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Hypertrofickd kardiomyopatie je nej¢astéjsi dédicné onemocnéni srdce. Jednim z klinickych projevl tohoto onemocnéni jsou komorové
arytmie. Patogeneze komorovych arytmii u hypertrofické kardiomyopatie je multifaktorialni. Nej¢astéji jsou pfitomny méné zavazné formy
komorové ektopie a nesetrvalé komorové tachykardie. Cast nemocnych je ohrozena vy3$im rizikem nahlé srde¢ni smrti na podkladé
setrvalé komorové tachykardie nebo fibrilace komor. Identifikace téchto ohrozenych skupin a nasledna prevence nahlé srde¢ni smrti
implantabilnim kardioverterem-defibrilatorem je jednim z pilitt péce o pacienty s hypertrofickou kardiomyopatii. Opakované komorové
tachykardie u pacientl s ICD jsou indikaci k antiarytmické terapii nebo katetriza¢ni ablaci.
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Hypertrophic cardiomyopathy (HCM) is the most frequent hereditary heart disease. Clinical features of the disease include ventricular
arrhythmias. The pathogenesis of ventricular arrhythmias in HCM is multifactorial, with less severe forms of ventricular ectopy and
non-sustained ventricular tachycardia being the most common finding. A proportion of patients is at increased risk of sudden death
secondary to sustained ventricular arrhythmia or ventricular fibrillation. The mainstay of care of HCM patients is identification of these
groups at risk and subsequent prevention of sudden death using the implantable cardioverter-defibrillator (ICD). Those with recurrent
malignant forms of ventricular arrhythmias and frequent use of ICD are scheduled for antiarrhythmic therapy or catheter ablation.
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Uvod

staviim navic ¢asto dochdzi u mladych jedinct bez jinych

Hypertrofickd kardiomyopatie (HCM) je autosomalné
dominantné dédi¢né onemocnéni postihujici srdeéni sar-
komeru nebo proteiny nutné k jeji spravné funkci a uloZeni
v bunce. Hypertrofickd kardiomyopatie je nejcastéjsim
dédi¢nym kardiovaskuldrnim onemocnénim s prevalenci
0,2 %. V soucasné dobé je znamo 434 mutaci zpsobujicich
HCM a identifikace dal$ich stale pokracuje.! Penetrance
genotypu je neuplnd a fenotyp onemocnéni miize byt velmi
rtiznorody. Mutace se tak nemusi vitbec klinicky projevit.
Nejcastéjsim klinickym projevem je hypertrofie levé ko-
mory. Mezi dal$i projevy HCM radime poruchy diastolické
a systolické funkce LK, nitrokomorovou obstrukci, poruchy
regulace krevniho tlaku, postizeni mitralniho aparatu,
poruchy srde¢niho rytmu a postizeni kosterniho svalstva.?
Jednim z nejobavanéjsich projevii HCM jsou komorové
tachykardie a nahla srde¢ni smrt. K témto zavaznym

CorVasa 2010;52(7-8)

Durdil V.

znamek onemocnéni. Stratifikace rizika ndhlé srde¢ni smrti
u pacienttt s HCM je tedy dilezitou soucasti komplexni
péce o tyto pacienty.

Komorove arytmie

Komorové arytmie jsou jednim z typickych projevii HCM.
U vétsiny pacientll jsou pritomny méné zavazné formy
komorové ektopie, jako jsou izolované komorové extrasy-
stoly (KES) a pary KES. Nesetrvalé komorové tachykardie
se vyskytuji asi u jedné tretiny az poloviny nemocnych
s HCM. Prognosticky nejzavaznéjsi forma komorovych
arytmif — setrvalé komorové tachykardie (KT) a fibrilace
komor jsou nejc¢astéjsi pricinou nahlé srde¢ni smrti, ktera
se vyskytuje u 1 % neselektované populace nemocnych
s HCM.
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Komorové extrasystoly

Komorové extrasystoly jsou ¢astym nélezem u pacientt
s HCM. Pti 24hodinové monitoraci EKG byly v neselek-
tované populaci 178 pacientti s HCM ptitomny izolované
KES v 88 % a pary KES ve 42 % ptipada.®

Cetnost komorové ektopie z4visi vyznamné na piitom-
nosti myokardialni fibrézy. V pripadé absence myokar-
dialni fibrézy diagnostikované pomoci pozdniho syceni
gadoliniem (LGE) pfi magnetické rezonanci srdce byla
KES, part KES i nesetrvalych KT (izolované KES: 72 %
vs. 89 %; pary KES: 17 % vs. 40 %; nesetrvalé KT: 4 % vs.
28 %; p < 0,0001-0,007).

Pritomnost izolovanych KES ¢i parti KES nezvy3uje riziko
vzniku setrvalé KT ani ndhlé srde¢ni smrti. Terapie izolované
komorové ektopie je indikovana pouze u symptomatickych
pacientd. Lékem prvni volby jsou beta-blokétory.

Nesetrvalé komorové tachykardie

Pfi ambulantni 24hodinové monitoraci EKG se nesetrvalé
KT vyskytuji u 19-31 % pacienttt s HCM.*~ Frekvence
zachytu nesetrvalé KT pfi monitoraci EKG roste s vékem.
Predpoklada se, Ze je to zptsobeno vétsim rozsahem fibro-
tizace myokardu. Nesetrvalé KT jsou Castéjsi téz u pacientil
s vétsim rozsahem hypertrofie a fibrézy LK a u pacientti se
symptomy srde¢niho selhani.

Ke komorovym tachykardiim dochazi statisticky vy-
znamné Castéji ve vecernich a no¢nich hodinach. V souboru
pacient s implantovanym implantabilnim kardioverte-
rem-defibrilatorem (ICD) dochazelo k epizoddm komorové
tachykardie a fibrilace komor prevaziné v odpolednich
a no¢nich hodinach oproti zbylé ¢asti dne (64 % vs. 36 %),
ve spanku byla dokumentovana maligni arytmie ve 27 %
pripadu.® Tento fakt ¢dste¢né odporuje zazitému nézoru, ze
k malignim arytmiim u HCM dochazi nejcastéji pii fyzické
ndmaze.

Jak bude uvedeno dale, vyskyt nesetrvalé KT predstavuje
pro nemocné s HCM zvySené riziko nahlé smrti a uziva
se jako jeden z hlavnich rizikovych faktort pii stratifikaci
tohoto rizika. Pacienti se zachytem nesetrvalé KT jsou dle
soucasnych doporucenych postupti indikovani k primarné
preventivni implantaci ICD.

Antiarytmicka terapie je indikovana pouze ke kontrole
symptomu, u asymptomatickych pacientt se jeji uzivani
nedoporucuje. Jako lék prvni volby u symptomatickych
pacientu s nesetrvalou KT jsou preferovany beta-blokétory,
amiodaron je vhodny az pfi selhani této terapie.

Setrvalé komorové tachykardie

Klinicky dokumentovana setrvald komorova tachykardie
u pacientti s HCM je relativné vzacna. Mohou ji provazet
palpitace, presynkopa ¢i synkopa. Z dat ziskanych od pacien-
tt s implantovanym ICD vyplyva, Ze komorova tachykardie
¢asto predchazi fibrilaci komor a spolu s fibrilaci komor
je hlavnim mechanismem nahlé srde¢ni smrti u pacientt
s HCM. Monomorfni a polymorfni komorové tachykardie
se vyskytuji priblizné stejné casto.”
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Spontanni setrvala KT bez zjevného vyvolavajiciho
faktoru nebo prekonana srde¢ni zastava predstavuji pro
pacienty s HCM vyrazné zvy$ené riziko opakovani maligni
arytmie nebo smrti. Pres intenzivni farmakoterapii a dalsi
terapeutické strategie véetné septalni myektomie prodéla
recidivu srdecni zastavy nebo zemte 47 % pacientt v pru-
béhu péti let.® Vysoké riziko opakovani komorovych arytmii
¢i srde¢ni zéstavy dokumentuje téz pocet adekvatnich
vyboji ICD v této skupiné pacienttl. Ve dvou sériich o 13
a 43 pacientech byla ro¢ni incidence adekvatnich vybojt
6,3 %, resp. 11 %.”° Tato skupina tedy vyznamné profituje
ze sekundarné preventivni implantace ICD. Indikace ICD
u téchto pacienttl je podporena aktualnimi doporuc¢enymi
postupy Ceské kardiologické spole¢nosti (CKS)™ i doporu-
¢enymi postupy spole¢nosti American College of Cardiology
(ACC), American Heart Association (AHA) a European
Society of Cardiology (ESC), kde je tato indikace v tridé
doporucdeni L'

Opakované komorové tachykardie vedouci k ¢astym vy-
bojiim u pacientti s ICD jsou indikaci k antiarytmickeé terapii
nebo katetriza¢ni ablaci. Antiarytmicka terapie amiodaronem
snizuje vyskyt komorovych tachykardii,”® vliv na redukci
nahlé srde¢ni smrti vSak nebyl presvéd¢ivé prokazan. Prestoze
nékteré prace naznacuji snizeni mortality pacientti lécenych
amiodaronem," retrospektivni analyza pacientt s HCM tento
ucinek neprokazala' a randomizované studie na toto téma
chybéji. Samotna terapie amiodaronem je tak indikovana
pouze u pacientd, u kterych neni mozna terapie ICD.

Specifickou skupinou s rizikem rekurentnich mono-
morfnich KT jsou pacienti s apikdlnim aneurysmatem LK.
V téchto ptipadech byla popsana uspésna 1écba katetrizacni
ablaci.””

Programovand stimulace komor (PSK) vede u pacientt
s HCM c¢asto k indukei polymorfnich KT ¢i fibrilace komor,
zejména za pouziti agresivnich protokolil. Ve vysoce selek-
tované populaci rizikovych pacientti (s anamnézou obéhové
zastavy, komorové tachykardie, synkopy nebo presynkopy)
byla indukovana setrvala KT pii PSK ve 36 % ptipadi a byla
asociovana s horsi prognézou.'® V neselektované populaci
pacientd s HCM ma vsak PSK malou specificitu a nizkou
pozitivni prediktivni hodnotu a ke stratifikaci rizika neni
vhodnéjsi nez standardné uzivané faktory rizika nahlé
smrti. Pfedpoklada se, ze arytmogenni substrat u HCM
neni stabilni a mtize byt modifikovan abnormadlni vas-
kularni odpovédi a ischemii. Vyznam invazivni indukce
arytmii tedy mtZze byt omezeny."” V soucasné dobé se
nedoporucuje rutinni provadéni PSK ke stratifikaci rizika
neselektovanych pacientti s HCM. Ur¢ity vyznam miZe mit
PSK v diferencidlni diagnostice pacientd s HCM a synkopou
nejasné etiologie,'® avsak klinicky pfinos v této indikaci je
minimalni vzhledem k tomu, Ze tato skupina pacienttl je jiz
primdrné indikovana k implantaci ICD.

Patogeneze komorovych arytmii

Patogeneze komorovych arytmii u HCM je multifak-
toridlni. Pfedpokldda se, ze arytmogenni substrat neni
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stabilni a mtize byt modifikovan abnormaélni autonomni
regulaci a ischemii. Hlavni faktory podilejici se na vzniku
a udrzeni KT jsou hypertrofie myokardu, dezorganizace
myocytt, porucha autonomni regulace, fibréza a ischemie
myokardu. Komorové arytmie mohou vznikat jak spous-
ténou aktivitou a zvy$enou automacii, tak na podkladé
reentry prfi prodlouzené repolarizaci postizeného myo-
kardu. Arytmogenni substrat mtize byt dale modifikovan
pritomnosti ischemie nebo prfechodnou hypotenzi pfi
porusené autonomni regulaci. Patofyziologickym pod-
kladem ischemie jsou remodelace a dysfunkce arteriol
myokardu a zvy$ené metabolické naroky hypertrofického
myokardu.

Nahla srdecni smrt

Incidence nahlé srde¢ni smrti v neselektované populaci
pacient s HCM je priblizné 1 % rocné, a nelisi se tak
vyznamné od bézné populace. Z tohoto pohledu se
muze HCM jevit jako onemocnéni s relativné benignim
prubéhem. Nékteré specifické podskupiny pacienttt vak
maji az 6% roc¢ni mortalitu. Navic ndhlou srde¢ni smrti
umiraji ¢asto mladi, dosud asymptomaticti ¢i jen minimélné
symptomatic¢ti jedinci. Nej¢astéjsi pricinou nahlého umrti
pacient s HCM je nahld srde¢ni smrt na podkladé maligni
arytmie, mezi dal$i méné ¢asté pri¢iny patii srde¢ni selhani
a cévni mozkovd prihoda.

Predchozi srde¢ni zastava nebo spontdnni setrvald
komorova tachykardie predstavuje pro pacienty s HCM
vyrazné zvySené riziko nahlé srde¢ni smrti a je indikaci
k implantaci ICD v sekundarni prevenci. Mnoho pacientii
neprezije prvni epizodu maligni komorové arytmie, ktera
muze byt zejména u mladych pacientd prvnim projevem
onemocnéni. Proto je snaha o urceni téchto rizikovych
jedincti a naslednou primarni prevenci ndhlé srde¢ni smrti
pomoci ICD. Na zakladé observacnich studii a registrtl je
v soucasné dobé definovano nékolik klinickych faktort,
které jsou spojeny s vy$sim rizikem nahlé srde¢ni smrti (viz
tabulku 1). Tyto rizikové faktory délime na faktory hlavni
a na faktory mozné (vedlejsi).

Tabulka 1 Rizikové faktory nahlé srde¢ni smrti u pacientt
s hypertrofickou kardiomyopatii

Hlavni rizikové faktory Mozné (vedlejsi) rizikové faktory

Predchozi srdecni zastava Fibrilace sini

Spontanni setrvala komorova
tachykardie

Myokardialni ischemie

Rodinna anamnéza nahlé
srdecni smrti

Obstrukce vytokového traktu LK

Synkopa nejasné etiologie Vysoce rizikovy genotyp

Hypertrofie LK > 30 mm Myokardialni fibréza

Abnormalni tlakova reakce
na zatéz

Diastolickd dysfunkce

Nesetrvaléd KT pfi holterovské
monitoraci EKG

Systolicka dysfunkce
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U hlavnich rizikovych faktort je prokazana asociace se
zvy$enym rizikem néhlé srde¢ni smrti. Radime sem pied-
chozi srde¢ni zastavu a spontanni setrvalou KT, rodinnou
anamnézu ndhlé srde¢ni smrti, synkopu nejasné etiologie,
hypertrofii LK presahujici 30 mm, abnormalni tlakovou
reakci na zatéz a pritomnost nesetrvalé KT pfi ambulantni
monitoraci EKG." Vzhledem k relativné malé cetnosti nahlé
srde¢ni smrti u pacient s HCM i malé prevalenci vlastniho
onemocnéni nebyla dosud provedena zZadna prospektivni ran-
domizovana studie na toto téma. Jednotlivé klinické markery
zvySeného rizika nahlé srde¢ni smrti maji nizkou pozitivni
prediktivni hodnotu, danou jiz zminénou nizkou incidenci
ndhlé srde¢ni smrti v obecné populaci pacienttt s HCM.
Zatimco pozitivni prediktivni hodnota vétsiny klinickych
markerti se pohybuje mezi 10-25 %, negativni prediktivni
hodnota je vysoka a ve vétsiné pripadu presahuje 90 %.

Vedlejsi rizikové faktory prispivaji ke stanoveni rizi-
kového profilu jedince, avSak jejich asociace se zvySenym
rizikem nahlé srde¢ni smrti neni tak zfejma jako u hlavnich
rizikovych faktort. Mezi mozné rizikové faktory fadime
fibrilaci sini, myokardialni ischemii, nitrokomorovou
obstrukci, vysoce rizikovy genotyp, myokardialni fibrézu,
intenzivni nebo kompetitivni fyzickou aktivitu a diastolic-
kou dysfunkci.

Dle doporuceni CKS' je implantace ICD v primdrni
prevenci indikovana pti pritomnosti alespon jednoho
hlavniho rizikového faktoru. V doporucenych postupech
spole¢nosti ACC, AHA a ESC je tato indikace ve tridé
doporucdeni Ila.'"*? Tento piistup podporuji data z regis-
trd pacientd s primarné preventivni implantaci ICD pro
HCM. Roéni frekvence adekvétni terapie u téchto pacientt
je 4 %, coz je konzistentni s dfive uddvanou mortalitou
podobné rizikové populace v terciarnich centrech, ktera
byla ¢tyfnasobné vyssi nez v neselektované populaci.®® Data
z registrl navic ukazuji, Ze vechny rizikové faktory jsou si
rovny, co se tyce predikce rizika, a piekvapivé, Ze soucasna
pritomnost dvou, tfi a vice rizikovych faktort nezvysuje
pravdépodobnost adekvatni terapie ICD.* Pfistup k rizi-
kové stratifikaci v primdrni prevenci, zalozeny na nékolika
hlavnich faktorech, je jednoduchy, avsak ma i jisté limity
v nékterych skupinach pacienttl. Jak bude uvedeno déle,
naptiklad star$i pacienti s anamnézou synkopy pfed mnoha
lety bez jiného rizikového faktoru maji riziko nahlé srde¢ni
smrti nizké a implantace ICD v této skupiné zfejmé neni
nutnd. K dal$imu zpfesnéni rizika nahlé srde¢ni smrti je
tedy soucasné vhodné uzivat i faktort vedlejsich.

V nasledujicim textu jsou uvedeny jednotlivé rizikové
faktory uzivané ke stratifikaci rizika ndhlé srde¢ni smrti
v primdrni prevenci.

Rodinnd anamnéza ndhlé srdecni smrti v souvislosti
s HCM predstavuje zvysené riziko nahlé srde¢ni smrti pro
ostatni ¢leny rodiny s timto onemocnénim. Riziko je vysoké
zejména v pripadé vice prihod v jedné rodiné a pokud se
nahld smrt manifestuje v mladém véku. K opakovanému
vyskytu nahlé srde¢ni smrti ve véku do 40 let dochdzi asi
u 5 % rodin, zatimco jedna epizoda nahlé srde¢ni smrti je
pfitomna az u 25 % rodin."® Pozitivni pfedpovédni hodnota
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vyskytu nahlé srde¢ni smrti v rodiné je relativné vysoka
a ¢ini 28 %, avsak pri vyskytu pouze jednoho pripadu nahlé
srde¢ni smrti v rodiné klesa pod 15 %. Pacienti, kterym
byl primarné preventivné implantovan ICD pro pfitomnost
tohoto rizikového faktoru, maji ro¢ni incidenci adekvatniho
vyboje ICD 2,7 %.%

Synkopa se vyskytuje u 15-25 % pacienttt s HCM.
Na etiologii synkopy pfi HCM se muize podilet mnoho
faktort - nitrokomorova obstrukce, ischemie pii zatézi,
reflexni vasodilatace, diastolicka dysfunkce, setrvala
komorova tachykardie, supraventrikuldrni tachyarytmie
nebo bradykardie pti prechodném AV bloku ¢i dysfunkci
sinusového uzlu. Synkopy vznikaji ¢astéji u pacientt mlad-
$ich 40 let, s mensim rozmérem LK, s dokumentovanymi
epizodami nesetrvalé KT a paroxysmy supraventrikuldrni
tachykardie (SVT). V retrospektivnich analyzach skupin
pacienttt s HCM je synkopa nejasné etiologie spojena s vys-
$im rizikem nahlé srde¢ni smrti i vy$si cetnosti adekvatni
terapie ICD.?**! Pacienti s implantovanym ICD na podkladé
neobjasnéné synkopy jako jediného rizikového faktoru méli
5% ro¢ni vyskyt adekvatnich vyboju ICD, zatimco v celé
skupiné pacient s primarné preventivni implantaci ICD
byl ro¢ni vyskyt adekvatnich vybojt 3,5 %.° OhroZeni jsou
zejména mladsi pacienti, pacienti se synkopou pfi namaze
nebo opakovanymi synkopami. Naopak, v pfipadé vzniku
synkopy na reflexnim podkladé ¢i pti SVT je riziko nahlé
srde¢ni smrti nizké. V prospektivnim sledovani vice nez
1 500 pacienttt s HCM vykazovali pacienti s nevysvétle-
nou synkopou trend k vy$si mortalité oproti pacientim
bez anamnézy synkopy - relativni riziko ndhlé srde¢ni
smrti 1,78 (95% CI: 0,88-3,51; p = 0,08). Vyskyt synkopy
suspektni z neurokardiogenni etiologie zvysené riziko néhlé
srde¢ni smrti nepfredstavoval (relativni riziko 0,91, 95%
CI: 0,00-3,83; p = 1,0).> Dtilezita byla doba, ktera ubéhla
od epizody synkopy do chvile, kdy bylo riziko hodnoceno.
Pacienti, ktef{ synkopu prodélali v poslednich $esti mési-
cich, méli pétinasobné riziko nahlé srde¢ni smrti oproti
pacientim bez anamnézy synkopy. Naopak ve skupiné
star$ich pacientt, u kterych k synkopé doslo pred vice nez
péti lety pred prvnim hodnocenim, bylo jiz riziko nahlé
srde¢ni smrti stejné jako u pacientt bez synkopy.?? Role
testu na naklonéné roviné v diagnostice pacientt s HCM
a anamnézou synkopy ziistava stale nejasnd a nedoporucuje
se provadét rutinné, mimo jiné i pro vysoky pocet pozitiv-
nich nélezii u pacientd s HCM bez anamnézy synkopy.*

Nesetrvald komorovd tachykardie je dal$im z hlavnich
rizikovych faktort a je indikaci k implantaci ICD. Opa-
kované se prokazalo, Ze vyskyt nesetrvalé KT predstavuje
pro nemocné s HCM zvysené riziko nahlé srde¢ni smrti.
Ve skupiné 531 pacienttt s HCM, z nichz 104 mélo do-
kumentovanu nesetrvalou KT pfi 24hodinové ambulantni
monitoraci EKG, byla pfitomnost nesetrvalé KT asociovana
se zvySenym rizikem nahlé srde¢ni smrti (relativni riziko
2,8,95% CI: 1,4-5,6; p = 0,005). Riziko bylo vyssi ve skupiné
mladsich pacientd do 30 let oproti vékové skupiné starsich
30 let (relativni riziko 4,35 %, resp. 2,16 %). Nebyla zjisténa
asociace ndhlé srde¢ni smrti s délkou trvani, ¢etnosti nebo
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frekvenci nesetrvalych KT. Pritomnost nesetrvalé KT
ve skupiné pacientt nad 30 let vykazuje pouze trend k vyssi
mortalité a nedosahuje statistické vyznamnosti (p = 0,1).”
Dle analyzy dat z registru pacienttt s HCM po implantaci
ICD je vs$ak ve skupiné s anamnézou nesetrvalé KT rela-
tivné vysoka cetnost adekvatni terapie ICD 3,99 % ro¢né.
Dokumentovana nesetrvala KT u pacientd s HCM je tak
nepochybné jednim z vyznamnych rizikovych faktort ndhlé
srde¢ni smrti a je dle souc¢asnych doporuceni indikaci
k implantaci ICD. Prediktivni hodnota tohoto faktoru je
vysoka zejména u mladych pacienta.

Zvysené riziko nahlé srde¢ni smrti predstavuje téz
nesetrvald KT vznikajici pfi zatézi. V recentni studii
1 380 pacienttt s HCM, u nichz byl proveden zitézovy
test, byla pritomna nesetrvala komorova tachykardie nebo
fibrilace komor v pribéhu testu u 2 % pacientt. Pritomnost
téchto arytmii pfi zatéZovém testu byla statisticky vyznamné
asociovana s rizikem néhlé srde¢ni smrti a zvySovala toto
riziko 3,73nasobné (95% CI: 1,61-8,63; p = 0,002).*

Hypertrofie LK vétsi nez 30 mm je pritomna priblizné
u 10 % pacienttt s HCM a je spojena se zvy$enym rizikem
nahlé srde¢ni smrti, zejména u pacientt mladsich 30 let.
V prospektivni studii se 480 pacienty s HCM byla béhem
priumérného sledovani 6,5 roku incidence nédhlé srde¢ni smrti
ve skupiné pacientdl s maximalni tloustkou LK > 30 mm
1,8 % ro¢né ve srovnani s nulovou incidenci ve skupiné
s maximalni tloustkou LK < 15 mm.” Prestoze ne vSechny
studie potvrzuji asociaci mezi masivni hypertrofii a nahlou
srde¢ni smrti,* maji pacienti s indikaci k implantaci ICD
pouze na zakladé tohoto rizikového faktoru ro¢ni incidenci
adekvatni terapie ICD 2,05 %,” coz je konzistentni s dvoj-
nasobnym rizikem nahlé srdecni smrti oproti neselektované
populaci pacienti s HCM. Dle konsensu je tento rizikovy
faktor povazovan za jeden z hlavnich a jeho pritomnost
opravnuje k indikaci uziti ICD.

Abnormadlni tlakovd reakce na zdtéz je definovana jako
neschopnost zvysit systolicky tlak krve pfi zatézi o vice
nez 20 mm Hg. Vyskytuje se u 20-40 % pacientd s HCM.
Patofyziologicky se na této reakci miize podilet kromé nitro-
komorové obstrukce téZ reflexni vasodilatace v priibéhu za-
téze nebo vyrazna diastolicka dysfunkce. Pritomnost tohoto
rizikového faktoru je spojena se zvy$enym rizikem nahlé
srde¢ni smrti zejména u mladych pacienttl. V prospektivni
studii se 126 pacienty s HCM byla pfitomnost abnormalni
tlakové reakce na zatéz u pacienttt mladsich 50 let spojena
se 4,5nasobné vyssim rizikem kardiovaskularni mortality
v prubéhu 4,7 + 3,7 roku (p = 0,04).” Pfestoze md tento
rizikovy faktor nizkou pozitivni prediktivni hodnotu, jeho
negativni prediktivni hodnota je vysoka (97 %). Jeho absen-
ce u mladych pacient mtize tedy znacit dobrou prognézu.
V aktualnich doporucenych postupech je pritomnost tohoto
rizikového faktoru indikaci k implantaci ICD.

Veék pacienta v dobé diagnozy je jednim z vyznamnych
vedlej$ich faktort pfi stratifikaci rizika nahlé srde¢ni smrti
u pacienttt s HCM. Ve skupiné nemocnych diagnostikova-
nych v détstvi je ro¢ni incidence nahlé srde¢ni smrti 6 %.'®
Obdobné maji vétsi vyznam i vSechny hlavni rizikové
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faktory, pokud jsou pritomny u mladych jedincii do 30 let
véku. Jednim z moznych vysvétlent je, Ze se zavaznéjsi formy
onemocnéni projevuji v ¢asnéj$im véku a jsou v tomto véku
lépe diagnostikovatelné. Predpoklada se dale, Ze pokud je
HCM poprvé zjisténa az ve vy$$im véku, probihd u daného
jedince onemocnéni spi$e benigné. Dosud se nicméné
neprokazalo, ze by byl vék pacienta v dobé diagndzy neza-
vislym rizikovym faktorem.

Klidovy gradient ve vytokovém traktu levé komo-
ry > 30 mm Hg je dal$im z pfedpokladanych rizikovych fak-
torti nahlé srde¢ni smrti u pacientt s HCM. Dostupna data
o vyznamu tohoto faktoru jsou vak protichtidnd. Nékteré
studie z posledni doby prokazaly korelaci tohoto faktoru se
zvy$enym rizikem nahlé srdecni smrti, zejména u pacientti
s pritomnosti nékterého z jinych hlavnich rizikovych fakto-
ri.”** Recentni studie na toto téma vSak nezavislost tohoto
faktoru v predikci rizika nahlé srde¢ni smrti nepotvrdila.*
Terapeutické postupy k redukci gradientu ve vytokovém
traktu levé komory - myektomie a alkoholova septalni
ablace (ASA) - jsou z hlediska dlouhodobého rizika nahlé
srde¢ni smrti po vykonu rovnocenné. Prestoze zejména
v ptipadé ASA se predpoklada mozny rozvoj arytmogenniho
substratu po vykonu, obé metody nepredstavuji pro pacienty
v dlouhodobém horizontu zvy$ené riziko malignich arytmii
ani nahlé srde¢ni smrti.*>*

Diastolickd dysfunkce u déti s HCM mitiZe byt spojena se
zvySenym rizikem nahlé srde¢ni smrti. U 80 konsekutivnich
détskych pacientt byl pomér viny E transmitralniho toku
arychlosti mitralniho anulu Ea vyznamné vyssi u pacientd,
ktefi v pribéhu sledovani prodélali ndhlou srde¢ni smrt
nebo maligni arytmii (E/Ea 13,7 vs. 8,5).”

Ischemie myokardu je dal$im z predpokladanych faktort
zvysujicich riziko nahlé srde¢ni smrti u pacientti s HCM.
Dosavadni data jsou v8ak protichidna. V malé sérii 23 mla-
dych pacienti s HCM byla ischemie prokazana perfuzni
scintigrafii myokardu asociovana se srde¢ni zastavou nebo
synkopou.* Jina vétsi a prospektivni studie asociaci s rizi-
kem n4dhlé srde¢ni smrti u tohoto faktoru neprokazala.*

Fibréza myokardu je u pacientti s HCM ¢astym nalezem
a predpoklada se jeji podil na patogenezi komorovych
arytmif.*** Pritomnost fibrézy myokardu diagnostikované
pomoci pozdniho syceni gadoliniem pti MR srdce je spojena
s Castéj$im vyskytem komorové ektopické aktivity - izolova-
nych KES, parti KES i nesetrvalych KT.”” Nékteré recentni
prace prokazaly asociaci mezi rozsahem fibrézy myokardu
zjisténé pomoci MR srdce a rizikem nahlé srde¢ni smrti.*

Systolickd dysfunkce LK u HCM je znamkou rozsahlého
strukturniho postizeni myokardu a s tim spojeného rizika
vzniku komorovych arytmif a ndhlé srde¢ni smrti. Dochdzi
k ni asi u 5 % pacientii a pristup v 1é¢bé je zde obdobny
jako v pripadé neischemické kardiomyopatie.

Fibrilace sini muze byt dal$im z faktort podilejicich
se na vzniku komorovych arytmii. Jsou popsany pripady
pacientd s HCM a fibrilaci sini s rychlou komorovou od-
povédi degenerujici do fibrilace komor.**** Analyza velkého
souboru pacient s HCM vsak asociaci fibrilace sini a rizika
nahlé srde¢ni smrti neprokazala.*
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Genotyp predstavuje dalsi mozny rizikovy faktor nahlé
srde¢ni smrti u HCM. Dosud byla urcena rada genotypti
spojenych s vy$$im rizikem nahlé srde¢ni smrti, jde zejména
o mutace v genech pro myosin (MYH7, MYBPC3) a tropo-
nin T (TNNT2). Klinické studie na toto téma jsou v$ak ¢asto
protichitidné, maji nizky pocet zarazenych pacientt, nizkou
prevalenci jednotlivych mutaci a soucasné jejich variabilni
expresi.”? V klinické praxi neni zatim genotypizace rutinné
provadéna.

Zaver
Hypertrofickd kardiomyopatie je onemocnéni s hetero-

gennim klinickym obrazem. Prestoze vieobecna prognéza
tohoto onemocnéni je dobrd, ¢ast nemocnych je ohrozena

e

nékolikanasobné vy$sim rizikem nahlé srde¢ni smrti. Sou-
¢asna identifikace ohrozenych pacientd, zalozend na pri-
tomnosti alespon jednoho hlavniho rizikového faktoru,
je uc¢inna. Tuto strategii potvrzuji data z registrti pacientt
s implantovanym ICD. V soucasnosti jsou pro zpresnéni
rizika perspektivni nékteré vedlej$i rizikové faktory, jako
je fibréza myokardu pti MR srdce nebo klidovy gradient
ve vytokovém traktu levé komory.
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