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1. Normalni srdce

Srdce je specidlnim typem svalu, ktery se stahuje
pravidelné a kontinualné s cilem vypudit krev do
plic a do celého téla. Sklada se ze ¢tyf dutin - dvé
siné (nahore) a dvé komory (dole). Schopnost srdce
pumpovat krev do celého krevniho obéhu je
zajisténa elektrickou aktivitou a Sifenim
elektrického impulzu v jeho burikdch. Impulzy se
opakuji v cyklech a jeden cyklus je zodpovédny za
jeden srdecni stah

2. Dilata¢ni kardiomyopatie

Dilatacni kardiomyopatie (DCM) je onemocnéni
srdecniho svalu charakterizovano zvétsenim
(dilataci) levé komory (v nékterych pfipadech obou
komor), jehoZ nésledkem srdce neni schopno
efektivné pumpovat krev do plic a obéhu. Tento
stav vede k akumulaci tekutin v plicich, bfise, v
oblasti kotnikd a jinych organt a k pocitu dusnosti.
Tento soubor pfiznakd je typicky pro srdeéni
selhavani. Ve vétsiné pripadl se priznaky rozviji
pomalu, takZe v dobé diagndzy muize byt srdce
pacienta jiz do znacné miry postizeno. V nékterych
pfipadech muze byt také ptritomna mitréini
regurgitace, kdy ¢ast krve v levostrannych oddilech
tece opacnym smérem nez normalné - z levé
komory do levé siné.
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3. Prevalence a dédicnost

Pocet lidi postizenych dilatacni kardiomyopatii neni
presné znamy, takze prevalence tohoto
onemocnéni je nejistd. U vétsiny pacientti je DCM
zpUsobena nedédi¢nymi faktory jako napfiklad
postizeni koronarnich cév, hypertenze, virové
infekce, autoimunitni onemocnéni, expozice
toxintim (alkohol, nékteré léky) a nebo téhotenstvi.
Dosud neni zcela jasné, kolik pfipad( ziskané
dilata¢ni kardiomyopatie je ovlivnéno alespon do
urcité miry genetickym pozadim.

V asi 30 procentech pfipadi (1 ze 3 pfipadud) se
dilatacni kardiomyopatie dédi v rodiné a
genetickym vy$etfenim se podafi najit mutaci. To
znamena, Ze onemocnéni vznika na podkladé
poskozeni genu a vede k rozvoji DCM a zaroven se
muze prenaset z rodi¢l na jejich déti.

Geny jsou soucasti nasi DNA, ktera nese informaci
(kod) pro vznik molekul (proteint). DCM vznika
poskozenim genu zodpovédnych za tvorbu molekul
v srdci.

Kazdy ¢lovék nese dvé kopie gent, které se mizou
uplatnit v rozvoji DCM. Mutace v jedné kopii
jednoho z téchto genl (od matky nebo otce) je
dostatecna ke vzniku DCM. To se nazyva
autosomalné dominantni typ dédi¢nosti a rodic,
ktery nese tuto mutaci ma 50 procentni $anci (1:2)
pfenosu nemoci na své déti. Sance, 7e dité
mutovany gen nezdédi je rovnéz 50 procent.

V nékterych pfipadech muze dojit k nové mutaci
(de novo mutace) ve vajicku, spermii nebo v
samotném embryu. V tomto pfipadé rodi¢e nemaji
mutaci a ani onemocnéni DCM, zato dité DCM ma
a muZe tuto nemoc prenést na své vlastni
potomky.
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4. Pfiznaky

Pacienti s dilatacni kardiomyopatii mohou byt
dlouhou dobu zcela bez potizi. U nékterych se
rozvinou jenom mirné priznaky nemoci, u jinych se
objevi zavazné potize vyZadujici komplexni Ié¢bu.
Je-li pacient symptomaticky, pribéh onemocnéni
muZeme zmirnit nasazenim lékd nebo vyuZit jiné
formy terapie. Pfiznaky DCM jsou podobné
pfiznakim srdecniho selhavéni. Termin srde¢ni
selhdni popisuje soubor pFiznakl vznikajicich na
podkladé snizeni schopnosti srdce v preCerpavani
objemu krve. Symptomy srdecniho selhani
zahrnuji: pocity dusnosti, otoky v oblasti kotnik(,
nohou, bficha a zad, Unavu a také pocity buseni
srdce — palpitace, které vznikaji na podkladé
arytmii (poruch srde¢niho rytmu). Nékteré arytmie
mohou vést k nahlému umrti, zejména v pfipadech,
kdy je schopnost srdce pumpovat krev do obéhu
extrémné snizena.

5. Diagnostika

Nejdulezitéjsi vysetiovaci metody pro stanoveni
diagndzy DCM jsou: odebrani kompletni anamnézy,
patrani po moznych znamkach vyskytu DCM v
rodiné, fyzikdIni vysetreni, elektrokardiogram
(EKG), echokardiografické vysetteni, zatézové
vySetfeni, monitorace srde¢niho rytmu (Holter
vySetfeni), magneticka rezonance (MRI) a
laboratorni vysetreni krve (hladiny sodiku, drasliku,
rendlni parametry, NTproBNP - protein vylu¢ovany
srdcem do krve pfi srde¢nim selhavéni).

5.1. Elektrokardiogram (EKG)
Jedna se o jedno ze zakladnich kardiologickych
vysetieni, kdy se nalepi malé naplasti s elektrodami

na hrudnik a koncetiny, které jsou propojené
kabely s EKG nahrdvajicim pfistrojem a ten je
nasledné v pribéhu par sekund schopen zachytit
elektrickou aktivitu srdce. Nékdy je potrebné
provést EKG vySetieni opakované.

5.2. Echokardiografie (ECHO)

K zobrazeni srdce vyuziva echokardiografie
ultrazvukové viny. Vysetieni dokaze detekovat
rdzné strukturdlni zmény srdce, napfiklad
onemocnéni srdecniho svalu jakym je i DCM,
oblasti ztenéeni svaloviny srdce nebo také
abnormality srdecnich chlopni.

5.3. Zatézovy test

Zatézovy test je zaloZeny na stejném principu jako
elektrokardiografické vysetreni, akorat se EKG toci
pred, v pribéhu a po zatézi na kole nebo vzacnéji
na béZeckém pasu. Toto vySetfeni ma za cil zachytit
veskeré zmény v elektrické aktivité srdce, ke
kterym dochazi pfi fyzické zatézi.

5.4. Magneticka rezonance (MRI)

Vysetieni magnetickou rezonanci vyuziva k
zobrazeni struktur srdce vlastnosti magnetického
pole. Samotny ptistroj se skladd z velkého tunelu s
ltzkem uprostied, které se zasouva s pacientem do
tunelu. Vysetreni trva asi 1 hodinu. MRl umoziuje
vyborné zobrazeni srdce a cév, miru postizeni
srdeéniho svalu véetné identifikace jizveni (fibrozy)
v srdci.

5.5. Elektrofysiologické vysetieni (EPS)

Pfi tomto vysetieni je zavedena dlouhd tenka
hadicka - katetr pres cévni systém, nejcastéji z
oblasti trisel, do srdce. Katétrem jsou vysilany a
zaznamendavany elektrické signaly srdce, které
rtznou rychlosti aktivuji srde¢ni buriky a zptsobi
stah srdce. Celé vysetfeni je podrobné
zaznamendvano a ma za cil identifikovat oblasti,
kde vznikaji arytmie. Mdze byt rovnéz vyuzito k
lé¢ebnym Gceltm.

5.6. Genetické vysetieni

V soucasné dobé se dafi identifikovat mutaci v
genech zodpovédnych za toto onemocnéni u 30 —
40 % rodin s diagn6zou DCM. ProtoZe dosud nejsou
znamé vsechny geny zplsobujici DCM, nemiizeme
negativnim vysledkem genetického vysetieni (bez
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nalezu pri¢inné mutace) vyloucit dédi¢ny puvod
DCM.

6. Lécba

Ackoliv dosud neni zndma kauzalni terapie DCM, je
k dispozici symptomaticka terapie, kterd prinasi
ulevu od pt¥iznak nemoci a snizuje dlouhodobé
riziko nahlého Umrti. Volba terapie zavisi na
charakteru a Cetnosti ptiznak( a na konkrétni
mutaci, je-li zjiSténa. Ma-li pacient vysoké riziko
nahlé srdecni smrti (napfiklad stav po pfedchozi
srdecni zdstavé) nebo na farmakologické terapii
nedochazi k dostatecné ulevé od symptom(, je
nutné zvazit implantaci kardioverter - defibrilatoru
(ICD). Pristroj ICD kontinualné monitoruje
elektrickou aktivitu srdce, je schopen rozeznat a
terminovat Zivot ohrozujici arytmie. Defibrilator je
naprogramovany individualné pro kazdého
pacienta a dokaze ukondit zdvazné rychlé arytmie
vyslanim elektrickych impulzl a nebo elektrického
vyboje a tim znovuobnovit normalni srde¢ni
rytmus.

7. Zivotni styl a sport
Doporuéeni pro pacienty (a jejich rodiny) s
diagndzou DCM k prevenci arytmii:

e vyhybani se intenzivnimu cviceni - predevsim
kompetitivnim sportlim a zvedani tézkych vah;

e pravidelné kontroly a monitorace jakychkoliv
zmén pribéhu nemoci;

e povzbuzeni pfibuznych prvniho stupné k
absolvovani kardiogenetického vysetteni.

Nalez diagndzy DCM a riziko moznosti prenosu
nemoci na potomky maze vést k pocitdm uUzkosti a
k mnoha dal3im problémim. Pomoc pro pacienty a
jejich rodiny mize poskytnout i zkuseny
zdravotnicky socialni pracovnik nebo psycholog.

8. Dalsi sledovani

Frekvenci dalSich navstév urcuje specialista -
kardiolog s ohledem na symptomy, vék a formu
terapie.

9. Screening rodinnych pfisludnik

Geneticky screening pribuznych prvniho stupné

(matka, otec, sestry, bratfi, déti) je doporucen u

vsech rodin, ve kterych byla u pacienta s diagnézou
DCM nalezena mutace v genu

zpUsobujici toto onemocnéni. Pokud je u
pfibuzného nalezena stejnd mutace (familidrni),
nazyvame ho nosi¢em mutace a bude déle
kardiologicky sledovan. V pfipadé, ze u pfibuznych
pficinnou mutaci nenalezeme, je jejich riziko
onemocnéni velmi nizké.

U pfibuznych pacienta s DCM bez nédlezu mutace je
doporuceno provedeni kardiologického vysetreni
(nejprve u pfibuznych prvniho stupné).

Dilata¢ni kardiomyopatie se nejcastéji rozviji v
obdobi dospivani a rané dospélosti, u nékterych
déti muze mit onemocnéni ¢asnéjsi nastup. U
podezieni na DCM je doporuceno vysetfovat déti
od 10 let véku.

10. DCM a téhotenstvi

Pred planovanym otéhotnénim je vhodné
konzultovat potencialni rizika, zménu terapie a
pribéhu péce v téhotenstvi s osetfujicim
kardiologem.
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