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Sazetak

Kardiomiopatije (KM) predstavljaju heterogenu

grupu oboljenja razlicite etiologije, koja dovode do
morfoloSkog i funkcionalnog oStecenja srca. Tokom
istorije postojali su mnogobrojni pokusaji njihove
klasifikacije, a najnovija podela Evropskog udruzenja
kardiologa (iz 2008. godine) svrstala je sve KM u cetiri
osnovna fenotipa: dilatativna KM, hipertroficna KM,
restriktivna KM i aritmogena KM desne komore.
Ostale KM su svrstane u neklasifikovane. Prema
obliku nasledivanja podeljene su na familijarne
(genetske) i nefamilijarne forme bolesti. Vaznost

KM se ogleda ne samo u njihovoj velikoj incidenci

u opStoj populaciji nego i u veoma teskoj klinickoj
prezentaciji u trenutku njihovog dijagnostikovanja.
Tegobe kod vecine bolesnika nastaju postepeno i tiho,
a prva manifestacija bolesti moze biti neka od fatalnih
komplikacija (maligni poremedaj ritma ili sistemska
embolizacija). Razlikovanje KM od hipertenzivnog,
ishemijskog i valvularnog oboljenja srca predstavlja
tezak diferencijalno-dijagnosticki problem koji je

neophodno resiti zbog razlicitih modaliteta
le¢enja ovih stanja. KM predstavlja jedan od
najceSc¢ih uzroka razvoja srcane slabosti, a
terminalna sr€ana slabost je vodeca indikacija
za transplantaciju srca. Zbog toga lecenje
KM ima za cilj smanjenje simptoma sréane
insuficijencije (prateci najnovije smernice za
lecenje sr¢ane insuficijencije) i poboljSanje
sréane funkcije. Ucestalost malignih
poremecaja sréanog ritma i naprasne sr€ane
smrti je mnogo ¢eS¢a u populaciji bolesnika
sa KM. Pored standardne medikamentozne
terapije sve €eSce se u okviru lecenja ovih
bolesnika koristi imunosupresivna terapija,
hirurSke procedure (ugradnja pejsmejkera,
implantabilnog kardioverter defibrilatora,
septalna miektomija, ugradnja uredaja

za privremenu mehanicku cirkulatornu
potporu (EKMO, Impella, LVAD). S obzirom
na to da veliki broj KM predstavlja nasledna
oboljenja i daim je esto komplikovan

tok le€enja, veoma su vazni preventivni
pregledi stanovniStva u cilju pravovremene
dijagnostike ovih oboljenja, kao i geneticki
skrining najblizih rodaka obolelih od KM.

Klju€ne reci: kardiomiopatije,
klasifikacija, dijagnosticke metode,
akutna stanja, metode lecenja

Uvod

Kardiomiopatije su heterogena grupa oboljenja koja
nastaju zbog ostecenja sréanog misic¢a koje nije posledica
ishemijske, hipertenzivne, perikardne ili valvularne bole-
sti srca. Prvu znacajnu klasifikaciju kardiomiopatija dala je
Svetska zdravstvena organizacija (SZO) 1995. godine, koja je
KM definisala kao ,bolesti miokarda povezane sa sréanom
disfunkcijom®. Ova klasifikacija je pored do tada prihvacenih
oblika KM [hipertrofi¢na kardiomiopatija (HKM), dilatativna
kardiomiopatija (DKM) i restriktivna kardiomiopatija (RKM)],
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uvrstila u svoju podelu i aritmogenu kardiomiopatiju desne
komore (AKDK)'. Americko udruZenje kardiologa je 2006.
godine definisalo KM kao heterogenu grupu bolesti mio-
karda koje su izazvane razlicitim spektrom uzroka (predomi-
nantno genetskih), a ispoljavaju se komorskom hipertrofi-
jomiili dilatacijom, a prac¢ene su mehanickom ili elektricnom
disfunkcijom? Prema toj klasifikaciji primarne kardiomio-
patije su one koje su isklju€ivo ograni¢ene na sréani miSic i
dodatno su prema etiologiji podeljene u tri tipa: genetske,
meSovite (steCene i genetske) i steCene. Kod sekundarnih
kardiomiopatija oStec¢enje miokarda je posledica sistemske
bolesti ili bolesti viSe organa i sistema. Prema ovoj podeli,
bolesti jonskih kanala (sindrom dugog QT intervala i Bru-
gada sindrom) su takode uklju¢ene u genetske KM. Nasu-
prot tome, klasifikacija koju je objavilo Evopsko udruZenje
kardiologa 2008. godine bila je proSirena klasifikacija SZO iz
1995. godine. Ovo udruZenje je definisalo kardiomiopatije
kao bolest miokarda kod kojih je sréani miSi¢ strukturno i/ili
funkcionalno poremecen, a u odsustvu koronarne bolesti,
hipertenzije, valvularnih bolesti ili kongenitalnih bolesti sr-
cas. Ova klasifikacija je prevashodno zasnovana na prisustvu
morfoloskih i funkcionalnih abnormalnosti miokarda kao i
naslednog, tj. nenaslednog porekla bolesti. Osnovni fenotipi
ove klasifikacije su: HKM, DKM, RKM, AKDK i neklasifikovane
kardiomiopatije. Dodatna podela je na familijarne ili nasled-
ne oblike (kod viSe od jednog ¢lana porodice javlja se isti po-
remecaj ili fenotip koji je uzrokovan istom genetskom mu-
tacijom) i nefamilijarne KM (izostajanje bolesti kod ¢lanova
porodice obolelog). KM su takode podeljene na idiopatske
(kod kojih nije moguce identifikovati jasan etiolo3ki ¢inilac)
i steCene KM (sréano oStecenje je rezultat delovanja jasne
nokse). Odstupanje od klasifikacije SZO iz 1995. godine je
u isklju€ivanju uzroka disfunkcije leve komore kao 3to su
koronarna arterijska bolest, hipertenzija, bolest zalistaka i
urodenih sréanih mana. Za razliku od podele KM Americkog
udruZenja kardiologa, kanalopatije viSe nisu bile deo klasifi-
kacije3. Sticanjem znanja o genetskom uzroku nastanka KM,
danas je identifikovano viSe od 60 gena koji mogu biti uzrok
bolesti‘. Heterogenost klinickog ispoljavanja KM, prisustvo
vansr€anih manifestacija, razliciti oblici nasledivanja i njiho-
vo bolje poznavanje uslovili su pojavu nove klasifikacije KM
od Svetske federacije za srce 2013. godine®. U okviru ove kla-
sifikacije se koristi akronim MOGES, gde svako slovo pred-
stavlja karakteristiku bolesti: M - morfo-funkcionalni feno-
tip koji je u korelaciji sa trenutnom klinickom klasifikacijom
KM; O - organ ili sistem organa koji je zahvacen boleScu; G
- genetsko (familijarno) nasledivanje, E - opis etioloSkog ¢i-
nioca; S - koja uklju€uje dva kriterijuma trenutnog klini¢kog
stanja u skladu sa Americ¢kim udruZenjem kardiologa (A-D) i
Njujorske asocijacije za srce (NYHA I-IV).

Dilatativna kardiomiopatija

DKM karakteriSu dilatacija leve komore (LK) i smanje-
na globalna sistolna disfunkcija (EF - 50%), u odsustvu ko-
ronarne arterijske bolesti ili bilo kog drugog uzroka koji
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bi se mogao identifikovati (poput sistemske hipertenzije,
valvularne bolesti)3.

Epidemiologija i etiologija DKM

DKM predstavlja trec¢i po ucestalosti uzrok sréane in-
suficijencije sa procenjenom prevalencom od 40 slucajeva
na 100.000 osoba i godiSnjom incidencom od 7 slucajeva
na 100.000 osoba®®. Kao i za mnoge druge KM, prevalen-
ca DKM je potcenjena, jer mnogi bolesnici mogu u ranoj
fazi bolesti biti asimptomatski. Uzroci DKM mogu se klasi-
fikovati na genetske i negenetske, ali postoje preklapanja
izmedu ove dve grupe. Na familijarnu formu bolesti treba
posumnjati kada u porodi¢noj anamnezi postoji podatak o
iznenadnoj sréanoj smrti, bolesti sprovodnog sistema ili mi-
opatiji skeletnih miSic¢a3.

Klinicki i ehokardiografski skrining u porodicama obole-
lih od DKM nudi dokaze o familijarnoj formi bolesti koja se
dijagnostikuje u 20-35% slucajeva®. Kod 35% slucajeva, DKM
je posledica mutacije gena koji kodiraju proteine citoskeleta,
sarkomera i nuklearnog omotaca®. Odnos javljanja DKM kod
muskaraca u odnosu na Zene je 3 : 1 respektivno®. Najce3ci
mehanizam pojave nenasledne DKM je hroni¢na upala, koja
je posledica autoimunih mehanizama i virusnih infekcija.
Prisustvo genoma virusa kod osoba sa DKM dokazano je
endovaskularnom biopsijom srca. Takode se smatra da je
virusna etiologija bolesti verovatno ¢eS$¢a nego 3to se pret-
postavlja’. Konzumacija alkohola se pokazala kao znacajan
faktor rizika za razvoj DKM. Studije ukazuju da bolesnici sa
DKM 3,8-47% redovno konzumiraju alkoholna pi¢aé Forma
DKM koja se javlja tokom poslednjih meseci trudnoce ili u
toku pet meseci posle porodaja kod Zena, bez prethodno
poznatog oStedenja srca naziva se peripartalna KM®* °. U
decijem dobu 60% svih kardiomiopatija otpada na DKM, a
kao glavni uzrok se navode genetske mutacije, miokarditisi
i urodeni poremecaji metabolizma®.

Klinicka slika DKM

Tegobe kod vecine obolelih od DKM nastaju postepeno,
pa se dijagnoza postavlja tek u uznapredovalom stadijumu
bolesti ili u slu¢aju familijarnog skrininga zbog obolelog bli-
skog rodaka. Neki bolesnici imaju proSirenu LK mesecima
ili Cak godinama pre nego Sto se tegobe jave. Glavni pato-
fizioloSki poremecaj u DKM je smanjena sistolna funkcija
LK i posledi¢na srcana insuficijencija. Dilatirana LK je Cesto
remodelovana i poprima sferi¢an oblik. Dilatacija i disfunk-
cija desne komore mogu postojati, ali nisu neophodne za
postavljanje dijagnoze. Umerenu (blagu) dilatativhu kon-
gestivnu KM imaju bolesnici sa uznapredovalom sréanom
insuficijencijom i teSkom sistolnom disfunkcijom LK, ali kod
kojih LK nije znacajno dilatirana (manje od 10-15% iznad
referentnih dijametara)®. Simptomi levostrane i/ili desno-
strane srcane slabosti manifestuju se dispnejom u napo-
ru, malaksalo$¢u, ortopnejom, paroksizmalnom noénom
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Tabela 1. Karakteristike razliCitih tipova kardiomiopatija

Simptomi

Znaci

EKG

EHO

RTG

Kateterizacija
srca

DKM

- Zamor

- Malaksalost

- Palpitacije

- OteZano disanje
- Sistemske/plucne
embolije

- Prisutan S3i S4
-Sum MR i/ili TR
- Otoci potkolenica

- voltaza QRS-a

- Sinusna tahikardija
- Pretkomorske i
komorske aritmije

- ST-T promene

- BLG

- Dilatirana LK

- Zidovi LK

- normalni/istanjeni
- MR/ili TR

-V EFLK

- DF-poremecena

- T ESV LK

- -sréana senka

-1 plu¢ni vaskulani
crtez

- Znaci edema pluca

- Dilatacija/
disfunkcija LK

- pritisak punjenja
LK

- MRi/ili TR

-V kardiak output

HKM

- Zamor

- OteZano disanje
- Sinkopa

- Palpitacije

- Prisutan S4

- Apikalni tril

- Sistolni Sum -
pojacava se pri
Valsavinom manevru

- Hipertrofija LKi LPK
- Pretkomorske i
komorske aritmije

- ST-T promene

- Patoloski Q zubci

- Negativni T talasi

- (a)simetri¢na
hipertrofija LK

-V dijametri Supljine
LK

-Suzen ITLK sa
gradijentom pritiska
- SF-ocuvana

- DF - poremecena
-V ESV LK

-SAM

- Normalna/blago
/1 sréana senka
-1 LPK

- Smanjena
komplijansa LK

- MR

- Dinamski gradijent
uITLK

RKM

- Zamor

- OteZano disanje

- Bol ugrudima

- Simptomi sistemske
bolesti

- Prisutan S3
-Sum MRili TR

- Otoci potkolenica
+ Kussmalov znak

- voltaza QRS-a

- Atrijalna fibrilacija
- Poremecaji
sprovodenja

- Normalni/
simetri¢no zadebljali
zidovi LK

- Zidovi LK - kruti

- Dimenzije LK -
normalne/smanjene
- Aneurizma DK

- SFLK - o€uvana

- DFLK - poremecena

-V ESV LK

- Uvecana sréana
senka

- Naglasen plu¢ni
vaskularni crtez

-V komplijansa LK
- Square root sign

- Ocuvana SF

-1 pritisak punjenja
LKi DK

AKDK

- Palpitacije

- Sinkopa

- Bol u grudima
- NSS

- Aritmije iz DK
- NSS
- Znaci IDS

- ProduZen QRS
- Inverzija talasa
uV2-v3

- epsilon talasa u
V1-V3

- VT po tipu BLG
- Ceste VES

-1 DK

- Regionalna
diskinezija ili
aneurizma DK

- SFLK normalna/
lako {

- DF - normalna -
-ESVLK -
normalan

- Normalan nalaz
- Uvecanje DK

- Dilatacija DK
- Lokalizovane
aneurizme DK

NKLK

- Sistemski
embolizam
- Palpitacije

- Aritmije

- Znaci
sistemskog
embolizma

- Znaci sréane
slabosti

-BLG

- Hipertrofija
LK

- AF

- Produzen QT
interval

- Zid LK-
trabekuliran
- SFLK, DF -
poremecena
- Tromb u LK

-1 LP

- Normalan
- Blago
uvecana
srcana senka

- Restriktivna
hemodinamika

Takotsubo

- Bol u grudima
- Otezano
disanje

- Malaksalost

- Sinkopa

- Mucnina

- Preznojavanje

- Tahikardija
- Bradikardija
- Preznojavanje

- ST elevacija

uz inverziju T
talasa - obi¢no
bez ST depresije
u recipro¢nim
odvodima

- Prolazna
hipokinezija/
akinezija/
diskinezija

u srednjim
segmentima LK
- ,Baloniranje”
vrha LK

-V SFLK

- Normalan
- Znaci edema
pluca

- Prolazna
disfunkcija i
,baloniranje”
srednjih i
apikalnih
segmenata LK

Legenda: ¥ - smanjen/a; 1 - povec¢an/a; DKM - dilatativna kardiomiopatija; HKM - hipertrofi¢na kardiomiopatija; RKM - restriktivna
kardiomiopatija; AKDK - aritmogena kardiomiopatija desne komore; NKLK - nekompaktna kardiomiopatija leve komore; S3 - treci sréani
ton; S4 - Cetvrti srcani ton; LK - leva komora; LPK - leva pretkomora; DK - desna komora; MR - mitralna regurgitacija; TR - trikuspidalna
regurgitacija; EFLK - ejekciona frakcija leve komore; SFLK - sistolna funkcija leve komore; DFLK - dijastolna funkcija leve komore; ITLK -
izlazni trakt leve komore; ESV - endsistolni volumen; SAM - priljubljivanje prednjeg mitralnog kuspisa i hipertroficnog septuma u sistoli;
NSS - naprasna sr€ana smrt; VT - ventrikularna tahikardija; BLG - blok leve grane; IDS - insuficijencija desnog srca.

dispnejom, perifernim edemima i palpitacijama. Insuficijen-

cija levog srca se javlja kao inicijalna manifestacija bolesti u

75% odraslih, uz dispneju kao glavni simptom'. Sistemski ili
pluéni embolizam je po€etna manifestacija u oko 4% sluca-
jeva. Pojava bolova u grudima nije retka, ali tipi¢ni anginozni
bolovi nisu uobicajeni i mogu ukazivati na ishemijsko obo-
lienje srca. Cerebrovaskularni insult i sinkope takode mogu

da komplikuju tok bolesti'.

Fizikalni pregled i dijagnosticka strategija

Kod bolesnika sa DKM fizikalnim pregledom se otkriva
razlicit stepen kardiomegalije i znaci kongestivne sréane in-
suficijencije. U odmakloj fazi bolesti dominira hipotenzija, a
jugularni venski pritisak je poviSen. Tredi i Cetvrti sr€ani ton
se Cesto registruju. Teleradiografijom srca i pluca dijagno-

stikuje se uvecana srcana silueta na racun LK (mada Cesto i
generalizovana kardiomegalija), znaci venske hipertenzije i
intersticijalnog ili alveolarnog edema pluca'. Elektrokardio-
grafijom se registruje niska voltaza QRS kompleksa, sinusna
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tahikardija ili atrijalna fibrilacija, ventrikularne aritmije, di-
fuzne nespecifitne promene ST-segmenta i T-talasa, kao
i intraventrikularni poremecaji sprovodenja. U EKG nalazu
moZemo imati slabu progresiju R zubca ili blok leve gra-
ne'“. Ehokardiografija ima klju¢ni znacaj u dijagnozi DKM.
Ehokardiografske karakteristike DKM su dilatacija i sistolna
disfunkcija LK sa poremecenom globalnom kontraktilno$¢u
(EFLK < 45%)'>. U manjem broju slu¢ajeva DKM, enddijastolni
dijametar LK je jo$ uvek unutar 15% normalnih vrednosti'>
16, Zidovi LK su normalni, istanjeni ili minimalno hipertrofi-
sani. Enddijastolni i endsistolni volumeni, kapilarni plucni
i centralni venski pritisak su povecani. Kod ovih bolesnika
se joS moze registrovati sfericno remodelovanje LK, sistolna
dishromija LK kao i prisustvo tromba u LK koje najce3ce na-
staje kada je EF < 35%°.

Nove histohemijske, imunolo3ke i molekularno-bioloske
tehnike poboljSavaju dijagnosticki uspeh, posebno ukoli-
ko je infektivni Cinilac uzrok oboljenja. Prema konsenzusu
Evropskog udruZenja kardiologa preporucuje se da svi bole-
snici sa sumnjom na inflamatornu KM treba da se podvrgnu
endomiokardnoj biopsiji kako bi se identifikovao tip infla-
matornog infiltrata i planirala strategija lecenja'.

Lecenje DKM

LeCenje ima za cilj smanjenje simptoma sréane insufici-
jencije i poboljSanje sréane funkcije. S obzirom na to da su
smernice za lecenje srcane insuficijencije kod bolesnika sa
smanjenom EF ukljucivale veliki broj bolesnika sa neishe-
mijskom etiologijom DKM, terapija DKM treba da je vodena
aktuelnim smernicama za srcanu slabost Evropskog udru-
Zenja kardiologa i Americkog kardioloSkog udruZenja'® *°.
Terapijski reZim prvenstveno obuhvata dijetalno-higijenske
mere poput odmora, smanjenja fizicke aktivnosti, kontrole
telesne teZine, obustave puSenja i umerenog unosenja soli
i alkohola. U slucaju akutne srcane insuficijencije na tere-
nu, u toku transporta bolesnika do bolnictke ustanove, ne-
ophodno je da ekipa hitne pomo¢i hitno primeni potporu
kiseonikom, nitratima i diureticima. U intenzivnim negama
neophodno je monitorsko pracenje sréanog rada, pracenje
pulsne oksimetrije i elektrokardiograma. Ukoliko bolesnik
ima respiratornu insuficijenciju neophodna je ventilaciona
potpora, a mozda i intubacija.

Klase koriscenih lekova su sledece:

a) Angiotenzin konvertujuci enzimski inhibitori (ACE inhi-
bitori)/ angiotenzin receptor-neprilizin inhibitor (ARNI), be-
ta-blokatori, angiotenzin II receptor blokatori, antagonisti
aldosterona (spironolakton), SGLT-2 inhibitori (dapaglifozin/
empaglifozin) - smanjuju morbiditet i mortalitet.

b) Preparati nitroglicerina (isosorbdinitrat - redukuje af-
terload) i hidralazin - pozitivno utiCu na preZivljavanje bole-
snika sa sréanom insuficijencijom.
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c) Srcani glikozidi, diuretici Henleove petlje, antiaritmici,
inotropni agensi.

d) Antikoagulantna terapija je indikovana kod bolesnika
sa DKM, fibrilacijom pretkomora i prisustvom tromboze u
LK.

e) Imunosupresivna terapija je indikovana kod bolesnika
sa DKM i miokardnom inflamacijom dokazanom na endo-
miokardnoj biopsiji.

f) Razlicite hirurSke opcije kod bolesnika refraktornih na
medikamentozno leCenje: resinhronizaciona terapija (biven-
trikularni pejsing), automatski implantabilni kardioverter -
defibrilatori (za razliku od antiaritmika implantacija kardio-
verter defibrilatora je poboljSala dugorocno prezivljavanje),
transplantacija srca.

Akutna stanja u DKM

1. Akutna sréana insuficijencija ili akutna dekompenzaci-
ja hronicne sr¢ane insuficijencije;

2. Poremedaji sréanog ritma (maligne aritmije) nastaju
zbog promena u strukturi sr€anog zida i promena u pritis-
cima u sranim komorama. S obzirom na to da su praceni
znacajnim hemodinamskim pogor3anjem, zahtevaju hitnu
primenu odgovarajuc¢ih antiaritmika, odnosno elektricnu
konverziju sréanog ritma ukoliko farmakoloSka terapija ne
dovede do konverzije ritma;

3. Embolijske komplikacije (3log, sréani udar ili o3tecenje
drugih organa);

4. Naprasni sr€ani zastoj.

Tok bolesti

Iako je u poslednjim decenijama prognoza DKM neSto
bolja, radi se o progresivnom oboljenju sa loSom dugotraj-
nom prognozom. I dalje je godi3nji mortalitet od DKM 18%,
petogodidnji mortalitet 35%, a desetogodiSnji mortalitet
50%.

Elektromehanicka disocijacija i ventrikularne aritmije su
Ceste u DKM i mogu biti uzrok iznenadne sréane smrti. Izne-
nadna smrt se javlja kod do 30% bolesnika'. Analiza pre-
Zivljavanja u odnosu na polnu distribuciju je pokazala vece
preZivljavanje u populaciji Zena®.

Hipertrofi¢na kardiomiopatija

Hipertroficnu kardiomiopatiju (HKM) karakteriSe izra-
Zena hipertrofija miokarda leve komora u odsustvu drugih
oboljenja koja mogu uzrokovati hipertrofiju (arterijska hi-
pertenzija, aortna stenoza, amiloidoza i glikogenoza)®.
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Epidemiologija i etiologija HKM

Prevalenca HKM je oko 0,16-0,29% (pribilizno 1 : 500
osoba) u opstoj populaciji?’. HKM je autozomno dominan-
tno nasledno oboljenje kod 60% odraslih, a prouzrokovano
je mutacijom gena kodiranih za kontraktilne proteine sar-
komera?*3. Indentifikovano je deset gena kodiranih za kon-
traktilne proteine sarkomera i preko 200 razli¢itih mutacija
ovih gena. Geneticka ispitivanja ¢lanova porodica u kojima
je dijagnostikovana HKM pokazuju karakteristi¢ne mutacije
koje su povezane sa naprasnom sréanom smrc¢u kod ovih
bolesnika. U porodicama sa Arg403GIn mutacijom manje od
polovine obolelih ¢lanova porodice doZivi vise od 45 godi-
na®. U porodicama sa genetskim oblicima HKM, slaba ek-
spresija bolesti moZe maskirati prisustvo samog genetskog
poremecaja. Takode, nasledne bolesti metabolizma (Ander-
son-Fabrijeva bolest) mogu biti udruZene sa hipertrofijom
LK?4. Osim navedenih, primarni mitohondrijalni poremecaji,
neuromisi¢na oboljenja, infiltrativne bolesti, endokrini pore-
mecaji, kao i koris¢enje nekih lekova mogu biti udruzeni sa
pojavom HKM. Oko 25-30% svih HKM je nepoznate etiolo-
gije?>. Muskarci ¢eSce oboljevaju od HKM i €ine oko 55-65%
svih obolelih?. PatofizioloSki kod vecine bolesnika postoji
doZivotna progresija sr€anog remodelovanja koja vodi ka
razvoju miokardne fibroze. Glavni patofizioloSki poremecaj
u HKM je dijastolna, a ne sistolna disfunkcija leve komore.
Progresija u ventrikularnu dilataciju i sréanu insuficijenciju
je retka, i srece se kod oko 10% bolesnika?’.

Klinicka slika HKM

HKM nastaje u svim Zivotnim dobima. Prosefna starost
dijagnostikovanih bolesnika je od 30 do 40 godina. Klinicka
slika HKM je jako varijabilna. Bez obzira na prisustvo hiper-
trofije LK mnogi bolesnici su bez tegoba ili sa minimalnim
smetnjama?2. Nazalost, prva klinicka manifestacija bolesti
mozZe biti iznenadna sréana smrt, najceS¢e kod mladih oso-
ba, u toku ili neposredno posle fizitkog napora®. Kod simp-
tomatskih bolesnika naj¢eS¢a tegoba je dispneja (prisutna
i kod 90% bolesnika) izazvana smanjenom komplijansom i
povecanim enddijastolnim pritiskom LK. Drugi simptomi su
bolovi u grudima, zamaranje, krize svesti i sinkope. Intenzi-
tet tegoba ne korelira sa velicinom pritisaka u LK, ali korelira
sa debljinom zida LK i sa stepenom opstrukcije u izlaznom
traktu LK. U fizikalnom statusu mogu biti prisutni S4 galop i
grub kreSendo-dekreSendo mezosistolni Sum. Ovaj Sum se
pojacava Valsalva manevrom ili pri menjanju poloZaja tela
(stajanje/Cucanj).

Dijagnosticka strategija

Bolesnicima sa sumnjom na HKM treba uraditi EKG, tele-
radiografiju srca i plu¢a i ehokardiografiju. EKG je patoloski
kod oko 90% bolesnika. NajceSce su prisutni znaci hipertro-
fije LK, promene na ST segmentu, inverzija T-talasa, znaci
uvecanja leve pretkomore, patolodki Q zubci (prisutni kod

32-42% bolesnika), redukcija R zubaca u lateralnim prekor-
dijalnim odvodima® . Gigantski negativni T-talasi u prekor-
dijalnoj seriji odvoda ukazuju na apikalnu formu KM. Kod
bolesnika sa HKM registruju se razne aritmije, ukljucujuci
pretkomorske i komorske ekstrasistole, multifokalnu ventri-
kularnu ekstrasistoliju, kao i ventrikularne maligne poreme-
¢aji ritma. Teleradiografija srca i plu¢a moZze biti normalna
ili ukazivati na uvecanje LK ili pretkomore. Ehokardiografija
je inicijalna dijagnosticka metoda u postavljanju dijagnoze i
procene teZzine HKM. Ovom metodom se vizuelizuje hiper-
trofija LK, sa interventrikularnim septumom koji je deblji
viSe od 1,3 puta nego zadnji zid LK. Vecina bolesnika ima
asimetricni tip hipertrofije (predominantna hipertrofija in-
terventrikularnog septuma) za razliku od bolesnika sa arte-
rijskom hipertenzijom i aortnom stenozom gde je prisutan
koncentri¢ni tip hipertrofije LK. Supljina LK je tipi¢no mala
sa hiperkinetikom zadnjeg zida, ali redukovanim amplituda-
ma pokreta septuma. Kod nekih bolesnika postoji hipertro-
fija apikalnog ili srednjeg dela LK, a samo 10% bolesnika ima
koncentri¢nu hipertrofiju LK. Koncentri¢ni tip hipertrofije je
Ce3¢i kod bolesnika sa metabolickim bolestima kao Sto je
Anderson-Fabrijeva bolest, mitohondrijalne citopatije i gli-
kogenoze. Cetvrtina bolesnika sa HKM ima dinamicki gradi-
jent pritisaka u izlaznom traktu LK zbog suZenja izazvanog
priljubljivanjem prednjeg mitralnog kuspisa i hipertrofi¢nog
septuma u sistoli (SAM). HKM se dijagnostikuje ehokardio-
grafijom ili magnetnom rezonancom ukoliko je maksimal-
na debljina zida leve komore veéa od 15 mm?. Kada se radi
0 naslednoj porodi¢noj HKM sa prisutnom opstrukcijom
u izlaznom traktu leve komore, debljina zida leve komore
mozZe biti i 13-14 mm, kako bi se ovo oboljenje moglo dija-
gnostikovati*®. Radionukleotidna scintigrafija talijumom 201
Cesto pokazuje defekte u miokardnoj perfuziji. Kateterizaci-
ja srca nije neophodna za postavljanje dijagnoze HKM; he-
modinamski nalaz je tipican - poviSen enddijastolni pritisak
u levoj komori. Kod apikalne forme HKM, LK ima izmenjen
izgled (zbog apikalne hipertrofije komora ima oblik znaka
pik (#).

Diferencijalna dijagnoza

Kod bolesnika sa velikim sistolnim gradijentom u izla-
znom traktu LK i grubim sistolnim Sumom, HKM se moze
pomesati sa valvularnim oboljenjima ili ventrikularnim sep-
talnim defektom. U odsustvu Suma, simptomi mogu ukazi-
vati na prolaps mitralne valvule, primarnu plu¢nu hiperten-
ziju ili koronarnu arterijsku bolest. Ehokardiografija je Cesto
od pomodi, ali kateterizacija srca moZe biti neophodna za
razreSavanje diferencijalne dijagnoze.

Lecenje HKM

Po3to je iznenadna smrt Cesta u toku i posle fizickog
napora, bolesnicima treba zabraniti takmicarske sportove i
teZak fizicki napor?. Blokatori beta-receptora se ¢esto prime-
njuju, poboljSavaju toleranciju napora i sprecavaju pojavu
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Slika 1. Klasifikacija kardiomiopatija Evropskog kardioloSkog drustva
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Modifikovano prema: Elliott P, Andersson B, Arbustini E, Bilinska Z, Cecchi F, Charron P, et al. Classification of the cardiomyopathies: a po-
sition statement from the European Society Of Cardiology Working Group on Myocardial and Pericardial Diseases. Eur Heart J. 2008; 29(2):

270-6.

Legenda: HKM - hipertrofi¢na kardiomiopatija, DKM - dilatativna kardiomiopatija,
AKDK - aritmogena kardiomiopatija desne komore, RKM - restriktivna kardiomiopatija

sinkopa kod oko 30-50% bolesnika. ACE inhibitori (ili ARB
inhibitori) su preporuceni kao dodatak beta-blokatorima za
bolesnike bez opstrukcije u izlaznom traktu LK, koji imaju
EFLK < od 50%, u cilju redukcije rizika od ponavljanih hos-
pitalizacija zbog sr¢ane dekompenzacije i prevremene smr-
ti2. Amiodaron je efikasan u leenju supraventrikularnih i
narocito ventrikularnih aritmija; dovodi do smanjenja mor-
taliteta od iznenadne sréane smrti®"- 32, Preparate digitalisa,
diuretike, nitrate, vazodilatore i beta-antagoniste ne treba
primenjivati jer pogorSavaju opstrukciju u izlaznom traktu
LK. Uzimanje alkohola moZe da izazove vazodilataciju i po-
gorSanje gradijenta, pa ga treba izbegavati.

Ukoliko medikamentozni tretman ne da rezultate, save-
tuju se sledece procedure:

1. Septalna miektomija - ovo je operacija na otvorenom
srcu gde hirurg uklanja deo zadebljanog hipertrofisanog
zida sréanog misic¢a (septum) koji razdvaja dve srtane ko-
more. Uklanjanjem dela ovog hipertrofisanog miSi¢a, po-
boljSava se protok krvi u izlaznom traktu LK. Ova hirurska
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intervencija je moguéa samo u ustanovama specijalizova-
nim za le¢enje HKM.

2. Septalna ablacija - alkoholna ablacija septalne grane
leve koronarne arterije dovodi do infarkta interventrikular-
nog septuma i smanjenja opstrukcije izlaznog trakta LK®.
U ovom postupku moguce su komplikacije koje ukljucuju
poremecaje sprovodenja. Metaanaliza je pokazala da ova
metoda poboljSava funkcionalni status bolesnika sa HKM=,
U metaanalizi Liebregts i saradnici su pokazali da dugogo-
disnji mortalitet (tokom prosecnog pracenja od 6 godina) je
bio sli€an medu bolesnicima le¢enim alkoholnom ablacijom
ili septalnom mijektomijom?3.

3. Ugradnja pejsmejkera - generalno nije efikasna poput
hirurSkih procedura ali se nekada koristi kod starijih osoba
koje Zele da izbegnu invazivnije postupke.

4. Implantabilni kardioverter defibrilator - ugradnja im-
plantabilnog kardioverter defibrilatora je indikovana kod
bolesnika koji su preziveliiznenadnu smrt i/ili imaju maligne
ventrikularne tahiaritmije.
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Akutna stanja u HKM

NajceSc¢a akutna stanja u HKM su maligne aritmije (ven-
trikularna tahikardija, flater/fibrilacija) i iznenadna srcana
smrt. Prediktori iznenadne sréane smrti su starost manja
od 30 godina, ventrikularna tahikardija na holter monitorin-
gu, izrazena hipertrofija LK, ponavljane sinkope, genetske
mutacije i pojava iznenadne smrti u porodici. Nije utvrdena
korelacija rizika od iznenadne smrti i teZine opstrukcije u
izlaznom traktu LK.

Tok i prognoza bolesti

UopSte uzev, klinicki tok bolesnika sa HKM je relativno
benigan, uz godisSnju stopu smrtnosti oko 1%%. Veliki broj
bolesnika ostaje trajno asimptomatican, kod nekih se vre-
menom smanjuju simptomi, dok drugi umiru od naprasne
sr€ane smrti. Rizik od naprasne srcane smrti je relativno
mali, mada i dalje moze biti glavna briga kada se radi o
mladim ljudima, narocito sportistima®. Kod oko polovine
bolesnika imamo odreden stepen progresije bolesti i funk-
cionalnog ogranicenja, a samo kod 5% bolesnika dolazi do
takozvanog terminalnog stadijuma HKM sa dilatacijom LK i
razvojem sr¢ane insuficijencije. Atrijalna fibrilacija je ¢esta u
kasnijem toku bolesti. Infektivni endokarditis se moZze javiti
kod manje od 10% bolesnika, ali je profilaksa endokarditisa
indikovana, posebno ako postoji opstrukcija izlaznog trakta
LK i mitralna regurgitacija. Za razliku od DKM, kod Zena se
dijagnostikuje bolest u starijem Zivotnom dobu i one imaju
loSiju prognozu®.

Restriktivne kardiomiopatije

Ove kardiomiopatije su etiolo3ki i patohistoloski hete-
rogena grupa oboljenja koja zahvataju miokard i rezultuju
poremecajem relaksacije miokarda komora, dovode¢i do
poremecaja dijastolnog punjenja komora. Glavni hemodi-
namski poremecaj u RKM je porast ventrikularnog pritiska
i pad minutnog volumena usled smanjenja komplijanse LK i
povecanja krutosti njenog zida.

Epidemiologija i etiologija RKM

RKM predstavlja najredi tip kardiomiopatije, ¢ini 5% svih
oblika kardiomiopatija®*. RKM su podjednako zastupljene
i kod muskaraca, i kod Zena®*. RKM se dele na primarne i
sekundarne. Primarne RKM ukljucuju idiopatsku restriktiv-
nu kardiomiopatiju i endomiokardnu fibrozu, dok se u se-
kundarne restriktivne kardiomiopatije ubrajaju infiltrativne
kardiomiopatije (amiloidoza i sarkoidoza), primarne i sekun-
darne forme hemohromatoze, poremecaji skladistenja (Fa-
brijeva i Gaucherova bolest) i zracenjem indukovane forme
KM. NajceS¢i uzrok RKM je amiloidoza®. U svetu najceSci
uzrok RKM je tropska endomiokardna fibroza koja se karak-
teriSe perzistentnom groznicom, malaksalo3¢u i razvojem
teSke insuficijencije desnog srca.

Na osnovu prisustva eozinofilije RKM se deli na endomi-
okardnu bolest sa hipereozinofilijom (hipereozinofilni sin-
drom) i endomiokardnu bolest bez hipereozinofilije (endo-
miokardna fibroza i fibroplasti¢ni parijetalni endokarditis).
Miokardna fibroza, hipertrofija ili infiltracija razli¢itog pore-
kla dovode do rigiditeta komorskog zida, Sto ometa normal-
no punjenje komora. Fibrozne endokardne lezije ulaznog
trakta desne, leve ili obe komore uzrokuju disfunkciju atrio-
ventrikularnih valvula. Fibroza LK dovodi do pulmonalne
kongestije, dok bolest desne komore izaziva insuficijenciju
desnog srca. Ako je zahvacenost endokarda izrazena, oblite-
racija Supljine komora fibroznim tkivom ili trombom dovodi
do povecanja otpora komorskom punjenju. Tromboembolij-
ske komplikacije se javljaju kod oko trecine bolesnika.

Klinicka slika RKM

Smanjeno komorsko punjenje dovodi do pada minut-
nog volumena i porasta pritiska punjenja, $to smanjuje tole-
ranciju napora i izaziva dispneju/ortopneju/paroksizmalnu
no¢nu dispneju, palpitacije, sinkope (naro€ito u naporu),
bol u grudima (Cesto kod amiloidoze). Klinicki znaci su Cesto
nespecificni, a ponekad izrazeni, praceni klinickom slikom
edema pluca. Zbog povisSenog venskog pritiska bolesnici
imaju pretibijalne edeme, ascites i uvecanu, osetljivu jetru.
Jugularni pritisak je povecan i ne smanjuje se u inspirijumu
(Kussmaul-ov znak).

Dijagnosticka strategija

Na RKM treba posumnijati kod svakog bolesnika sa nor-
malnom ili blago redukovanom sistolnom funkcijom LK i do-
kazanom dijastolnom disfunkcijom sa restriktivnim tipom
punjenja na ehokardiografiji. Ehokardiografski se registruju
simetri¢no zadebljali i kruti zidovi LK, redukovani volumeni,
lokalizovana aneurizma desne komore, izolovana insufici-
jencija desne komore. U elektrokardiogramu imamo nisku
voltazu QRS kompleksa. Kod nekih bolesnika moZe se javiti
atrijalna fibrilacija i poremecaji sprovodenja (atrioventriku-
larni blokovi)*. Teleradiografijom srca i pluca se ne registru-
ju kalcifikacije perikarda koje bi ukazivale na konstriktivni
perikarditis. Srana senka je Cesto uvec¢ana (kardiotorakalni
indeks je veci od 0,5), a njom se mogu detektovati i zastojne
promene na plu¢ima. Magnetnom rezonancom se dijagno-
stikuje masna infiltracija zida desne komore i pojacano na-
kupljanje gadolinijuma Sto sugeriSe na prisustvo amiloido-
ze*, Kateterizacijom srca se dijagnostikuje smanjen minutni
volumen, poviSeni enddijastolni pritisci u obe komore i znak
~kvadratnog korena” na dijastolnom segmentu komorske
krive pritisaka.

Diferencijalna dijagnoza

U odnosu na konstriktivni perikarditis postavljanje dija-
gnoze RKM je kompleksnoiiziskuje neretko endomiokardnu
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biopsiju desne komore (koja daje nalaz miokardne infiltraci-
je ili fibroze u RKM) i kompjuterizovanu tomografiju ili ma-
gnetnu rezonancu (koja pokazuje zadebljali perikard u kon-
striktivnom perikarditisu).

Lecenje RKM

PronalaZenje osnovnog uzroka i le¢enje simptoma srca-
ne insuficijencije su inicijalni koraci u tretmanu bolesnika sa
RKM. Lecenje ovih bolesnika je teSko, kontraverzno i obi¢no
neuspesno, sem kod hemohromatoze gde je desferoksamin
efikasan u smanjenju miokardne koncentracije gvozdem.
RKM je teSko oboljenje i oko 90% bolesnika umre u okviru
deset godina od postavljanja dijagnoze. Simptomatska te-
rapija sa vazodilatatorima i diureticima moZe pomodi. Po-
nekad se primenjuju beta-blokatori ili blokatori kalcijumskih
kanala da bi se povecalo vreme punjenja leve komore. Oni
takode mogu biti korisni u le€enju aritmija, koje su uobica-
jene u ovoj populaciji bolesnika. Mogu se koristiti i blokatori
angiotenzin receptora, posebno ako se istovremeno razvije
sistolna sréana insuficijencija. Imunosupresivni agensi, kao
Sto su kortikosteroidi, se ponekad koriste za leCenje sar-
koidoze. Za hemohromatozu, tretman izbora je terapijska
flebotomija. Uporedo sa medikamentoznim le¢enjem hro-
ni¢ne sr€ane insuficijencije treba razmisljati i o transplan-
taciji srca ili ugradivanju uredaja za privremenu mehanic-
ko-cirkulatornu potporu (EKMO, Impella, VAC 21, LVAD) kod
nekih bolesnika. Izbor specifi¢ne terapije zavisi od klini¢kog
stanja bolesnika, rizika od opasnih dogadaja i sposobnosti
bolesnika da toleriSe terapiju. Permanentna primena anti-
koagulantne terapije se najceSce savetuje da bi se smanjio
rizik od embolijskih komplikacija. Kontrola i prevencija po-
tencijalno letalnih ventrikularnih aritmija je od izuzetnog
znacaja i sprovodi se primenom antiaritmika, radiofrekven-
tnom ablacijom i neminovnom implantacijom kardioverter
defibrilatora.

Najcesca akutna stanja u RKM

NajceSc¢a akutna stanja u okviru RKM su: maligne aritmi-
je (ventrikularna tahikardija, flater/fibrilacija), sréana insufi-
cijencija, naprasna sr€ana smrt, tromboembolijske kompli-
kacije i kardijalna ciroza.

Prognoza bolesnika sa RKM

Bolesnici sa RKM imaju veoma loSu prognozu, sa prosec-
nim vremenom preZivljavanja od 2 do 5 godina od trenutka
postavljanja dijagnoze®.

Aritmogena kardiomiopatija
desne komore

Aritmogena kardiomiopatija desne komore je familijar-
no oboljenje sa autozomno-dominantnim nasledivanjem
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(mutacije gena za plakofilin 2 i druge proteine dezmozoma
kardiomiocita). Bolest je retka (prevalencija oko 1 : 5000),
ali moZe biti uzrok iznenadne sréane smrti kod mladih. Po-
stoje autozomno-recesivne forme AKDK (Naxos sindrom -
uzrokovan mutacijom gena za plakoglobin i Karvajalov sin-
drom - mutacija gena za dezmoplakin). Za razliku od drugih
kardiomiopatija, AKDK se dokazuje histolo3ki, prisustvom
progresivne zamene miokarda desne komore sa masnim i
fibroznim tkivom, ograni¢enim na ,trougao displazije” koji
Cine ulazni i izlazni trakt desne komore i apeks. Ove pato-
loSke promene mogu uzrokovati funkcionalne i morfoloSke
abnormalnosti desne komore. U zavrSnom stadijumu one
mogu takode zahvatiti i LK (tipicno zahvatajuci posteriorni
i lateralni zid LK) dovodedi do DKM?3 38, Bolest se najceSce
ispoljava izmedu druge i Cetvrte dekade Zivota sa sinkopom,
simptomatskim aritmijama ili iznenadnom sréanom smrcu.
Bol u grudima takode moze biti jedan od simptoma. U elek-
trokardiogramu se registruju produzeni QRS kompleksi i
epsilon talas u desnim prekordijalnim odvodima. Cesto je
prisutan blok desne grane, atrijalna fibrilacija i ventrikular-
ni poremecaji ritma. Ventrikularni maligni poremecaji ritma
su najceSce akutno stanje u ovoj bolesti. Dijagnoza AKDK je
Cesto izazov za kardiologa, narocito u ranoj fazi koja je naj-
CeSce asimptomatska.

Nekompaktna (engl. non-
compaction) kardiomiopatija

Izolovana nekompaktna kardiomiopatija LK (NKLK) se
karakteriSe izraZzenim trabekulama i dubokim intertrabeku-
larnim recesusima koji mogu biti povezani sa dilatacijom i
sistolnom disfunkcijom LK. Ova prilicno misteriozna bolest
pokazuje znacajna fenotipska poklapanja sa drugim KM (po-
sebno sa HKM i DKM)*. NKLK moZe biti udruzena sa konge-
nitalnim sr€anim manama kao 3to je Ebstein-ova anomalija
ili sa nekim neuromuskularnim oboljenjima. Obavezna je
primena antikoagulantne terapije kod ovih bolesnika, zbog
mogucénosti stvaranja tromba u kriptama LK i velikog rizika
od sistemskih embolizacija koje predstavljaju najcesce akut-
no stanje u ovoj kardiomiopatiji.

Takotsubo kardiomiopatija

Sindrom tranzitornog baloniranja vrha LK ili Takotsubo
kardiomiopatija (poznata kao stresom indukovana kardio-
miopatija) je karakterisana prolaznom, regionalnom, sistol-
nom disfunkcijom koja zahvata vrh i/ili srednji deo LK u od-
sustvu znacajne koronarne bolesti na angiogramu. Bolest
se javlja u Evropi i Severnoj Americi. Najce3¢a je kod Zena
u postmenopauzalnom periodu i to u prisustvu hroni¢ne
izloZzenosti emocionalnom ili fizickom stresu. Ista vrsta re-
verzibilne miokardne disfunkcije se javlja povremeno kod
bolesnika sa intrakranijalnim krvarenjem - ,neurogena oSa-
mucenost miokarda”.

Galenika Medical Journal, 2022; 1(1):38-48. _



Prevalenca Takotsubo kardiomiopatije procenjena je na
2-3% svih bolesnika koji se prezentuju sa akutnim koronar-
nim sindromom. KarakteriSe se naglo nastalim bolovima u
grudima koji li¢ce na anginozne, difuznom inverzijom T-tala-
sa kojima ponekad prethodi elevacija ST segmenta i blagim
porastom kardiospecificnih enzima. Ako pacijenti preZive
akutnu fazu bolesti, prognoza je skoro uvek povoljna, sa
normalizacijom funkcije LK u periodu od nekoliko dana do
nekoliko nedelja. Recidivi bolesti su mogudi, ali retki. Veoma
je bitna diferencijalna dijagnoza od akutnog koronarnog
sindroma kako bi se pruZila adekvatna terapija.

Tahikardna kardiomiopatija

Tahikardna KM ili tahikardiomiopatija je vazan etioloSki
uzrok sréane insuficijencije a dovodi do ventrikularne dila-
tacije i sistolne disfunkcije. Brza frekvenca komora dovodi
do supklinicke ishemije, poremecaja energetskog metabo-
lizma, sinteze i oslobadanja BNP-a, aktivacije simpatikusa,
dok delovanje azot oksida biva suprimirano.

Dijabetesna kardiomiopatija

Javlja se kod dijabetiCara, a definiSe se poremeca-
jem strukture i funkcije miokarda u odsustvu koronarne

Zakljucak

arterijske bolesti, hipertenzije ili znacajne valvularne bole-
sti. NajeS¢i faktori koji dovode do ove KM su hiperglikemija,
sistemska insulinska rezistencija i poremecen metabolizam
insulina u srcu.

Peripartalna kardiomiopatija

Peripartalna KM se javlja tokom kasne trudnoce ili ranog
postpartalnog perioda. Iako se peripartalna KM moZe javiti
kod Zena bilo kog doba, viSe od 50% slucajeva se registruje
kod Zena starosti iznad 30 godina'®. Kao moguci uzroci ovog
stanja u literaturi se pominju: miokarditis, autoimunost
uzrokovana himerizmom hematopoetskih ¢elija od fetusa
prema majci, kao i hemodinamski stres u toku trudnoce.
Najverovatnije je etiologija peripartalne KM multifaktorijal-
na, a najces¢i faktori rizika su: hipertenzija u trudnodi, go-
jaznost i dugotrajna upotreba tokolitika. Sistolna funkcija
LK je najceSce redukovana sa ejekcionom funkcijom koja je
manja od 40%. Ehokardiografski se registruje dilatirana LK.
Kada je u pitanju postpartalna KM progresija bolesti, ona se
javlja kod oko polovine slu€ajeva, a oporavak se deSava kod
manje od Cetvrtine slucajeva’.

Znacaj KM u okviru kardioloske palete oboljenja je veliki ne samo zbog njihove ucestalosti u opstoj

populaciji nego i zbog veoma teske klinicke slike pri inicijalnoj prezentaciji bolesnika. Razlikovanje
KM od hipertenzivnog, ishemijskog i valvularnog oboljenja srca predstavlja tezak diferencijalno-
dijagnosticki problem koji je neophodno brzo resiti zbog razli¢itih modaliteta lecenja ovih stanja.
Znacaj KM je i u tome Sto predstavljaju jedan od najcesc¢ih uzroka razvoja src¢ane slabosti, a
terminalna sr¢ana slabost je vodeca indikacija za transplantaciju srca. S obzirom na to da veliki
broj KM predstavlja nasledna oboljenja i da im je Cesto komplikovan tok lecenja, veoma su vazni

preventivni pregledi stanovniStva u cilju pravovremene dijagnostike ovih oboljenja, kao i geneticki
skrining najblizih rodaka obolelih od KM. Pravovremena dijagnostika i leCenje KM smanjuje pojavu
nezeljenih komplikacija kod obolelih, sa jedne strane, a sa druge strane smanjuje materijalne izdatke
zdravstvenog sistema za skupe hirurSke procedure i za ugradnju uredaja za privremenu mehanicku

cirkulatornu potporu.

Abstract

Cardiomyopathies (CM) are a heterogeneous group of diseases of various etiologies that lead to morphological and
functional damage to the heart. Throughout history, there have been numerous attempts to classify them, and the latest
division of the European Society of Cardiology (2008) has classified all CM into four basic phenotypes: dilated
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CM, hypertrophic CM, restrictive CM and arrhythmogenic CM of right ventricle. Other CM are classified as unclassified.
According to the form of inheritance, they are divided into familial (genetic) and non-familial forms of the disease. The
importance of CM is reflected not only in their high incidence in the general population but also in the very difficult
clinical presentation at the time of their diagnosis. Complaints in most patients occur gradually and quietly, and the first
manifestation of the disease can be some of the fatal complications (malignant arrhythmia or systemic embolization).
Distinguishing CM from hypertensive, ischemic and valvular heart disease is a difficult differential diagnostic problem
that needs to be solved due to different modalities of treatment of these conditions. CM is one of the most common
causes of heart failure and terminal heart failure is the leading indication for heart transplantation. Therefore, the
treatment of CM aims to reduce the symptoms of heart failure (following the latest guidelines for the treatment of heart
failure) and improve heart function. The frequency of malignant heart rhythm disorders and sudden cardiac death is
much more common in the population of patients with CM. In addition to standard drug therapy, immunosuppressive
therapy, surgical procedures, (installation of pacemakers, implantable cardioverter defibrillators, septal myectomy,
installation of temporary mechanical circulatory support devices (EKMO, Impella, LVAD) are increasingly used in the
treatment of these patients. Given that a large number of CM are hereditary diseases and that their treatment is often
complicated, preventive examinations of the population are very important in order to timely diagnose these diseases as
well as genetic screening of close relatives suffering from CM.

Keywords: cardiomyopathies, classification, diagnostic methods, acute conditions, treatment methods
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