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Rychlá fakta o DKMP
 Skutečná prevalence DKMP se jen těžko odhaduje (starší data 1:2700)

 Pacienti s DKMP mají i přes GDMT pětiletou mortalitu mezi 21–28 % a NSS se 
vyskytne u přibližně 12 % z nich a na celkové mortalitě se podílí zhruba 25-35 %

 Geneticky podmíněné vs. získané (ethyl, cytostatika, peripartální, ...)

 Fenotyp je variabilní - hypokinetická nedilatovaná kardiomyopatie (HNDKMP)

 Patogenetické mutace bývají identifikovány u 25–55 % pacientů, většinou s 
autosomálně dominantním typem dědičnosti

 Mutace genu pro titin (TTN), lamin (LMNA), sarkomerické a desmosomální
mutace. Mutace v genech pro LMN, fosfolamban (PLN), RNA binding motif
protein 20 (RBM20) a filamin C (FLNC) jsou asociovány s četnějším vznikem KT 
a NSS

◦ Pro laminopatie publikován i kalkulátor pětiletého rizika NSS - https://lmna-risk-vta.fr



EBM u DKMP

 CAT, AMIOVIRT, DEFINITE, COMPANION a SCD-HeFT (2002-2005)

Desai AS et al. JAMA 2004;292:2874–2879 

31% snížení celk. mortality

p0,002

7% mortalita, 31% ARR 2%



DANISH

5%! za 5 let

Køber L et al. NEJM 2016; DOI: 10.1056/nejmoa1608029



Køber L et al. NEJM 2016; DOI: 10.1056/nejmoa1608029



Výsledky DANISH nelze extrapolovat na 

obecnou populaci s DKMP, protože:

 GDMT! (MRA jen v 50% v COMPANION, BB 70-80%, ACE-I 80-

90%), neexistovaly ARNI, SGLT2

 Studie DANISH (2016)

◦ pacienti s mediánem 64 let (skoro o 5-12 let starší, 52-60)

◦ 58% CRT

◦ 97% ACE-I, 92% BB, 60% MRA – těžko v klin. praxi

◦ Zahrnula jen pac. se zvýš. NT-proBNP: bias! (preferovali se pacienti se 

zvýš. rizikem smrti na SS než na NSS)

◦ Chyběla statistická síla detekovat non-inferioritu





Elming BM et al. Circulation 2017; DOI: 10.1161/CIRCULATIONAHA.117.028829



RF:

nevysvětlitelná 

synkopa, patogenní 

varianty v PLN, FLNC 

nebo RBM20, LGE při 

CMR, inducibilní SMKT 

při PSK

DKMP s mrEF (EF ≥40%) a 

nevysvětlitelnou synkopou:

ICD pacienti s PSK+ měli v 

80% správnou šok. terapii

vs. pacienti PSK- neměli 

žádnou KA



Ale…

 Původní studie ukazují 23-34% rel. snížení mortality, absolutní snížení 

rizika NSS v prim. prevenci bylo 6%–7% za 5 let

 70% pacientů randomizovaných k ICD nikdy v době sledování ve 

studii nedostalo výboj (73% MADIT II, 80% DEFINITE, 81% SCD-

HeFT)

 Roční výskyt maligních arytmií 7%...5%....3% (MADIT II, MADIT-CRT, 

MADIT-RIT): 2009-2011

 Četnost adekvátních výbojů je v současné době 1-3 na 100 

pacientoroků jak u ICHS tak i u DKMP při GDMT ACE/ARB, BB a 

MRA

 Zavedení SGLT2i a ARNI dále snížilo riziko NSS (patrně díky zlepšení 

fce LKS) – DAPA-HF (21% RRR), PARADIGM-HF (20% RRR)







1mil$ Q: stojí rizika ICD za ten 

benefit?

4-leté riziko komplikací

Pokud 2% pacientů ročně dostanou adekvátní ICD terapii 

(šok/ATP), pak po dobu životnosti současných přístrojů (12 let) ---

24%! 

a řada pacientů bez ICD tak zjevně zemře NSS!

 nutno lépe identifikovat riziko NSS



3 běžící mortalitní studie (ICD vs. Non-ICD)

 PROFID-EHRA (non-inferiority)

◦ 3600 pac. po IM, HFrEF, EF ≤35% na optim. GDMT

 BRITISH

◦ 1200 pac. s DKMP, CMR: +jizva, HFrEF, EF ≤35% na 
optim. GDMT

 CONTEMP-ICD

◦ 3300 pac., s ICHS i DMP, HFrEF, EF ≤35%, low-risk 
NSS, na optim. GDMT, vyloučeni jsou indikace k CRT



Younis A, Goldberger JJ, Kutyifa V, et al. Predicted benefit of an implantable cardioverter-

defibrillator: the MADIT-ICD benefit score. Eur Heart J 2021; 42:1676–1684.

https://is.gd/madit



Všichni pacienti s DKMP s inic. EF≤35%

RRR=23%

Zde vyloučeni pacienti, jimž se v průběhu

sledování zlepšila EF na 40% a více

RRR=35%

Demir E et al. Sci Rep 2025; DOI: 10.1038/s41598-025-09074-z

Observační data



Waiting, downgrady/reimplantace

HF-OPT Trial

90D: 46% (CI: 41%-50%) mělo EF >35%

180D: 68% (CI: 63%-72%) mělo EF >35%

360D: 78%

Veltmann C et al. EP Europace 2024; DOI: 10.1093/europace/euae102.368

Asi ½ pacientů u výměny nesplňuje indikační kritérium nízké EF

BioCONTINUE (280 pac., 37 center, 8 zemí, min. 2 roky follow-up po výměně CRT-D)

• Setrvalé KA mělo 5,7% (95%CI: 2,3–11,5%)…po projekci na 5 let: 

kumulativní incidence maligních arytmií 14%!

• Pacienti stále splňující kritérium EF nebo s KA měli riziko as 3x vyšší

Gras D et al. JICE 2022; DOI: 10.1007/s10840-022-01440-5



Závěry

 Farmakologická a přístrojová léčba hrají v léčbě pacientů s 
HFrEF komplementární úlohu

 Ačkoliv se incidence NSS snížila v důsledku optimální GDMT 
na polovinu (vs. před 20 lety), signifikantní počet pacientů je 
během životnosti současných ICD (12 let) ohrožen vznikem 
maligních arytmií

 Do doby publikace dalších RCTs je zapotřebí řídit se 
současnými indikačními kritérii

 Léčba ICD by měla být individualizována s ohledem na přání 
pacienta a jeho preference, široce diskutována s ohledem na 
možné komplikace a kalkulované riziko NSS a non-NSS 
mortality (přežití vs. QoL)


