Diagnostyka echokardiograficzna
kardiomiopatii przerostowej (HCM)

N

Rozpoznanie kardiomiopatii przerostowe;

< Wykrycie w echokardiogramie pogrubienia sciany lewej komory, niewyjasnionego przez
przyczyny hemodynamiczne albo inng pierwotng chorobe powodujgcg przerost serca
v" grubos¢ Sciany > 15mm
v grubosc sciany > 13mm, jesli potwierdzone obcigzenie genetyczne lub rodzinne diagnozg HCM
v’ grubosc Sciany przekracza norme dla wieku i powierzchni ciata o co najmniej 2 odchylenia standardowe (z-score > 2)'

< Pomiary w zoptymalizowanych ptaszczyznach, odrzucamy beleczki miesniowe lewej |
prawej komory — ograniczenie ryzyka przeszacowania grubosci scian LV

<+ Wazne elementy oceny: zawezanie LVOT, ocena MV i anatomii miesni brodawkowatych,
ocena funkgji skurczowej i rozkurczowej komar, grubosc sciany prawej komory

< Pomocnicze znaczenie w obrazowaniu — rezonans magnetyczny
v’ uzupetniajgce pomiary: grubos¢ miesnia, ECV, LGE, ocena morfologii komor, tetniaki koniuszkowe, krypty miokardium

v’ szczegodlne znaczenie przy ztej echogennosci lub niediagnostycznym echo, szczegdlnie u 0sdb z nieprawidtowym EKG?

_
g Ocena zawezania drogi odptywu lewej komory (LVOT) h

<+ Ok. 70% pacgjentow z HCM (mutacje biatek sarkomeru) wykazuje zawezanie LVOT, ktore
nie zawsze wystepuje w spoczynku — zatem badanie musi obejmowac testy prowokacyjne
— u objawowych pacjentow wykluczenie LVOTO obejmuje ocene gradientu maks. LVOT:

v’ spoczynek = proba Valsalvy (faza strain, >10s) = badanie stojgcego pacjenta = badanie podczas proby wysitkowej

< Rozpoznanie zawezajgce] HCM opiera sie na spoczynkowym gradiencie LVOT >30mmHg
v ocena gradientu maks. doplerem fali ciggtej, w projekgji 5-jamowej w migjscu LVOT wskazanym przez dopler kolorowy
v’ rozpoznanie zawezania zwieksza ryzyko groznych arytmii oraz progresji do niewydolnosci

2 Gradient LVOT >50mmHg (takze obecny podczas prowokagji!) ZMIENIA SPOSOB TERAPII

_ v Farmakoterapia, obejmujgca w razie potrzeby inhibitor miozyny, musi poprzedzac kwalifikacje do metod zabiegowych! )
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Zawezanie LVOT =»fala zwrotna MV
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Objaw SAM w mezotelesystole Pomiary doplerem fali ciggtej )
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Monitorowanie pacjenta z kardiomiopatia przerostowa:

< Ocena ryzyka nagtego zgonu w kardiomiopatii przerostowej
v Echokardiogram a szacowanie ryzyka nagtego zgonu (kod QR) — nalezy precyzyjnie zmierzyc: e
« Maksymalng grubosc sciany lewej komory @ :
*  Wymiar przednio-tylny lewego przedsionka HCM-Risk SCD
« Maksymalny gradient w LVOT (spoczynkowy lub podczas proby Valsalvy)

< Ocena zmian frakgji wyrzutowej (LVEF) i progresji dysfunkcji rozkurczowe)?
v' Cisnienie napetniania LV — ocena E/e’, indeksu objetosci lewego przedsionka, TRV oraz Ar-A (wydtuzenie Ar zyt ptucnych)

< Pagjenci leczeni mawakamtenem — szczegdlne znaczenie kontroli zmian LVEF
\_ v Spadek LVEF ponizej 50% oznacza w HCM dysfunkcje skurczowa i wymaga modyfikacji dawkowania mawakamtenu )
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4 /"\ Opracowano w ramach nieograniczonego grantu edukacyjnego firmy Bristol Myers Squibb Polska sp. z 0.0. )

_ prof. dr hab. n. med. Jarostaw D. Kasprzak, Asocjacja Echokardiografii Polskiego Towarzystwa Kardiologicznego
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By, “p " Skroty: ECV — objetos¢ zewnatrzkomorkowa, HCM — kardiomiopatia przerostowa, LGE — p6zne wzmocnienie gadolinem, LV — lewa komora a . ®
e, 0.1 EpyoRARDYTS y je a : patia p : p g , , |
\ "-’%mﬂmwﬁ“ﬂﬁ LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory, LVOT — droga odptywu lewej komory, MV — zastawka mitralna, TRV — predkos¢ maksymalna fali zwrotnej trojdzielnej k II B”StOI MyeI'S SQU' b b)
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