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Jak na vzácnější typy KMP? 
Pohled arytmologa 

• Diagnostika  

– Má pacient specifický typ KMP? Je přítomen 

arytmogenní substrát? 

 

• Riziková stratifikace 

– Jak vysoké je riziko maligních komorových 

tachykardií? 



Diagnostika 



Diagnostický postup u pacienta se setrvalou KT 
(upraveno z doporučených postupů ESC 2015) 

Anamnéza srdečního onemocnění (angina pectoris, námahová dušnost) 

Rodinná anamnéza NSS (věk<35 let) 

EKG během arytmie a při sinusovém rytmu 

ECHO 

Akutní IM 

Anamnéza IM se známkami 

ischemie 

Suspekce na ICHS 

Jiné organické srdeční 

onemocnění (chlopenní 

vada, DKMP, sarkoidosa) 

Absence srdečního 

onemocnění 

(idiopatická KT) 

Urgentní SKG a kompletní 

revaskularizace 

ICHS nepravděpodobná/vyloučena: 

-další vyšetření (holter, ergometrie, 

MRI, CT, biopsie, 

elektrofyziologické, genetické vyš.) 

Specifická terapie dle 

základního onemocnění  

Konzultace/odeslání pacienta do kardiocentra ke zhodnocení:  

•rizika NSS, indikace k ICD a ablaci, ev. nasazení antiarytmik 



Diagnostika neischemických 

KMP 
• Genetické vyšetření, laboratorní 

diagnostika 

• Zobrazovací metody (echo, CT, MRI) 

• Biopsie, hemodynamické vyšetření, 

angiografie 

 
 

RV 

LV 

 

• Funkční diagnostika arytmogenního substrátu 

– Neinvazivní – EKG, holter, SAECG… 

– Invazivní 

• Programovaná stimulace komor  

• Elektroanatomické mapování 



Riziková stratifikace pomocí MRI 

• 399pts bez dysfunkce LK 

• Prům. EF LK 50%, 25% 

má LGE na MRI 

• Cíl NSS či resuscitovaná 

oběhová zástava 

• Follow up 4.6 roků 

• Nález LGE výrazně 

zvýšil riziko NSS či 

KPCR (18% vs 2%, HR 

9.2, p<0,001) 

 

Halliday BP, Circulation 2017 



Programovaná stimulace 

komor 
• Indukce arytmií pomocí 

série extrastimulů 

• Indukce:  

– monomorfní KT specifický 

reentry 

– Indukce pKT/FiK je 

považována za nespecifickou 

(FiK lze indukovat u 10% 

zcela zdravých lidí) 

• Prognostický význam 

pozitivního nálezu? 



Invazivní diagnostika arytmogenního substrátu 

3D elektroanatomické mapování 

• Sekvenční snímání 

potenciálů z 

endo/epikardu 

mapovacím katetrem 

• Hodnocení: 

– Voltáže 

– Charakteru signálů 

(fragmentace, pozdní 

potenciály) 



Riziková stratifikace 

 

 
Prediction is very difficult, especially if it is about 

the future.  

     Niels Bohr 



Prevence NSS u pacientů se 
strukturálním onemocněním srdce 



Primární prevence  - SCD Heft Trial 

• 2521 pts s EF LK <35% 

• 48% Neischemická 

KMP 

• Randomizováni: 
– Konvenční terapie CHSS 

– Konvenční terapie + amio 

– Konvenční terapie + ICD 

• ICD ↓riziko úmrtí o 23% 

• Nebyl rozdíl v etiologii 

srdečního selhání 

Bardy NEJM 2005 



DANISH trial  
All-cause mortality 

• 1116pts with nonischemic 

CMP randomized  

– ICD 556pts 

– control 560pts 

• Follow up 67months 

 

• Primary prophylactic ICD 

did not reduce the primary 

endpoint of long-term all-

cause mortality. 

 

 

Kober L, NEJM 2016  



Riziková stratifikace NICM 
Guidelines 2017 

Al Khatib SM, et al. JACC 2017 



Limitace rizikové stratifikace 

založené primárně na EF LK 

• Jak postupovat u pacientů s primárním 

postižením pravé komory? 

• Jak na specifické typy KMP s vysokým 

rizikem NSS? 

• Jak postupovat u pacientů s hraniční 

funkcí LK (35-50%)  

– 70% nemocných s NSS mají EF>35% 

 

 



Mutace Lamin A/C 
• 5-8% familiárních KMP 

• Klinicky: progresivní DKMP s AVB 

a arytmiemi, možná kombinace s 

svalovou dystrofií a progerií 

• Náhlá smrt je nečastějším 

projevem onemocnění (46%), 

objevuje se ještě před rozvojem 

systolické dysfunkce 

• Rizikové faktory asociované s 

SCD: 
– EF <45%, muž, nonmissesense mutace, 

prodloužené PR 

 

 

 

van Rijsingen et al JACC 2012 

Hasselberg N et al Europace 2014 



Riziková stratifikace - HKMP 

>6% rizika NSS/5 let 

• Implantace ICD 

doporučen 

4-6% rizika NSS/5 let 

• Implantace ICD lze 

zvážit 

<4% rizika NSS/5 let 

• Implantace se 

spíše nedoporučuje 

 

Pro pacienty od 16 let 

věku 

Není vhodný pro 

střádavé choroby 

http://doc2do.com/hcm/webHCM.html 



Arytmogenní kardiomyopatie 

pravé komory (ARVC) 
• Vrozené srdeční onemocnění 

charakterizováno fibrolipomatózní 

přeměnou svaloviny pravé komory a 

paroxysmy komorových tachykardií 

• Nejčastěji bývají postiženy oblasti 

výtokového traktu, laterální stěny a 

hrotu pravé komory – „trojúhelník 

dysplazie“1 

 

IKE 
M 

+ 
1Corrado, Heart 2000 
2Corrado JACC 2008 

• Stanovení diagnosy ARVC může být v některých případech obtížné, ze 

zobrazovacích technik je používáno ECHO, magnetická rezonance (MRI) 

či nověji elektroanatomické (EA) mapování2 



Riziková stratifikace ARVC 

 

Corrado EHJ 2015 



Riziková stratifikace ARVC 

 

Corrado EHJ 2015 



Arytmogenní KMP levé komory 
Mutace v genu pro desmoplakin 

 
RV 

0.51 mV      Bi      12.21 mV 

       

     2.05   3.95 

Electroanatomical voltage endocardial maps 

LV (RAO view)                          RV (PA view) 

Voltage epi map in INF view 

Late potentials (150-200ms beyond QRS onset) Long S-QRS duration 



Sarkoidóza 

 

Right 

ventricle 

Left 

ventricle 

 

Koplan BA, Heart Rhythm 2006 



Riziková stratifikace  
Sarkoidoza 

• 76pts a potvrzenou 

extrakardiální sarkoidózou 

• 11% inducibilní KT při PSK » 

ICD 

• Nižší průměrná EF LK v 

inducibilní skupině (36.4±4.2% 

versus 55.8±1.5%) 

• Follow up 5 let 

• 75% (6/8) inducibilních 

pacientů mělo KT či zemřelo 

 

 Potenciál pro screening kardiálního postižení u pacientů s prokázanou  

sarkoidózou ale bez známého kardiálního postižení? 

Al Khatib SM, et al. JACC 2017 



Závěry 

• Neischemické KMP mají výrazně variabilní arytmogenní 

substrát, který závisí základním onemocnění, časté je 

jeho epikardiální uložení 

• Kritické je přesné určení typu KMP (MRI, genetika) 

• Riziková stratifikace NSS založená pouze na EF LK 

(<35%) u neischemických KMP není dostačující 

• V případě familiárních KMP je třeba vyšetřit rodinné 

příslušníky 

• Vzhledem ke komplexnosti problematiky je vhodná 

centralizace péče na specializovaná pracoviště 


