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Referovan vyskyt dilatacni kardiomyopatie u dvou sourozencii pfijatych na koronarni jednotku pro akutni srde¢ni selhani.
Pozornost je vénovana etiologii dilatani kardiomyopatie a jejimu sdruzeni s koronarni aterosklerézou, které u jednoho ze
sourozencu vedlo k extrémné komplikovanému pribéhu.
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DILATED CARDIOMYOPATHY IN SIBS — ACUTE COMPLICATIONS IN ASSOCIATION WITH CORONARY ATHEROSLEROSIS
Dilated cardiomyopathy has been suspected as the cause of acute heart failure in two brothers admitted to the coronary
care unit. Attention is given to the etiology of the disease as well as to the association with coronary atherosclerosis, which
caused an extremely complicated course of the disease in one of the sibs.
Key words: dilated cardiomyopathy, coronary atherosclerosis, familial linkage, arrhytmias.
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Uvod

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 m(Zze byt dle sou¢asného
rozdéleni familidrni (genetickd), virova anebo
imunitni, toxicko-nutritivni, idiopaticka. M(ze
byt téZ sdruzend s jinym specifickym srde¢nim
nebo systémovym onemocnénim™ 2, Dle za-
hraniénich statistik je vétSina dilatacnich KMP
idiopatickych®, novéjsi prace vSak prokazuji

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

Kazuistika

Jedné se o dva bratry, aktualné ve véku 60
a 62 let. Prvni kontakt obou pacienttl s nasim
pracovistém byl v roce 1998:

Pacient A (60 let) byl vySetien pro opako-
vané supraventrikularni tachyarytmie s levo-
strannym srde¢nim selhdnim. Echokardiogra-
ficky nélez byl v roce 1998 normalni, ejekéni
frakce (EF) 62 %. EKG kfivka byla fyziologic-
ka.

Pacient B (62 let) byl pfijat v roce 1998
k provedeni elektivni koronarografie pro aty-
pickou AP a abnormalini nalez pfi bicyklové
ergometrii. Na véncitych tepnach byl zjiStén
normalni ndlez, echokardiografie byla v ro-
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ce 1998 rovnéz normalni, EF 60 %. Na EKG
inkompletni blok levého raménka Tawarova
(LBBB).

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 ventila-
ce, doslo k rychlému rozvoji kardiogenniho So-
ku s nutnosti vysoké podpory obéhu katecho-
laminy (0,4 ug/kg/min noradrenalinu). Na EKG
pfi pfijeti byla tachyfibrilace sini s frekvenci
komor 130-140/min, bez ischemickych zmén.
Echokardiograficky byla zji§téna téZka dilatace
a dysfunkce LK s EF 20 %, difuzni hypokineza
az akineza LK, Caste¢né kinetika zachovana
v oblasti spodni stény, stfedné tézk& mitraini
regurgitace.

Vzhledem k trvajicimu kardiogennimu $o-
ku (srdeéni index 1,3 I/min/m? pfi tlaku v za-
klinéni 25 mmHg) byla indikovana akutni koro-
narografie s ndlezem vyrazné stendzy stfedni
¢asti ramus interventrikularis anterior (RIA)
a chronického uzévéru pravé koronarni tepny
(ACD), nalez byl feSen PTCA RIA s implantaci
stentu. Kardiospecificka laboratof pfi pfijeti ani
v celém dal$im pribéhu nepotvrdila akutni in-
farkt myokardu. Trvala tachykardie pfi fibrilaci
sini, pacient byl 1é¢en levosimendanem (po-
dan prvni den hospitalizace). Postupné do$lo
k obéhové stabilizaci se vzestupem srde¢niho
indexu na 2,5 I/min/m?, po sedmi dnech umélé
plicni ventilace byl nemocny extubovan. Petr-
vaval echokardiograficky nalez dilatace a dys-
funkce LK se zlepSenim EF na 25-30 %.

Tachyfibrilace sini byla zprvu lé¢ena
kombinaci amiodaronu a digoxinu, pfi které
doSlo k prodlouZzeni QT intervalu a vyskytu
recidivujicich nesetrvalych komorovych tachy-
kardii charakteru torsades de pointes. Fibrilace
sini s rychlou odpovédi komor byla rezistentni
k podani betablokatoru (esmolol), 1é¢ba pro-
pafenonem nevedla k resinuzaci, pouze mirné
zKlidnila tachykardii. Byla provedena elektricka
kardioverze, kterou byl navozen sinusovy
rytmus s pomalou frekvenci. Pfi ni vSak znovu
recidivovaly nesetrvalé komorové tachykardie,
tfikrat byl pacient defibrilovan pro fibrilaci komor.
Po zavedeni doCasné kardiostimulace s bazalni
frekvenci 90/min pfi souCasné Ié¢bé betabloka-
torem se jiz komorové poruchy rytmu neobjevily,
proto bylo pfistoupeno k implantaci trvalého kar-
diostimuldtoru 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-defibrila-
tor (Il. interni klinika VFN Praha). PFi angiografii
aortainiho oblouku byla ZjiSténa tésna stendza
a. carotis interna vpravo, ktera byla fedena en-
darterektomii. Pacient byl propustén domd 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
|éCena laserkoagulaci.

Pacient je dale 1éen ambulantné, je cel-
kové v dobrém stavu a s velmi dobrou kvalitou
Zivota.
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Tabulka 1. Rizikové faktory kardiovaskularnich onemocnéni u obou bratra.

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

Pacient B byl podruhé pfijat v zéfi roku 2003,
v dobé, kdy jeho bratr byl hospitalizovén pro vy-
8e zminénou pointubaéni stenézu trachey.

Davodem pfijeti bylo levostranné srdeéni
selhani s otokem plic, fibrilace sini s frekvenci
komor 140-160/min a bolesti na hrudi. Echo-
kardiograficky (obrdzek 1) byla leva komora di-
latovana, s tézkou difuzni hypokinezou a dys-
funkei s EF 25 %. Na EKG jiz kompletni LBBB,
kardiospecificka laboratof byla negativni.

Po amiodaronu doslo k resinuzaci a pfi
standardni terapii akutniho srdeéniho selhani
byl pacient postupné obéhové rekompenzo-
véan. Byla indikovdna rekoronarografie s né-
lezem shodnym s koronarografii provedenou
v roce 1998, bez vyznamného postizeni
véncitych tepen. Nemocny byl v dobrém stavu
propustén domd po 10 dnech hospitalizace,
pfi kontrolach v kardiologické ordinaci je pfi
zavedené 1é¢bé dobfe kompenzovan.

Diskuze

Familidrni dilatacni KMP je geneticky
nehomogenni onemocnéni®, nejCastéji au-
tosomalné dominantni®. Vyskyt genetického
pfenosu je prokazatelny pfiblizné u 20-30 %
nemocnych("-2 a pfedpoklada se, Ze data pod-
hodnocuji skute¢nou frekvenci. Dédicna pFici-
na musi byt pfedpokladana ¢astéji 8.

Uvedeny pfedpoklad jsme  vyslovili
i u nasich dvou nemocnych, kde nas soucas-
nd 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 u¢ast dilatacni kardiomyopatie zde
od zagatku hospitalizace svédcil echokardio-
graficky nalez, chybéni laboratornich i EKG
znamek srdeéniho infarktu, pozdéji pak
napadny vyskyt tézko feSitelnych malignich
arytmii. Nasledné srdecni selhani u starSiho
bratra s téméF klasickym obrazem dilataéni
KMP pii norméinim koronarografickém nélezu
pak podezfeni na uvedenou diagnostickou
rozvahu vyrazné posililo.

Jiné pficiny dilatatni KMP jsme u Zad-
ného z obou bratrd nezjistili, at uz jde o vlivy
toxické (alkohol) ¢i infekéni (borelidéza). Ro-
di¢e obou bratr( zemfeli na kardiovaskularni
onemocnéni, moznou souvislost s dilataéni
kardiomyopatii v8ak nelze posoudit, jiné
sourozence bratfi nemaji. Oba nasi pacienti
méli kardialni symptomy jiz delSi dobu a byli
pro né na nadem pracovisti pfed 5 lety vy-
Setfovani, aniz jsme na familidrni souvislost
pomysleli. Mlad$i z obou bratrd mél klinické
znamky povSechného aterosklerotického
postizeni (koncetinové tepny, krkavice), k né-
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Obrézek 1. Echokardiografie u pacienta B
pfi pfijeti v r. 2003 (apikalni étyfdutinova
projekce).

muZ nepochybné pfispély rizikové faktory,
jejichz pfitomnosti se od starsiho bratra lisil
(tabulka 1).

Zvefejnénim tohoto klinického pozorovani
chceme zaroven upozornit na problematiku
sdruzenych dilatacnich KMP. Sdruzeni dilatac-
ni kardiomyopatie s koronarni aterosklerézou
u mladsiho z bratrd vedlo k extrémné kom-
plikovanému priibéhu onemocnéni s fadou
akutnich komplikaci, jejichZ feSeni si vyzadalo
intenzivni mezioborovou spolupraci.

Oba nasi pacienti maji jiz dospélé déti,
které jsme pozvali k vySetfeni véetné echokar-
diografie. Jsme si pfitom védomi, Ze ani nor-
malni echokardiograficky nélez riziko dilatacni
KMP nevyluéuje. Z doporuéeni mezindrodniho
registru familarnich KMP vyplyva, Ze se tato
screeningova vySetfeni u pfibuznych prvniho
stupné maji provadét kazdé 2-3 roky.
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