 15) [160].
Vyse uvedené skutecnosti maji velkym vyznam piede-
vsim k ¢asné detekci kardidlniho postizeni u zen hetero-
zygotek, u kterych maze dojit k rozvoji myokardiaini dys-
funkce v dospélém véku. Vzhledem k soucasné strategii
preventivni lé¢by ACE inhibitory u viech chlapct s Du-
chenneovou chorobou lze ocekavat, ze v brzké budouc-
nosti budou provedeny studie zkoumajici efekt jejich pre-
ventivniho podavanii u stardich Zen heterozygotek s jesté
normalni velikosti a funkci levé komory, ale s CMR ndlezem
pocinajici fibrézy myokardu v podobé pozitivniho nalezu
LGE.

Hemochromatoéza

Hemochromatéza je onemocnéni zplsobené nadmér-
nou intraceluldrni akumulaci Zeleza v fadé tkani véetné
myokardu, at uz v ramci primarni hemochromatézy, ge-
neticky podminéné poruchy metabolizmu zeleza, ¢i pfi
jeji sekundarni etiologii, typicky jako dusledek opako-
vanych krevnich transfuzi, napf. u nemocnych s mye-
lodysplastickym syndromem, talasemii, ¢i srpkovitou
anémii. V myokardu se Zelezo uklada predevsim sub-

0Obr. 15. Tahly subepikardialni pruh pozdniho syceni
kontrastni latkou (LGE) posterolateralné
a izolované midmoykardialni loZisko LGE ve
stfedu septa komor (Zluté 3ipky) u nemocného
s kardiomyopatii pfi Duchenneové svalové
dystrofii; projekce na kratkou osu levé komory

982 ‘ Fikrle M et al. Pfinos magnetické rezonance pro diagnostiku kardiomyopatii a myokarditidy (2. ¢ast)

epikardidlné a jeho prikaz pomoci endomyokardidlni
biopsie tak mdze byt obtizny [161]. Zelezo vzhledem ke
svému toxickému plsobeni cestou volnych radikald za-
pricinuje oxidativni stres, ktery ma za nasledek nekrézu
kardiomyocytl. To mlze vést nejen ke vzniku rady
arytmii, ale i k rozvoji srde¢niho selhani. Srdecni selhani
v disledku srde¢ni hemochromatdzy je hlavni pficinou
umrti pacientl trpicich B-talasemii major [162]. Vzhle-
dem k moznosti podavéni uc¢innych chelata¢nich latek je
stanoveni diagnézy myokardialniho postizeni i nasledné
sledovani uUcinku této terapie pro pacienta s hemo-
chromatézou velmi dulezité. Echokardiograficky i pfi
necileném CMR vysetfeni je nédlez nespecificky. Nacha-
zime mirné difuzni zesileni stén myokardu, dilataci levé
komory, postupné se zhor3ujici diastolickou dysfunkci az
do obrazu restrikce a progredujici systolickou dysfunkci
[163-166].

Pfitomnost paramagnetickych zelezitych iontl méni
magneticko-rezonan¢ni vlastnosti myokardu. Konkrétné
narlsta inhomogenita magnetického pole, ¢imz se ztraci
signal jak v T1, tak i v T2 vdZeném obraze a tkané se tak
jevi hypointenzivnéjsi, nez je obvyklé. To umoznuje po-
mérné spolehlivou detekci myokardidlni depozice zeleza
pomoci specialni sekvence hodnotici relaxa¢ni cas T2*.
T2* relaxacni ¢as je zavisly na T2 relaxaci a byva téZ ozna-
¢ovan jako efektivni T2 relaxacni ¢as, nebot zohledruje
rychlejsi ztratu fazové koherence signalu v transverzalni
roviné danou magnetickou inhomogenitou [167]. V pfi-
tomnosti depozice zeleza v myokardu se tento cas zie-
telné zkracuje z obvyklych asi = 50 ms az k hodnotdm
< 20 ms [168]. Velikost poklesu T2* relaxa¢niho ¢asu od-
povidd mnozstvi naakumulovaného zeleza [169]. Vy-
Setfeni CMR s vyhodnocenim T2* casu tak umoznuje
¢asnou detekci akumulace Zeleza v myokardu jesté pred
vznikem zjevné kardiomyopatie a v€asné zahajeni che-
la¢ni terapie i monitoraci jejiho efektu. Bylo totiz uka-
zano, ze stanoveni T2* relaxa¢niho ¢asu odrdzi mnoz-
stvi naakumulovaného Zeleza v myokardu presnéji nez
hladina sérového ferritinu ¢i mnozstvi Zeleza obsaze-
ného v jaternim parenchymu, coz byly parametry dfive
uzivané k hodnoceni efektu Ié¢by hemosiderdzy [170].
Pravidelné vysetifovani CMR s hodnocenim T2* relaxac-
niho ¢asu by proto v soucasnosti mélo byt rutinni sou-
¢asti diagnostického procesu i sledovani efektu chela¢ni
Ié¢by u nemocnych s hemochromatézou.

Takotsubo kardiomyopatie

Takotsubo kardiomyopatie je fazena mezi neklasifi-
kované kardiomyopatie a je charakterizovana akutné
vzniklou reverzibilni poruchou kinetiky komorového
myokardu charakteru akinezy az dyskinezy, typicky po-
stihujici hrotovou ¢ast levé komory (klasickd forma, tzv.
apical ballooning), méné casto jeji stfedni ¢i bazélni
segmenty (atypické formy), a to v nepfitomnosti koro-
narniho postizeni, jez by mohlo danou poruchu kine-
tiky zpUsobit. Laboratorné je vyjadiena jen mirna ele-
vace troponinu, ktera kontrastuje s pomérné rozsahlou
loZiskovou poruchou stazlivosti myokardu, a odréazi
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skutecnost, ze predpoklddanym patofyziologickym
podkladem takotsubo kardiomyopatie neni nekréza
myokardu, ale jeho omraceni pravdépodobné podmi-
néné vyrazné zvysenymi hladinami endogennich kate-
cholamin(, nejcastéji v dusledku psychického ¢i fyzic-
kého stresu. V diferencidlni diagnostice jsou nej¢astéji
zvazovany akutni korondarni syndrom a akutni myokar-
ditida [171].

Kromé typické poruchy kinetiky v oblasti hrotu, ¢i pfi
atypickych formach midventrikularné, resp. bazalné,
nachazi CMR v akutni fazi kardiomyopatie, na rozdil od
akutniho infarktu myokardu, pouze obraz edému myo-
kardu v T2 vazeném obraze [172], charakteristicky bez
soucasné pfitomnosti LGE, tj. znamky nekrézy myokardu
[173,174]. Tim se akutni CMR obraz takotsubo kardio-
myopatie zasadné lisi od nalez( u akutniho infarktu myo-
kardu ¢i akutni myokarditidy, u nichz jsou kromé edému
myokardu patrna téz ischemicka, resp. u myokarditidy
neischemicka loZiska LGE. Je vSak nutno zminit, Ze raritné
byl u takotsubo kardiomyopatie nalez nevelkych a spise
hyposignalnich lozisek LGE téz popsan v oblasti srdec-
niho hrotu a jeho prikaz byl markerem horsi prognézy
[175-177]. Diagnézu takotsubo kardiomyopatie pak
v dalsim pribéhu potvrzuje kompletni restituce normalni
kinetiky levé komory, nejcastéji v priibéhu 2-3 tydnd,
kterou Ize dobfe verifikovat kontrolnim CMR vysetfenim,
zaroven prokazujicim Ustup edému myokardu a trvajici
absenci LGE, tj. reparacni fibrézy myokardu.

Peripartalni kardiomyopatie

Peripartalni kardiomyopatie (PPKMP) je definovéna jako
nové vznikla systolickd dysfunkce levé komory prezen-
tujici se zndmkami srde¢niho selhani koncem téhoten-
stvi ¢i v prvnich mésicich po porodu, za predpokladu, ze
neni zjisténa jina pfricina myokardidlni dysfunkce. Leva
komora nemusi byt dilatovand, ale jeji ejekéni frakce je
témér vzdy snizena pod 45 % [178]. O incidenci PPKMP
je znamo madlo, podle studii provedenych na izemi USA
by méla ¢init 1:2 500-4 000 porodU [160]. Etiologie one-
mocnéni zUstdva neobjasnéna, v soucasnosti je nejvice
zkoumana teorie kardiodepresivniho plisobeni oxidativ-
niho stresu vznikajiciho v ramci osy katepsin-prolaktin
[160]. Asi u 30-50 % pacientek dochazi k pInému zota-
veni, s ndvratem ejekéni frakce levé komory k normal-
nim hodnotdm. Pokud v3ak nedojde k normalizaci systo-
lické funkce do 6 mésicli po porodu, jedna se vétsinou
o ireverzibilni postizeni, které je spojeno s horsi progné-
zou [6]. Diagnéza PPKMP je vétsinou opfena o echokar-
diografické vysetieni prokazujici globalni systolickou
dysfunkci hypokinetické levé komory [179]. Magneticka
rezonance muze u hdre echokardiograficky vysetitel-
nych zen pomoci s pfesnym hodnocenim velikosti levé
komory, jeji celkové i regionalni systolické funkce. Tka-
nova CMR charakteristika myokardu u PPKMP ma svUj
vyznam z prognostickych dlvodu, nebot u nékterych
Zen lze detekovat midmyokardidlni loZiska LGE, jejichz
ndlez je povazovan za predikeni faktor perzistujici dys-
funkce levé komory a horsi prognézy. Naopak absence

LGE ukazuje na vétsi pravdépodobnost normalizace
ejekeni frakce levé komory [180,181].

Zaver

Magnetickd rezonance srdce se v poslednich letech stala
integralni soucasti diagnostiky mnoha kardidlnich one-
mocnéni véetné kardiomyopatii a myokarditidy. Pred-
stavuje zlaty standard pro kvantifikaci velikosti srdec¢nich
oddili a posouzeni systolické funkce obou komor. V ob-
lasti onemocnéni myokardu se vyrazné uplatriuje téz
jeji unikatni schopnost tkanové charakteristiky. Magne-
tickd rezonance srdce tak nabizi zdsadni diagnostické vo-
ditko v diagndze akutni myokarditidy a specifické etiolo-
gie viech typl kardiomyopatii. Z prognostického hlediska
se jako velmi vyznamna ukazuje u celé fady chorob myo-
kardu moznost hodnotit pfitomnost a mnozstvi nahrazu-
jici fibrézy myokardu. Vysetfeni magnetickou rezonanci
jiz nyni pfedstavuje vyrazny piinos v diagnostickém algo-
ritmu myokardidlnich patologii a jeji uloha bude v blizké
budoucnosti jisté dale nardstat.

Prdce byla podporena projektem PRVOUK P35/LF1/5.
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