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Nahla smrt je nejzavaznéjsi manifestace hypertrofické kardiomyopatie (HCM), ktera se Casto vyskytuje jako prvni projev této nemoci
u mladych a asymptomatickych nemocnych. Z tohoto diivodu ma stratifikace rizika a prevence nahlé smrti klicovou roli v urceni sprav-
ného terapeutického postupu. Dllezitosti nabyla zejména po ziskani diikaz(, Ze implantace kardioverteru-defibrilatoru (ICD) je vysoce
Gc¢innou metodou v prevenci ndhlé smrti. V soucasné dobé se za dolozené rizikové faktory néhlé smrti povazuji: 1. synkopa nejasné
etiologie, 2. rodinna anamnéza nahlé smrti, 3. anamnéza kardiopulmonalni resuscitace nebo spontdnné vznikajici setrvalé komorové
tachykardie, 4. hypotenzni reakce na zatéz, 5. hypertrofie stény levé komory > 30 mm a 6. paroxysmy nesetrvalé komorové tachykardie.
S rozvojem dalSich vysetiovacich metod (pfedevsim magnetické rezonance a genetického vysetiovani) se postupné odhaluji dalsi rizi-
kové faktory, které se zatim pokladaji za ne zcela potvrzené, a tudiz malé.
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Sudden death is the most serious manifestation of hypertrophic cardiomyopathy (HCM), often occurring as the first presentation of
this disease in young and asymptomatic patients. It is for this reason that sudden death risk stratification and prevention play a key
role in choosing the therapeutic strategy in the HCM patient. Sudden death risk stratification has gained in importance particularly
after obtaining evidence that implantable cardioverter-defibrillator (ICD) implantation is a highly effective method for sudden death
prevention. At present, the established risk factors for sudden death include: 1. syncope of unclear etiology, 2. a family history of sudden
death, 3. a history of cardiopulmonary resuscitation or spontaneously occurring sustained ventricular tachycardia, 4. a hypotensive
response to exercise, 5. left ventricular wall hypertrophy > 30 mm, and 6. nonsustained ventricular tachycardia paroxysms. Other risk
factors, currently considered only minor ones, are being gradually identified with the development of other methods of examination
(primarily magnetic resonance imaging and genetic testing).
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Uvod

Hypertroficka kardiomyopatie (HCM) je dédi¢né onemoc-
néni, které charakterizuje hypertrofie myokardu, ktera
nevznikla na podkladé systémové hypertenze nebo chlo-
penni vady. Pfenos je autosomélné dominantnim zptisobem
a je znamo jiz vice nez 400 mutaci, které mohou HCM
podminovat. Z toho vyplyva i zna¢na fenotypova variabi-
lita. Pfiznaky onemocnéni se mohou projevit v kazdém
véku. Drive se pod tuto diagnézu nezarazovala stradava
onemocnéni, avsak podle nové klasifikace kardiomyopatii
do této kategorie jiz spadaji.!!! Pacientim s HCM muZeme
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v nékterych pripadech myektomii ¢i alkoholovou septalni
ablaci. Déle je nutno provést stratifikaci rizika ndhlé smrti
a rizikovym pacientim implantovat implantabilni kardio-
verter-defibrilator (ICD). Stratifikace rizika by méla byt
provedena u vsech pacientti s HCM, nejlépe na pracovisti,
které se specializuje na danou problematiku. Retrospektiv-
ni studie neprokazaly, ze by symptomatickd terapie
(beta-blokatory, blokatory kalciovych kanald, amiodaron,
septalni ablace) ptsobila jako prevence nahlé smrti u HCM.
Rada studii stanovila jednotlivé rizikové faktory, které
ukazuji na pacientovo vys$$i riziko nahlé smrti. Dvé velké
studie dokazaly u¢innost kardioverteru-defibrilatoru, jako
prevence nahlé smrti u pacientt s HCM.*?
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V soucasné dobé se za velké rizikové faktory nahlé smrti

povazuji:

1.
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Synkopa - vyskytuje se u 15-25 % nemocnych s HCM.
Jeji pozitivni prediktivni hodnota je vSak dost nizka,
protoze synkopa muze byt vyvolana abnormalni vas-
kularni reakci, pritomnosti obstrukce ve vytokovém
traktu levé komory nebo supraventriventrikuldrni
arytmii. Obvykle neni spojena s nesetrvalou komoro-
vou tachykardii (NsKT); NsKT je u HCM vét$inou
asymptomaticka. Naproti tomu setrvald komorova
tachykardie je pfi¢inou synkopy mnohem castéji.®
Pacienti s anamnézou synkop predstavuji nejvétsi podil
nemocnych, kterym se implantuje kardioverter-defib-
rilator jako prevence a odstranéni pripadnych Zivot
ohrozujicich arytmif.®

Pozitivni rodinnd anamnéza ndhlé smrti - je zajimavé,
ze tento rizikovy faktor stale postrdada presnou definici.
Neékteff autofi povazuji za pozitivni vyskyt ndhlé smrti
u dvou a vice rodinnych prislusniki do 40 let véku (tedy
v niz§im véku, nez se vyskytuje ischemicka choroba
srde¢ni). Jini za pozitivni vyskyt povazuji ndhlou smrt
u jediného z pfimych pfibuznych.®

Pritomnost nesetrvalych komorovych tachykardii
pti elektrokardiografickém Holterové monitorova-
ni — za tyto tachykardie se povazuji minimalné tfi
po sobé jdouci komorové extrasystoly pfi frekvenci
nejméné 120/min a dobé trvani méné nez 30 s. Jejich
riziko zéavisi na véku, nejvétsi hrozbu ale predstavu-
ji u mladych pacientti do 30 let. Ztrata myocytt
a fibréza se mutize podilet na vy$$im vyskytu NsKT
u starSich pacientd, naopak u mladych nemocnych
je ztrdta myocytd mensi, kdy fibréza se jesté nestih-
la vytvofrit, a proto jsou ventrikuldrni arytmie
v niz§im véku méné casté. Lze z toho vyvodit, ze
vyskyt NsKT u mladych pacientti odrazi pfitomnost
vysoce arytmogenniho substratu zapri¢inéného
napt. dezorganizaci myokardu, ischemii a abnormal-
ni autonomni funkci.”)

Spontanné vznikajici setrvalé komorové tachykardie
nebo anamnéza resuscitace — implantace ICD u téchto
pacientt je jedinou uc¢innou sekundarni prevenci ndhlé
smrti. Na zdkladé Maronovy studie je pravdépodobnost
spravného vyboje ICD pro maligni arytmii ptiblizné
11 % za rok.?)

Abnormalni/hypotenzni reakce na zatéz - je definovana
jako neschopnost zvysit systolicky krevni tlak o vice nez
20 mm Hg na vrcholu zatéze. Vyskytuje se téméf u tfetiny
pacientd s HCM, hlavné ale u mladych pacientt s pozi-
tivni rodinnou anamnézou nahlé smrti. Divod, pro¢ je
abnormilni tlakova reakce na zatéz spojena s rizikem
nahlé smrti, zastava nejasny.®

Extrémni hypertrofie levé komory (LK) - za rizikovou
se povazuje tloustka stény LK véts$i nez 30 mm, pficemz
existuje prima zavislost mezi tloustkou stény LK
a rizikem ndhlé smrti.®'” Na zdkladé vysledka vyse
uvedenych studii byla ndhla smrt pritomna castéji
u asymptomatickych nebo malo symptomatickych

pacientt, zejména mladého véku s rizikem 20 % za
deset let a 40 % za dvacet let. Extrémni hypertrofie LK
se nachazi castéji u star$ich nemocnych, proto jeji
nalez u pacientii ve véku do 30 let by mél byt alarmu-
jici a vést k implantaci ICD, i kdyz jsou dosud asym-
ptomaticti a bez pritomnosti dal$iho rizikového
faktoru® (tabulka 1).

Vedle velkych rizikovych faktorti uvedenych vyse, se

vyskytuji malé rizikové faktory, které dotvareji jednotlivé
individualni riziko. Zavaznost téchto faktorti neni zatim
jasné stanovena a na jejich zhodnoceni budeme muset jesté
néjakou dobu pockat. Patii k nim:

1.

Homolova S et al.

Obstrukce v levém vytokovém traktu s tlakovym gra-
dientem vice nez 30 mm Hg. Patofyziologicky mecha-
nismus, pro¢ jiz pouhd pritomnost nitrokomorové
obstrukce zvysuje riziko nahlé smrti a rozvoj srde¢niho
selhani, neni dosud plné objasnén. Vysledky zamérené
na tento rizikovy faktor jsou rovnéz kontroverzni.
Maron a spol."V v8ak prokdzali, Ze jiz lehkd obstrukce
ve vytokovém traktu LK mirné zvy$uje riziko ndhlé
smrti.

»Maligni“ genové mutace — napt. ,high-risk“ mutace
troponinu T a I byly asociovany s vy$§im rizikem néhlé
smrti, dokonce i u pacienti se zcela normalni tloustkou
stény LK.® Genetické mutace u HCM jsou v8ak v sou-
¢asné dobé stale malo prozkoumanou oblasti a existuji
rovnéz dukazy, které potvrzuji jen volny vztah mezi
genotypem a fenotypem. Z tohoto divodu mé genetic-
ké poradenstvi zatim jen omezeny klinicky vyznam.
Magneticka rezonance srdce dokaze detekovat loZiska
fibrézy myokardu coby obraz pozdniho syceni po
aplikaci gadolinia. Tato loziska zfejmé mohou byt
zdrojem Zivot ohrozujicich arytmii.

Pacienti s HCM maji obvykle lehce dilatované koronar-
ni tepny bez angiograficky limitovaného priitoku. Pokud
je pritomna koronarni nemoc velkych epikardialnich
tepen, pak je progndza pacientti s HCM vyrazné zhor-
$ena. Rizikova je také ischemie v diisledku mikrovasku-
larni dysfunkce, kterd vznika na podkladé vyrazného
zesilen{ stén intramuralnich arteriol zptsobeného
hypertrofii medie predev§im na podkladé depozit
kolagenu. Mikrovaskuldrni dysfunkci uréitého rozsahu
bez postizeni velkych epikardialnich tepen lze na druhé
strané diagnostikovat u vétSiny pacientd s HCM™
(tabulka 2).

Tabulka 1 Piehled velkych rizikovych faktori

Synkopa nejasné etiologie

Rodinna anamnéza nédhlé smrti

Anamnéza kardiopulmonalni resuscitace/spontanné vznikajici
setrvalé komorové tachykardie

Hypotenzni reakce na zatéz

Hypertrofie stény levé komory > 30 mm

Paroxysmy nesetrvalé komorové tachykardie
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Tabulka 2 Pfehled malych rizikovych faktori

» Obstrukce ve vytokovém traktu levé komory s gradientem
>30 mmHg

= ,Maligni” genotyp

» Rozséhla fibréza myokardu

» Koronarni nemoc nebo mikrovaskularni dysfunkce

Stratifikace rizika

Pacienti, ktefi prezili srde¢ni zdstavu, dokumentovanou
komorovou fibrilaci nebo setrvalou komorovou tachykardii,
jsou ve vysokém riziku nahlé smrt a ICD se jim implantu-
je v ramci sekunddrni prevence. Tito pacienti tvori 10%
z celkového mnozstvi implantovanych ICD.® Hlavni sku-
pinou, u které je nutno zvazit individualni riziko, jsou pa-
cienti, u nichz se jednd o primarni prevenci nahlé smrti.
Zvlastni skupinu tvori déti, jelikoz mortalita HCM je signi-
fikantné vyssi ve vékové kategorii 8-16 let nez v kategorii
17-30 let véku (s maximem 10-11 let u divek a 15-16 let
u chapcti), ale problémem po implantaci ICD ziistavaji
komplikace vznikajici v souvislosti s riistem organismu.!'?
Klasické elektrofyziologické vysetteni nehraje roli u strati-
fikace rizika néhlé smrti u HCM, protoze vyvolatelnost
setrvalych arytmii zavisi na agresivité pouzitého protokolu
a ma nizkou prediktivni hodnotu. Podle nejnovéjsich udajt
se nicméné zda, Ze analyza frakcionace stimulovaného
elektrokardiogramu by mohla dotvaret rizikovy profil,
predev$im u pacientd s jednim pozitivnim rizikovym fak-
torem.®® Podle v§eobecného konsensu se méd ICD implan-
tovat pacientim s vice nez jednim rizikovym faktorem.
U pacientt s jedinym rizikovym faktorem nghlé smrti ne-
jsou nazory na nutnost implantace ICD dosud konsistent-
ni, a proto je u nich dilezity individualni pfistup s aktivni
ucasti nemocného na kone¢ném rozhodnuti. Predevsim
pritomnost nahlych umrti v rodinné anamnéze nebo pro-
longovanych béht NsKT pri Holterové vySetfeni a masivni
hypertrofie LK u mladych pacienti vyzaduje obezietny
pristup a zvazeni implantace ICD i pfi pozitivité pouze
jediného rizikového faktoru.
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