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HCM: epidemiologie a výskyt SCD 

ESC guidelines 2022. European Heart Journal (2022) 43, 3997–4126. 

Výskyt HCM: 
• prevalence 1 na 500 (děti méně) 
• až 60% genetická podmíněnost (mladší s rodinnou anamnézou) 

Mortalita: 
• roční mortalita 1-2% (0,5) 
• podle výpisu ICD: adekvátní terapie 0,8%/rok 
• mechanismus úmrtí:  

• pod 60 let: náhlé úmrtí 
• nad 60 let: CMP (FiS), srdeční selhání 

Mechanismy: 
• komorové arytmie: 

• následek ischemie, obstrukce LVOT nebo SVT 
• spouštěcí mechanismus: 

• fyzická aktivita (cvičení) 
 



HCM: predikce SCD 

ESC guidelines 2022. European Heart Journal (2022) 43, 3997–4126. 

Význam nsKT: 
• 20-25% při ambulantní ekg monitoraci 

• prognostické pod 30 let věku 
• není asociace počtu a trvání nsKT s náhlou smrtí (pouze nsKT 

při zátěžovém testu) 

Současná stratifikace rizika SCD: 
• HCM Risk-SCD Calculator 
• parametry: 

• věk, max. tl. stěny LK, velikost levé síně, max. LVOT gradient, rodinná 
anamnéza SCD,  nsKT a synkopa nejasné etiologie 

• omezení: 
• věk <16 let 
• elitní sportovci 
• metabolická onemocnění (m.Fabry) a syndromy (sy~ Noonanové) 
• předchozí anamnéza SCD nebo setrvalé KT (ICD v sekundární prevenci) 



HCM: on-line kalkulace rizika SCD 

ESC guidelines 2022. European Heart Journal (2022) 43, 3997–4126. 

Nad 16 let věku: 
• HCM Risk-SCD Calculator 
• https://doc2do.com/hcm/w

ebHCM.html 
 

 
 

 
Pod 16 let věku: 
• HCM Risk-Kids model for 

SCD 
• https://hcmriskkids.org/ 

 
 



Jsou dosavadní modely predikce dostatečné? 

Weissler-Snir, A. et al. Heart rhythm. 2021: 18(1): 63–70.  

Adekvátní terapie u pacientů s HCM a preventivním ICD 

• 302 pacientů sledováno po 
6,1 ±  4,3 roku 

• adekvátní ICD terapie - 38 
pac. (12,6%), neadekvátní 
terapie 87 (28,8%) pac. 

• žádná asociace s 
konvenčními faktory SCD 

• multivariační analýza 
rizikových faktorů: 
• věk < 40 let 

• přítomnost fibrilace síní  

• nejsilnější prediktor: LGE na 
CMR 

 



Jaký je vztah LGE a rizika SCD? 

Chan RH, Maron BJ et al. Circulation. 
2014;130(6):484-95. 

Analýza LGE a výskytu SCD:  
 • 1293 HCM pacientů 

(sledování 3,3 roky) 

• SCD u 37 (3%) pacientů 

Významná asociace s LGE 
na vstupní CMR: 

• LGE ≥ 10%: SCD HR: 1,46 (p = 
0,002) 

• LGE ≥ 15%: SCD HR: 2,0  

• %LGE/na každých 10% LGE: 

• HR: 1,5 (1,22-1,85, p 
0,001) 

• absence LGE: HR 0,3 (p=0,02) 



Ostatní parametry CMR a riziko SCD? 

Chan RH, Maron BJ et al. Circulation. 2014;130(6):484-95. 

%LGE -  věk - LVEF  - LVM 



HCM: LGE jako prediktor SCD v doporučeních ESC 

Kvantifikace LGE v predikci SCD: 
• LGE u HCM koreluje s rozsahem fibrózy 
• rozsah LGE ≥ 15% masy LK velmi dobrý prediktor SCD u pacientů s 

HCM 
• s věkem (> 50 let) narůstá pozitivita patologického LGE (až 80%) – 

snižuje se prediktivní hodnota LGE pro SCD 
• → význam: risk skóre pod 6% a mladší populace 

 
Úskalí: 
• přesnost stanovení rozsahu LGE: 

• metody LGE: (např. 2D IR fast-GRE, PSIR sekvence, 3D LGE, …) 
• kvantifikaci LGE (manuální, semiautomatické, určení ROI,…) 
• je závislá na typu a množství kontrastu 

 Aquaro GD et al. Diagnostic and prognostic role of late gadolinium enhancement in cardiomyopathies. Eur 
Heart J Suppl. 2023 Apr 26;25(Suppl C):C130-C136.  



HCM: LGE jako prediktor SCD i při SCD risk < 6%? 

LGE v predikci SCD 
u nízkorizikových 
osob: 
• 1 423 pac.,  Ø SCR 

risk. 2,3 ± 2%, věk > 
18let 

• HCM bez 
obstrukce/po 
myectomii/s 
obstrukcí 

• LGE ≥ 15% 
asociovaný se 
zvýšešním rizika SCD 

Mentias A et al. LGEin Patients With Hypertrophic Cardiomyopathy and Preserved Systolic 
Function. J Am Coll Cardiol. 2018;72(8):857-870.  



HCM: LGE jako prediktor SCD v doporučeních ESC 

Aquaro GD et al. Diagnostic and prognostic role of late gadolinium enhancement in 
cardiomyopathies. Eur Heart J Suppl. 2023 Apr 26;25(Suppl C):C130-C136.  

Typy distribuce LGE u HCM: 
 
 
 
 
 
 
• septální HCM: midwall lokalizace LGE v postižené oblasti 
• symetrický typ HCM: cirkulární distribuce midwall ve všech 

segmentech 
• apikální HCM: apikální lokalizace 



Predikce SCD u pacientů s HCM 

Aquaro GD et al. Diagnostic and prognostic role of late gadolinium enhancement in 
cardiomyopathies. Eur Heart J Suppl. 2023 Apr 26;25(Suppl C):C130-C136.  



Prevence SCD u pacientů s HCM 

Ommen SR et al. 2020 AHA/ACC Guideline for the Diagnosis and Treatment of Patients 
With Hypertrophic Cardiomyopathy. Circulation. 2020 Dec 22;142(25):e533-e557. 



Aneurysma LK u pacientů s HCM 

Rowin EJ et al. J Am Coll Cardiol. 2017;69(7):761-773. 



Management aneuryzmatu LK u pacientů s HCM 

Rowin EJ et al. J Am Coll Cardiol. 2017;69(7):761-773. 



Děkuji za pozornost…. 

Take home messages: 

• zásadní role pro 
diagnostiku a stratifikaci 
rizika SCD u HCM 

• základní role LGE pro 
stratifikaci rizika SCD 

• nové parametry:  

• apikální aneuryzma LK 
 


