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Komorové extrasystoly (KES) mohou byt benigni, nicméné mohou znacit i zdvazné onemocnéni. Pfi vyset-
fovani pficin cetné komorové ektopie se po vylouceni nekardialni pfi¢iny zaméfujeme na vylouceni struktu-
ralniho onemocnéni srdce, kdy systolicka funkce levé komory slouzi jako jeden z markerd stratifikace rizika
nahlé srdecni smrti. Vyskyt ¢etnych komorovych extrasystol bez organického poskozeni srdce je povazovan
za benigni. Nicméné je znamo, Ze vice nez deset tisic KES za 24 hodin jiz mlze vést k arytmiemi navozené
kardiomyopatii. Je tedy namisté provést kvantifikaci KES a zhodnotit jejich morfologii. Polymorfni komorové
arytmie totiz mohou signalizovat nejen vyznamnou aterosklerotickou nemoc koronarnich tepen, ale i vyskyt
vzacného hereditarniho arytmického onemocnéni, napf. katecholaminergni polymorfni komorové tachy-
kardie (CPVT), a to i ve vyssim véku. Na nasledujici kazuistice popisujeme primozachyt CPVT az v sedmém
decenniu Zivota.

© 2021, CKS.

ABSTRACT

Premature ventricular complexes (PVCs) are often considered benign, nevertheless they can be a sign of se-
rious disease. In the assessment of frequent PVCs the first step is to rule out structural heart disease while left
ventricular systolic dysfunction is one of the risk factors for sudden cardiac death. In the absence of a serious
structural heart disease, PVCs are considered benign. However, more than 10.000 PVCs in 24 hours can lead
to PVC-induced cardiomyopathy. It is therefore important to quantify PVCs and evaluate their morphology.
Polymorphic ventricular arrhythmias can point towards coronary artery disease. They can also be a sign of
a rare hereditary arrhythmic disease - catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia (CPVT). This
case report describes a new diagnosis of CPVT in a patient in the seventh decennium, with emphasis on the
importance of exercise stress testing in the diagnostic algorithm of PVCs.

Uvod

vliv katecholamind, vysoky stupen anxiety a elektrolytova
dysbalance.? Jako casté nekardialni pficiny Ize jmenovat

Komorové extrasystoly (KES) maji svlj plvod v ektopic-
kém loZisku v pfevodnim systému pod rozvétvenim Hisova
svazku, v Purkyriovych vldknech nebo svaloviné komor.!
Vyskytuji se relativné ¢asto i u zdravych jedincd a mohou
se manifestovat jako nepfijemné vnimané palpitace.' Pre-
valence KES je vy38i u muzl a stoupa s vékem.2 Mezi béz-
né priciny cetného vyskytu KES patfi vétsi pfijem kofeinu,

hypertyre6zu, anémii i hypertenzi.* Alkohol, tabak a dro-
gy jsou také asociovany s vyssim vyskytem KES, stejné tak
i spankova deprivace.* Jakékoliv strukturalni onemocnéni
srdce mUze alterovat elektrické vedeni a zpUsobit vznik
arytmii.* Nalez pocetnych KES by mél vést k provedeni
zadkladniho vysetfeni zaméreného k odkryti pfipadného
strukturdlniho onemocnéni srdce.> Pomoci echokardio-
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Obr. 1 - EKG zadznam z ergometrie. Adrenergn
je diagnostickou znamkou pro CPVT.

grafie hodnotime systolickou funkci levé komory, ktera je
povazovana za jeden z marker0 stratifikace rizika nahlé
srdecni smrti. Je zndmo, ze vice nez 10 000 KES za 24 ho-
din mUze vést k arytmiemi navozené kardiomyopatii, pro-
to je namisté provést kvantifikaci KES a zhodnotit jejich
morfologii, a to zpravidla pomoci 24hodinového holte-
rovského elektrokardiografického (EKG) monitorovani.t
Polymorfni komorové arytmie totiz mohou signalizovat
nejen vyznamnou aterosklerotickou nemoc koronarnich
tepen, ale i arytmogenni kardiomyopatii. V pfipadé na-
lezu vicecetnych polymorfnich KES je zapotfebi nejprve
vyloucit ischemickou chorobu srde¢ni. Pfedpoklada se, ze
pfi absenci strukturalniho onemocnéni srdce je cetnéj-
i vyskyt KES benigni.” Existuji vSak i vzacné hereditarni
syndromy, jako napfiklad katecholaminergni polymorfni
komorovéa tachykardie (CPVT), na které bychom neméli
zapominat. Tyto vzacné choroby se vsak ve velké vétsiné
pfipadd manifestuji jiz v détstvi ¢i mladsim véku. Nase ka-
zuistika popisuje primozachyt tohoto vzacného onemoc-
néni az v pozdé&jsim véku.

Popis pFipadu

Prezentujeme pfipad 66leté pacientky, kterd je ambu-
lantni internistkou vySetfovana pro palpitace. Potize se
stupniuji pfiblizné tfi mésice, pacientka vnima nepravi-
delny puls, a to nejvice v klidu. Na 24hodinovém holte-
rovském EKG monitorovani je zachycen vétsi pocet po-
lymorfnich KES (celkem 10 176/24 hodin, coz odpovida
11 % vSech stahu). U pacientky je tedy indikovano echo-
kardiografické vysetieni, které odhaluje pouze lehce
prostornéjsi levou komoru (end-diastolicky rozmér levé
komory 56 mm), jinak neni nalezena dalsi patologie.
Pro vyskyt polymorfnich KES je ambulantni internistkou
dédle indikovdno zatézové vysetieni pomoci bicyklové
ergometrie. BEhem vysetfeni se ozfejmuje adrenergni
zdvislost arytmii s indukci polytopnich KES v bigeminic-
ké i trigeminické vazbé, ddle ¢etné kuplety a ojedinéle

i zavislost KES s obrazem bidirekcnich kupletd

i triplety KES (obr. 1 http://www.cksonline.cz/coretvasa-
-case-reports/clanky.php?p=detail&id=141&pid=1445&-
file=1041).

Nasledné je provedena na nasem pracovisti selektivni
koronarografie (SKG), kterd neprokazuje ischemickou
chorobu srdecni. Pacientka je odeslana do ambulance pro
hereditarni arytmické syndromy. Pfi podrobnéjsi anamné-
ze zjistujeme, Ze jiz nékolik mésict vnima nepravidelnost
srdce, subjektivné také udavd zhorseni dusnosti pfi vétsi
ndmaze. Na cilené dotazy neguje pfitomnost stenokardii,
synkop nebo presynkop. Pacientka se |é¢i pouze s hyper-
tenzi a hyperlipidemii, operace neprodélala zadné, neni
u ni pfitomna tyreopatie. Po peclivém odebrani rodinné
anamnézy zjistujeme nahlé umrti obou rodic¢t (az po 70.
roce Zivota), avsak syn sestry probandky prodélal v minu-
losti fibrilaci komor a ma v sekundarni prevenci nahlé sr-
decni smrti implantabilni kardioverter-defibrilator (ICD).
P¥i fyzikalnim vysetfeni je pfitomen prakticky fyziologicky
nalez. Na klidovém EKG také nenachazime patologii. Pa-
cientka nasledné podstupuje zatézové vysetfeni pomoci
bicyklového ergometru. Je pouzit protokol s kontinualni
stupriovanou zatézi, kazdy stupen trva tfi minuty a narust
zatéze je o 0,5 W/kg. Pri tomto vysetieni dosahuje nase
pacientka maximalni tepové frekvence 123/min, coz ne-
odpovida submaximalni aerobni kapacité. Zatézovy test
je ukoncen pro Unavu a nevykonnost. Extrasystoly se na
zacatku testu objevuji pouze sporadicky. S rostouci zatézi
se jejich vyskyt zvySuje. Bigeminicky vazané monomorf-
ni kuplety se postupné morfologicky méni na bidirekéni
kuplety. Na vrcholu dosazené zatéze detekujeme triple-
ty s alternujici osou QRS (obr. 2 http://www.cksonline.cz/
coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=141&pi-
d=1445&file=1040).

Tento nalez spolecné s predchozim vyloucenim struk-
turdiniho onemocnéni srdce splriuje kritéria pro klinickou
diagnézu CPVT. Pacientka podstupuje po podepsani in-
formovaného souhlasu genetické vysetieni, které nena-
léz4d kauzalni mutaci ve znamych genech asociovanych
s CPVT. Tento nalez viak nevylucuje klinickou diagnézu
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Obr. 2 - EKG zdznam z ergometrie. Na zdznamu jsou na vrcholu zatéze patrné komplexni
formy komorové arytmie - triplet KES s alternujici osou komplext QRS.

10mm/mV_ 25mm /s

Obr. 3 - EKG zéznam z kontrolni ergometrie. Pfi terapii maximalni tolerovanou davkou car-
vedilolu pfetrvavaji na vrcholu zétéze bidirekéni kuplety KES, efekt lécby je nedostatecny.

CPVT, proto u pacientky zavadime rezimova opatfeni a je
zahajena terapie neselektivnim beta-blokatorem (BB)
carvedilolem s postupnou titraci do maximalné tolerova-
né davky. Na kontrolnim ergometrickém vysetfeni i pres
maximalni davku carvedilolu 25 mg 2x denné pretrvavaji
komplexni formy komorovych arytmii — bidirekéni bige-
minicky vdzané kuplety KES (obr. 3 http://www.cksonline.
cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=141&-
pid=1445&file=1042).

U pacientky je tedy dle doporuceni carvedilol zaménén
po schvéleni reviznim Iékafem za pFipravek nadolol, jenz
jesté v Ceské republice nebyl registrovany.? PFi nasleduji-
cich kontrolnich ergometrickych vysetfenich je potvrzena
jeho ucinnost, dochazi k regresi vyskytu komorovych aryt-
mii béhem zatéze, objevuji se jen necetné KES izolované
nebo v bigeminické vazbé (obr. 4 http://www.cksonline.

cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=detail&id=141&-
pid=1445&file=1039).

S ohledem na znamy hereditarni vyskyt onemocnéni
jsou vyzvani k vysetteni Zijici pfimi prvostupriovi a druho-
stupriovi pfibuzni pacientky. Cetnéjsi komorova ektopie
se pri zatézovém testu objevuje u dvou vysetfovanych
jedincd — dcery a syna bratra probandky (tedy netefe
a synovce probandky). U netere, doposud klinicky asymp-
tomatické, jsou na vrcholu zatéze pfi ergometrickém vy-
Setfeni indukovany komplexni formy komorovych aryt-
mii, tedy je klinicky potvrzena diagnéza CPVT. U synovce
jsou pfi ergometrickém vysetfeni také pritomny cetné
KES, ale pouze monomorfni a v izolované formé. Nalez
tedy nesplriuje kritéria pro CPVT a u asymptomatického
pacienta neni indikovana terapie BB a nadale dochdzi na
pravidelné kontroly ke kardiologovi. | pfes opakované
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Obr. 4 - Zaznam z kontrolni ergometrie, maximalni dosaZena z4téz - svod V.. Kontrolni ergometrické vysetfeni
po roce lécby nadololem prokazuje jen minimalni vyskyt izolovanych KES, maximainé v bigeminické vazbé.
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Jedinci, ktefi jsou klinicky vySetfeni na nasem pracovisti

Obr. 5 - Genealogicky strom. Schéma ukazuje prinik choroby v rodiné.

vyzvy se doposud k vysetfeni nedostavili zbyli sourozenci
probandky (dva bratfi a sestra) a jejich déti (obr. 5 http://
www.cksonline.cz/coretvasa-case-reports/clanky.php?p=-
detail&id=141&pid=1445&file=1038).

Diskuse

CPVT je geneticky podminéné onemocnéni, které se
projevuje Zivot ohroZujicimi polymorfnimi komorovymi
tachykardiemi a fibrilaci komor.2 Doposud je CPVT po-
vazovdna za vzacné onemocnéni s vyskytem 1 : 10 000.°
U jedincl s CPVT nebylo prokazano strukturdlni postize-

ni srdce, pfedpoklada se postizeni na molekuladrni Grov-
ni.®> Manifestuje se typicky vyskytem zatéZzové a emocné
provokovanych synkop na podkladé komorové arytmie.
Nejcastéji se projevuji uz v détském véku, manifestace
v dospélosti je vzacnéjsi. Az 30 % nemocnych umirad na-
hle do 30 let véku." U nasi pacientky se CPVT manifestuje
netypicky az v sedmém decenniu a prvni manifestaci neni
synkopa na podkladé komorové arytmie, nybrz palpitace
pfi ¢etné komorové ektopii.

U 60 % nemocnych nachazime mutaci v genu pro tzv.
ryanodinovy receptor (RyR2)," ve sporadickych pripadech
pak mutaci v genu pro srdec¢ni calsequestrin (CASQ2), je-
jich postizeni mlze vést k pretizeni cytoplazmy vétsim
mnozstvim vdapnikovych iontd (Ca%), indukci pozdnich
naslednych repolarizaci (,,delayed afterdepolarizations”)
v rlznych mistech komor (proto polymorfni KES) a na-
sledné k maligni komorové arytmii.2 Nepfitomnost muta-
ce v genech RyR2 a CASQ2 nevylucuje klinickou diagnézu
CPVT. Diagnostickym kritériem pro CPVT je pfitomnost
zatézi nebo emoci vyvolané bidirekéni nebo polymorfni
komorové tachykardie pfi absenci strukturélniho postize-
ni srdce a patologického EKG.? Bidirekéni tachykardie je
definovana jako komorova arytmie s alterujici osou kom-
plext QRS o 180 stupritd. Pravé bidirekéni kuplety vedly
u nasi pacientky k podezieni na onemocnéni CPVT, které
se nasledné potvrdilo.

Zatézovy test (napf. bicyklova ergometrie) je doporu-
Covan k diagnostice, ale i ke zhodnoceni odpovédi na te-
rapii, hodnoti se inducibilita arytmie.® Na zakladé soucas-
nych doporucenych postupt je u CPVT indikovdna terapie
neselektivnim BB. V nasich podminkach je jedinym do-
stupnym neselektivnim BB carvedilol. Vzhledem k neucin-
nosti byl carvedilol zaménén za nadolol (v Ceské republice
neni registrovan, je vsak dostupny formou individualniho
dovozu). Pfi této lécbé doslo k vyraznému sniZzeni poctu
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KES a pfi zatézi se jiz neobjevuji komplexni formy komo-
rovych arytmii. V pfipadé, Zze by pretrvavala inducibilita
arytmie pfi zatéZovém testu, je dalSim krokem kombino-
vana lécba neselektivnim BB a antiarytmikem flecainid
(rovnéz neni u nas registrovan). Tato terapie, jak ukazuji
posledni data, vyrazné redukuje vyskyt komorovych aryt-
mii, a tim i riziko nahlé srde¢ni smrti.® U pacientd po sr-
decni zastavé je indikovdna implantace ICD, stejné jako
u pacientl, u kterych pretrvavd inducibilita arytmie i pfi
kombinované terapii. Dulezité je optimalné naprogra-
movat ICD, aby se minimalizovaly neadekvatni vyboje
z pfistroje. Bolestivy vyboj vede ke zvyseni aktivity sym-
patiku, ktery spousti dalsi arytmie, coz vede k bludnému
kruhu a dals$im vybojlm z pfistroje.>° Doporucuje se pro-
dlouzit zénu detekce jako prevenci spusténi terapii z ICD
pfi nesetrvalych tachykardiich.'? U pfipadl nereagujicich
na standardni terapii je doporucena levostranna srde¢ni
sympatickd denervace.™

Vzhledem k jiz znamému hereditdrnimu vyskytu one-
mocnéni je velmi dllezité myslet na vysetfeni pfimych pr-
vostupriovych, ale i druhostupriovych pfibuznych. V nasem
pfipadé bylo genetické vysetieni u probandky negativni, tu-
diz neni ani indikovano u pfibuznych. ZatéZzova ergometrie
u pfibuznych odhaluje dalsi pfipad CPVT u netefe pacientky.
Jak ukazuje nasde kazuistika, je dulezité vysetfit klinicky pfi-
mé pribuzné, aby timto zpusobem mohli byt identifikovani
dalsi jedinci se zvySenym rizikem nahlé srde¢ni smrti.

Zaveér

Nase kazuistika ukazuje raritni pfi¢inu ¢etnych komoro-
vych extrasystol. Po vylouceni ischemické choroby srde¢ni
je vtomto pripadé treba myslet i na hereditarni arytmické
syndromy a pacienty odesilat k ergometrickému vysetfeni.
Vzdy je nutné klinicky vysetfit pfimé pfibuzné, a odhalit
tak dalsi nemocné, ktefi maji zvysené riziko nahlé srde¢ni
smrti. U téchto pacientd s klinicky potvrzenou diagnézou
CPVT je tfeba nastavit adekvatni terapii a pravidelné kon-
trolovat jeji efekt zatéZzovym testem — ergometrii.

Prohlaseni autorti o mozném stretu zajmu
Autofi prdce nemaji zadny stret zajma.

Financovani
Prace nebyla podporena zadnym grantem.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Prace byla zpracovana podle etickych standardd.
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