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Onemocnění srdce spojená se vznikem 
maligních arytmií 

• Doprovázena známkami strukturálního srdečního onemocnění (ICHS, KMP aj.) 

• Známky organického srdečního onemocnění nepřítomny 
• LQTS 

• Andersen-Tawil syndrom (LQTS7) 

• Brugada syndrom 

• EDS (Syndrom časné depolarizace) 

• CPVT (Katecholaminergní polymorfní komorová tachykardie) 

• SQTS (syndrom krátkého QT) 

• Známky primárně elektrického onemocnění srdce nepřítomny 
• Idiopatická fibrilace komor 

 



LQTS 
• Není jen elektrické onemocnění, ale elektromechanické 

• Např. rozdíl v „peak strain“ 

u LQTS1 

 

• Mechanické změny  
• závisí na genotypu 

• korelují s risikem arytmií  

 

Lang CN. Progr Biophys Mol Biol 2016;120:255-69 

PRAKTICKÝ VÝZNAM OMEZENÝ 
Rozdíl v peak strain mezi midseptální a midlaterální oblasti, 
 prodloužená doba kontrakce 



Brugada syndrom 

• První popis u 12 osob: Thiene 1988 
• Lipomatosní nebo fibrolipomatózní transformace stěny PK 

• Bratři Brugadové v r. 1992 
• Náhlá smrt u nemocných s typickým EKG obrazem bez známek strukturálního 

srdečního onemocnění 

• Nademanee v r. 2011 
• první série nemocných, kterým byl katetrizační ablací modifikován epikardiální 

substrát nad RVOT 

• Mitroi 2021: 
• Arytmické risiko u osob s RIMP > 0.5 a RVOTS < 16,2 % 
• RIMP – RV index of myocardial performance, RVOTS – right ventricular outflow tract shortening 

• Prací jako Mitroiové je více, praktický dopad zanedbatelný. 
• Kritická je typická EKG křivka 

Thiene C. NEJM 1988;318:129-33 

Brugada P. JACC 1992;20:1391-6 

Nademanee K. Circulation 2011;123:1270-9 

Mitroi C. Int J Cardiol 2021;333:233-8 



Další „primárně elektrická onemocnění srdce“ 

• EDS, CPVT, SQTS jsou bez strukturálních změn 

• Idiopatická FiK: 
• Diagnóza per exclusionem  

• nemocný po oběhové zástavě pro fibrilaci komor 
• EKG bez pozoruhodností 
• Echokardiografie bez pozoruhodností 
• CT AG (koronarografie) bez pozoruhodností 
• MRI bez pozoruhodností 
• Event. zátěžový test bez pozoruhodností 

 

• Zobrazovací metody v tomto případě nepomohou ve stratifikaci risika 



Hypertrofická KMP 

Mimo risikových faktorů v 
„kalkulátoru“ existují další, 
morfologické risikové faktory 

 



Apikální aneuryzma 

• Mezi 1940 nemocnými s HCM 
nalezeno 93 pacientů s apikálním 
aneuryzmatem 

• Za dobu sledování 4,4 ± 3,2 roků 
• 3 zemřeli náhle nebo na srdeční 

selhání 

• 18 mělo oprávněný výboj ICD 

• 2 podstoupili Tx srdce 

• U nemocných s aneuryzmatem 
6,4 % událostí za rok vs. 2 % u 
pacientů bez aneu: 
• Úmrtí, oběhová zástava, výboj ICD 

 

Rowin EJ. JACC 2017;69:761-73 



LGE u HCM:  
meta-analýza studií 

• 9 studií: 
• 1734 pacientů s LGE 

• 2036 pacientů bez LGE 

• Roční počet oběhových zástav 1,28 
% u LGE+ vs. 0,32 % LGE- 
• OR 3,4 

• 5-leté risiko oběhové zástavy v LGE+ 
6,4 % 

He D. Heart Lung 2018;2:122-6 



LGE u HCM:  
meta-analýza studií 

Události ve skupině s 
LGE+ vs. LGE- 

He D. Heart Lung 2018;2:122-6 



HCM: kritický rozsah LGE 

• 1293 pacientů vyšetřeno pomocí MRI 

• Medián sledování 3,3 roky 

• 37 pacientů mělo maligní arytmii/výboj 
ICD 

Chan RH. Circulation 2014;130:484-95 

A – 4 %, B – 23 %, C – 36 %, D – 32 % 



DCM a LGE 

• Metaanalýza 29 studií s 2948 
pacienty 

• EF LK 20-43 % 

Di Marco A. JACC Heart Fail 2017;5:28-38 



DCM a LGE 
Metaanalýza studií 

K-M křivky pro nemocné podle 

• LGE 

• EF LK 

Di Marco A. JACC Heart Fail 2017;5:28-38 



LGE ve studii DANISH 

• V původní studii 556 pacientů 

• 180 z nich podstoupilo MRI 

• LGE mělo 47 % 

• Výskyt LGE nekoreloval s nsVT 

• LGE byla spojena s risikem celkové mortality (HR 2,14) 
• Zemřelo 27 nemocných s LGE, z toho 8 zemřelo náhlou smrtí 

Elming MB. Int J Cardiovasc Imag 2022;38:2437-45 



Nonkompaktní KMP 
• Metaanalýza 4 studií 

• Průměrný FU 5,2 roků 

• 574 pacientů s LVNC 

• 677 bez LVNC 

Grigoratos G. JACC Cardiovasc Imag 2019;12:2141-51 



NCLV 
Kombinovaný cíl: 

• Kombinace všech dílčích cílů 

Hard Cardiac Events: 

• Srdeční úmrtí 

• Náhlá srdeční smrt 

• Oprávněný výboj ICD 

• Oběhová zástava 

• Transplantace srdce 

• Implantace LVAD 

Grigoratos G. JACC Cardiovasc Imag 2019;12:2141-51 



Sarkoidosa 
Metaanalýza studií 

• 10 studií se 760 
nemocnými 

• Doba sledování 3,0 ± 1,1 
roků 

• Hodnocen výskyt celkové 
mortality a arytmických 
událostí podle LGE 

Coleman GC. JACC Cardiovasc Imag 2017;12:411-20 



Sarkoidóza, arytmické události, LGE 

• 106 nemocných se sarkoidózou 
• Z toho 32 s postižením srdce (dle 

LGE) 

• Doba sledování 36,8 ± 20,5 
měsíců 

• Kompozitní cíl: 
• VT, VF, SCD 

Nadel J. EHJ Cardiovasc Imag 2015;16:634-41 
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