Myokarditida (pediatrie)

Myokarditida je onemocnéni charakterizované zdnétlivym infiltrdtem srdecniho svalu s nekrézou nebo s
degeneraci prilehlych myocytd. Tvofi klinicky velmi variabilni skupinu, od nejzavaznéjsich forem projevujicich se
tézkym srdeénim selhdnim nebo nahlym dmrtim, aZ po lehky nebo asymptomaticky priibéh onemocnéni. Zanétlivé
nemoci srdce zridka postihuji samotny perikard, myokard nebo endokard, ¢astéji se zdnét dotyka celého srdce, tj.
hovorime o pankarditidé.

Etiologie
Infekce

= enteroviry: (nej¢astéjsim vyvolavatelem jsou viry Coxsackie B, nejtézsi prlibéh je popisovan u sérotypu B3 a
B4), echoviry jsou méné casté,
influenza,

adenoviry,

parvovirus B19,

parotitis,

EBV, CMV,

virus hepatitidy C,
mykoplasmata,

chlamydie,

borrelie,

neisserie,

leptospiry,

streptokoky,

Autoimunita

= SLE,
= JIA,
= Kawasakiho nemoc,

Alergie
Idiopaticka forma.

Patogeneze

Virova myokarditida je nyni povazovana za tfifdzové onemocnéni: faze
virové infekce, faze autoimunitni a u geneticky predisponovanych jedinc(
faze s prechodem do dilata¢ni kardiomyopatie. Tyto 3 fdze mohou plynule
prechazet jedna v druhou s obtizné rozlisitelnym prechodem. Kazda faze
se ale odliSuje patogenezi, diagnostikou a do jisté miry téz Ié¢ebnym
pristupem.

Faze 1 = virova faze.

Ke vstupu virl do organismu dochazi gastrointestindlnim (enteroviry) nebo
respira¢nim traktem (adenoviry). Kritickou fazi virové infekce je vstup
virového genomu do myocytd. Ten je umoznén hlavné vazbou na
imunoglobulinovy receptor na povrchu myocytl (CAR = coxsackie-
adenovirovy receptor). Virus proliferuje a nasledné se aktivuje imunitni
systém. Postupné klesaji titry virl a stoupd hladina protilatek. Aktivace
imunitniho systému ale mUze pokracovat i pres eliminaci viru.

Faze 2 = autoimunitni.

Fragmenty virovych bilkovin na povrchu myocytl jsou vazany na nové syntetizované molekuly HLA I. tridy.
Monocyty uvolnuji cytokiny (IL-1, IL-6, IL-12 a TNF-alfa), které mimo jiné aktivuji T-lymfocyty a stimuluji proliferaci a
diferenciaci B-lymfocytl a produkci protilatek. Vytvoreni komplexu antigen-protildtka aktivuje komplementovy
systém. IL-2 pUsobi aktiva¢né na cytotoxické T-lymfocyty, které preferenéné destruuji myokardialni bunky s
fragmenty virovych bilkovin. Pfirozené cytotoxické NK burky jsou aktivovény interferonem a specificky destruuji
pouze myocyty napadené virem. T-lymfocyty i NK-burniky tak redukuji pocet kontraktilnich bunék.

Faze 3 = dilatac¢ni kardiomyopatie.

Cytokiny aktivuji enzymy jako gelatinaza, kolagenédza ¢i elastdza, soucasné podporuji aktivitu fibroblastd a vedou k
fibréze spojené s dilata¢ni kardiomyopatii.

Klinicky obraz

Diagndza je Casto obtizna.
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= Podezreni na myokarditidu vzbuzuje vzdy nevysvétlitelné srdecni selhani, zejm. s anamnézou probihajiciho
nebo predchazejiciho virového onemocnéni s teplotami.

= Onemocnéni mdze mit zna¢né rozdilny pribéh, od nendpadnych projevl tachykardie pfi hore¢natém
onemocnéni az po tézky fulminantni pribéh se zhroucenim cirkulace a Sokem.

= U déti a mladistvych s fulminantnim prlbéhem casto zjistime Udaj o predchazejici fyzické ndmaze pfi
pocinajicim infektu.

Anamnesticky zjistujeme Gnavnost, bledost, mrzutost nebo apatii.

= Nékteré déti si mohou stézovat na bolesti bricha, snizenou chut k jidlu, zvraceni.

= iz pfi malé fyzické zatézi byva dyspnoe a tachypnoe.

= Dllezitym priznakem jsou bolesti svall nebo jejich snizeny tonus.

= Déti maji ¢asto horecky a tachykardii, kterd neodpovida vysce télesné teploty a pritomna je i ve spanku.

= Na srdci slySime u zavaznych forem myokarditid tlumené ozvy a cval.

= Systolicky Selest na hrotu je slySet pfi vyznamné mitraini regurgitaci.

= Pfi bazich plic byvaji sly$et chr@pky, zjiStujeme kongesci s hepatomegalii, prosakla vi¢ka a nékdy i
perimaleolarni otoky.

= K0ze na periferii je chladnd, periferni pulzace hirfe hmatné (nitkovité).

Fulminantni pribéh se projevuje Sokovym stavem provézenym znadmkami srde¢niho selhani, poruchami
srde¢niho rytmu (SVT, komorové extrasystoly, fibrilace sini, AV bloky), poruchou védomi a zvracenim.

= NejtéZsi prlbéh je u novorozencd a kojencl.
= Zde je Casto fulminantni zacatek s edémem plic a kardiogennim Sokem.
= Typicky je ndhly zacatek zdvazného selhdni srdce az kardiogenniho Soku, objevuje se edém plic, velka
kardiomegalie, dysfunkce levé komory.
= Symptomatologie se rozviji po "bézné" viréze.
= Spatnou prognosu mé "large-cells" myokarditida s progresi a imrtim v prib&hu 18 mésicd, pokud se
neprovede srdecni transplantace.

Diagnostika
Laboratorni vysetieni

Myolyzu srdecniho svalu v akutnich fazich onemocnéni potvrzuje prikaz zvysené hladiny srde¢niho izoenzymu
kreatinkindzy MB = CK-MB mass a troponinu. Byva téz zvysena hladina LDH a transaminaz.

Nalezeni virového agens je vétSinou obtizné. Moznosti je sérologické vysetreni nebo analyza materidlu z
endomyokardialni biopsie metodou PCR (varianta rt-PCR k prikazu enterovir().

Imunologické vysetreni hodnoti zndmky aktivace bunééné odpovédi organismu ¢i subpopulace T-lymfocytd.
Humordlni imunitni reakci posoudime stanovenim celkové hladiny IgG, IgA a IgM a vySetrenim specifickych
autoprotilatek, napr. anti-alfa-myozinu. Tyto autoprotildtky se obvykle objevuji sekundarné.

EKG

Pro myokarditidu je typickd nizka voltaz EKG krivky ve vSech svodech a oplosténi nebo inverze T vin. V levém
prekordiu byva napadné maly az vymizely kmit Q. Nékdy jsou patrné deprese Usekl ST a rozsifeni QRS komplexu.
Pfiznacné pro myokarditidu jsou poruchy srde¢niho rytmu = sifové nebo komorové extrasystoly, komorova
tachykardie, AV blokady (AV blokada Ill. stupné byla popsana u borrelidézy, rubeoly, coxsackie a RS virll). EKG se
béhem onemocnéni méni a proto je tfeba sledovat jeho dynamiku.

Ménici se krivka EKG v Case je typickd pro akutni myokarditidu!

Echokardiografie

Echokardiografické vysetreni prokaze poruchu srdecni funkce, kterd mdze byt jen regionalini. Tloustka stény levé
komory se mlze pfi opakovanych vysSetrenich ménit podle toho, kdy bylo onemocnéni zastizeno. Pro akutni fazi je
typicky edém tkani, ktery se projevi zvétsenim tloustky stény levé komory. V pozdéjsich fazich dochazi k dilataci
levé komory. Sekundarni mitralni regurgitace je pomérné casty nalez. V levé komore mohou byt vzacné patrny i
nasténné tromby.

Srdecni biopsie

Srde¢ni biopsie neni pro stanoveni myokarditidy rutinné pouzivana. Dlvodem je riziko zdkroku a relativné nizka
vytéznost vysetreni. Srde¢ni biopsii indikujeme u pacientd se subakutni nebo chronickou formou onemocnéni k
odliSeni od dilata¢ni kardiomyopatie pred rozhodnutim o zahajeni imunosupresivni |éCby.

Provéadi se tzv. endomyokardidlni biopsie pro kterou jsou vypracovdna tzv. Dallaskd kriteria, kterd predstavuji
jednotny histologicky grading. Dle histologie je aktivni myokarditida definovana pritomnosti zanétlivého infiltratu a
zadroven nekrdz. Recentné se vyuzivaji imunocytochemické metody vyuzivajici monoklonalni protildtky k detekci
réznych typd lymfocytl v myokardu.

Dalsi metody
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RTG prokazuje nespecificky kardiomegalii, na po¢atku mlze byt i normalni nalez. Vyuzit m@zeme i scintigrafii
myokardu s vyuzitim radioizotopu galia.

Diferencialni diagnostika

Rzné pric¢iny ob&hového selhani mohou napodobovat akutni myokarditidu. Srde¢ni selhani u novorozence miize
zpUsobit hypoxie, hypoglykémie, metabolické vady a tézka sepse. Myokarditida mlze provézet febris rheumatica,
systémova onemocnéni pojiva a dalsi autoimunitni choroby. Anomalni odstup levé korondrni arterie z plicnice byvé
spojen s tézkym obé&hovym selhdnim pri ischémii myokardu. Obdobné symptomy jako u akutni myokarditidy mohou
mit téZ pacienti s endokardidIni fibroelastézou, morbus Pompe nebo medionekrézou koronarnich arterii. Rada
dalSich VVV srdce, jako napf. koarktace aorty nebo aortdIni stendza, se projevuji zavaznym srdecnim selhanim.
Diagnézu spolehlivé urci echokardiografie.

Terapie

Terapie je prevazné symptomaticka, jeji rozsah a intenzita se odviji od zdvaznosti stavu pacienta a komplikaci
provéazejicich onemocnéni.

Cilem lé¢by akutniho srdec¢niho selhdni je udrzeni dostatecného srde¢niho vydeje, tj. dostatecné perflze tkani.
V akutnich stavech pfi vyznamné dysfunkci levé komory volime inotropni |é¢bu, obvykle dopamin nebo kombinaci
dopamin + dobutamin. Dllezita je vazodilata¢ni 1éCba, kterd snizuje praci levé srde¢ni komory. U téZkého srde¢niho
selhani, které nereaguje na konvencni resuscitacni 1é¢bu, je indikovédno ECMO.

V [é¢bé chronického srdecniho selhani je u déti stale Iékem volby digoxin. Zejm. v akutni f4zi onemocnéni je
vSak zvysenéd citlivost myokardu k digoxinu, kterd se mdze projevit zavaznymi poruchami srde¢niho rytmu. Proto je
nevhodnd Utocnd digitalizace. Soucasti 1é¢by srdeniho selhdvani jsou ACE inhibitory (captopril 0,1 az 1 mg/kg pro
dosi & 8 hod. p.o.) a diuretika. Captopril snizuje afterload a soucasné slouzi jako zametac volnych kyslikovych
radikdald a tim snizuje rozsah myokardialni nekrosy. V chronickych fazich onemocnéni po prechodu do dilata¢ni
kardiomyopatie se v posledni dobé uZivaji postupné stoupajici davky B-blokatord (carvediol).

Poruchy srde¢niho rytmu jsou zdvaznou komplikaci myokarditidy zhorsujici prognézu a musi byt proto
intenzivné [é¢eny. Amiodaron kromé antiarytmickych G¢ink@ inhibuje produkci TNF-a a IL-6.

Antivirova lécba u virové myokarditidy (ribavirin) ve fazi akutni virémie snizuje replikaci viru v myokardu a
snizuje myokardialni poskozeni. Lé¢ba interferonem y u pacientd s myokarditidou a prokdzanou adenovirovou nebo
enterovirovou etiologii vede ke zlepseni funkce levé komory. Omezujici v této 1é¢bé je ale jeji efekt pouze v ¢asné
fazi onemocnéni, pozdéjsi podani jiz nemé zadny vyznam. Néktefi autofi i varuji pred interferonem, nebot mdze
podporovat autoimunitni reakci organismu. V akutni fazi onemocnéni byl pozorovan pfiznivy vliv na zlepSeni funkce
levé komory po podani high dosis gamaglobulinf. Gamaglobulin je podadvan v mnozstvi 2 g/kg v infuzi béhem 24
hodin.

Efekt imunosupresivni terapie je nejednoznacny. Bylo zjisténo, Ze |é¢ba méla pozitivni efekt u pacientl s
prokdzanymi cirkulujicimi srdeénimi autoprotilatkami a pfi nepritomnosti virového genomu v myokardu.
Imunosupresivni 1éCba (prednison, azathioprin, cyklosporin A) je obvykle zahdjena az v subakutni nebo chronické
fazi onemocnéni a méla by byt vyhrazena pro autoimunitni f4zi myokarditidy. Podani imunosuprese v ¢asném
stadiu virové infekce muUze zhorsit prlibéh onemocnéni.

Prognodza

Prognéza myokarditidy je obecné nejista. Mortalita je vysoka u novorozencd s akutni myokarditidou, starsi déti
maji progndzu lepsi. Prognozu zhorsuji srdecni arytmie. ZaleZi téz na zlepseni funkce myokardu a na délce trvani
jeji vyznamné dysfunkce. Cim déle trva dysfunkce po akutni fazi, tim horsi je dlouhodoba prognéza. Pacienti s

fulminantni formou myokarditidy mivaji dlouhodobou prognézu dobrou, pokud prekonaji obdobi prechodné srdec¢ni
dysfunkce.

Odkazy
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