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Arytmie + synkopy + náhlá smrt

familiární výskyt

- syndrom dlouhého QT intervalu (LQT)

Hereditární arytmické syndromy

- katecholaminergní polymorfní komorová
tachykardie (CPVT)

- Brugada syndrom

- arytmogenní kardiomyopatie

Arytmie + synkopy + náhlá smrt
+

familiární výskyt

syndrom dlouhého QT intervalu (LQT)

Hereditární arytmické syndromy

polymorfní komorová
tachykardie (CPVT)

kardiomyopatie



Syndrom dlouhého 
QT intervalu

Brugada sy

Kanalopatie – primární elektrická onemocnění srdce

Brugada sy

Katecholaminergní
polymorfní komorová 
tachykardie (CPVT)

primární elektrická onemocnění srdce



Romano - Ward sy (1:2 000)

• prodloužení QT intervalu povrchového EKG 

• synkopy nebo i náhlá smrt na podkladě polymorfní komorové

tachykardie (torsades de pointes

Kongenitální syndrom dlouhého QT intervalu (LQTS)

!!!!!

tachykardie (torsades de pointes

Jervell - Lange-Nielsen sy (1:1,5 
• hluchota 

prodloužení QT intervalu povrchového EKG 

synkopy nebo i náhlá smrt na podkladě polymorfní komorové

pointes)

Kongenitální syndrom dlouhého QT intervalu (LQTS)

!!!!!

pointes)

(1:1,5 mln)



LQT syndrom podle 2022 ESC 

Nutno vyloučit sekundární příčinu 

LQT syndrom podle 2022 ESC Guidelines

vyloučit sekundární příčinu prodloužení QT intervalu.



EKG známky:     A. QTc (Bazett
460 
450 

B. QTc ve 4. min restituce zátěžového testu 
C. Torsades de pointes
D. Alternans T vlny
E. Dvouvrcholová T vlna ve 3 svodech

Diagnostické skóre LQTS -

E. Dvouvrcholová T vlna ve 3 svodech
F. Nízká tepová frekvence (děti)

Anamnéza   A. Synkopa při námaze

B. Vrozená hluchota
Rodinná an. A. Přímý příbuzný s jasnou dg. LQTS

B. Náhlá smrt v rodině ve věku do 30 let

Bazett)    480 ms 3
460 - 470 ms 2
450 ms u mužů 1

ve 4. min restituce zátěžového testu 480 ms 1
2
1

E. Dvouvrcholová T vlna ve 3 svodech 1

- Schwartz et al., 1993, 2011

E. Dvouvrcholová T vlna ve 3 svodech 1
F. Nízká tepová frekvence (děti) 0,5

A. Synkopa při námaze 2
mimo námahu 1

B. Vrozená hluchota 0,5
A. Přímý příbuzný s jasnou dg. LQTS 1

B. Náhlá smrt v rodině ve věku do 30 let 0,5





www.qtcalculator.orgwww.qtcalculator.org



Vedoucí příznak 

LQT1 – fyzická zátěž, skoky do vody 

LQT2 - silné akustické podněty

velmi často 

Vedoucí příznak - synkopa

fyzická zátěž, skoky do vody 

silné akustické podněty

velmi často křeče!!!



Nález patogenní mutace přináší 
zásadní informaci pro stratifikaci 

rizika a volbu terapie

Genetická diagnostika LQTS

Mutaci v některém z genů najdeme u cca 
70% pacientů s jasnou klinickou diagnózou

Nález mutace diagnózu potvrdí, 
ale nevyloučí.

přináší 
stratifikaci 

95 %

Genetická diagnostika LQTS

Mutaci v některém z genů najdeme u cca 
s jasnou klinickou diagnózou



5-leté riziko oběhové zástavy u neléčených LQTS pacientů

JACC 2018, vol. 71, No 15, 

leté riziko oběhové zástavy u neléčených LQTS pacientů

JACC 2018, vol. 71, No 15, April 17, 1663-71



Základem léčby jsou betablokátory

Ahn, et al, Plos One 2017
- metanalýza zahrnující 9727 LQT pacientů z 10 studií
- u LQT1 fungují atenolol, propranolol
- u LQT2 je účinný jen nadolol

- metoprolol nesnižuje riziko

V ČR neregistrované 
preparáty

Základem léčby jsou betablokátory

zahrnující 9727 LQT pacientů z 10 studií
propranolol, nadolol

nadolol

riziko u žádného genotypu



Katecholaminergní polymorfní 

komorová tachykardie komorová tachykardie 

(CPVT)

Katecholaminergní polymorfní 

komorová tachykardie komorová tachykardie 

(CPVT)



Katecholaminergní polymorfní komorová tachykardie 
CPVT

- vzácná autozomálně dominantně dědičná arytmie

- manifestace často dětském věku 

- vysoká letalita - u 80% pacientů symptomy do 40 let- vysoká letalita - u 80% pacientů symptomy do 40 let
- celková mortalita 30

- klidový elektrokardiogram zcela normální

!! Ergometrie !!

Katecholaminergní polymorfní komorová tachykardie 
CPVT

vzácná autozomálně dominantně dědičná arytmie

manifestace často dětském věku - synkopa při zátěži

u 80% pacientů symptomy do 40 letu 80% pacientů symptomy do 40 let
celková mortalita 30-50%

klidový elektrokardiogram zcela normální

!! Ergometrie !!



Ergometrie při CPVTErgometrie při CPVT



Bidirekční fenomén



Katecholaminergní polymorfní komorová tachykardie 
CPVT

- Je nejčastěji nerozpoznanou diagnózou u tzv. 
idiopatické fibrilace komor
z důvodu neprovedení zátěžového testu nebo jeho 
špatné interpretace Heart

polymorfní komorová tachykardie 
CPVT

Je nejčastěji nerozpoznanou diagnózou u tzv. 
idiopatické fibrilace komor
z důvodu neprovedení zátěžového testu nebo jeho 

Heart Rhythm 2019;16:1232–1239

Lietava et al. Sci Rep 2024;14:14089



Zátěžové EKG – ergometrieergometrie u KES



54 jedinců s komorovými extrasystolami
u 15 z nich zátěží indukované polymorfní KES

1x význ Mi reg, 2x ICHS dle SKG

3x arytmogenní KMP (1x PK, 2x LK) dle MRI

Ze zbylých 9 pacientů

5 hraniční pro dg CPVT 4 splňovali dg kritéria CPVT!!?!

54 jedinců s komorovými extrasystolami
zátěží indukované polymorfní KES

KMP (1x PK, 2x LK) dle MRI

Ze zbylých 9 pacientů

4 splňovali dg kritéria CPVT!!?!



Brugada syndromBrugada syndromBrugada syndromBrugada syndrom



Diagnóza Brugada

Brugadovské EKG typ 1

elevace bodu J ≥2 mm + negat T vlna 

alespoň v jednom z pravých prekordiálních

svodů V1, V2 

umístěných ve 2., 3. nebo 4. mezižebří 

Brugada syndromu

EKG typ 1

prekordiálních

J Am Coll Cardiol 1992;20: 1391–1396.

2., 3. nebo 4. mezižebří 



Brugada EKG typ IBrugada EKG typ I



LQT syndrom podle 2022 ESC 

!!Ajmalinový test doporučen 
pouze po oběhové zástavě!!

Ajmalinový test 
můžeme zvažovat

LQT syndrom podle 2022 ESC Guidelines



Arytmogenní kardiomyopatie 
Arytmogenní dysplazie pravé komory  
Arytmogenní kardiomyopatie pravé komory  

Geneticky podmíněné onemocnění srdečního svalu 
- postihující PK, LK nebo obě komory - postihující PK, LK nebo obě komory 
- charakterizované tukově-vazivovou přestavbou 
- která predisponuje k potenciálně letálním komorovým arytmií

2023 ESC Guidelines
Arbelo E, et al. Eur Heart J 2023;44(37):3503

kardiomyopatie ACM
dysplazie pravé komory  ARVD
kardiomyopatie pravé komory  ARVC

onemocnění srdečního svalu 
obě komory obě komory 
vazivovou přestavbou srdeční svaloviny

potenciálně letálním komorovým arytmií

Guidelines
J 2023;44(37):3503-3626.



Diagnóza arytmogenní KMP 
Corrado, et al. J Am Heart Assoc. 2021;10:e021987. DOI: 10.1161/JAHA.121.021987

LGE – late gadolinium enhancement

Pro diagnózu ACM je nezbytně nutná přítomnost 

KMP – Padovská kritéria
2021;10:e021987. DOI: 10.1161/JAHA.121.021987

enhancement – pozdní sycení dle MR

přítomnost alespoň 1 kritéria z kategorií I. a II.



KES – RVOT vs. nonRVOT vs. non-RVOT

• tvar BLRTw
• osa dolů
= výtokový trakt PK= výtokový trakt PK
= spíše benigní



Překryvné syndromy? Progrese z AKMP do DKMP?Překryvné syndromy? Progrese z AKMP do DKMP?



Genetické vyšetření zpřesní primární prevenci NSS u DKMP a AKMPGenetické vyšetření zpřesní primární prevenci NSS u DKMP a AKMP



Závěrem – jak nepřehlédnout arytmický syndrom

- popis QT intervalu je nedílnou součástí hodnocení EKG

- zátěžový test – ergometrie –
vyšetřením – adrenergně indukované polymorfní KES

- neobejdeme se bez MR srdce

- a také genetické vyšetření přináší klíčové informace nejen 
pro diagnózu ale také rizikovou stratifikaci

jak nepřehlédnout arytmický syndrom

je nedílnou součástí hodnocení EKG

– je důležitým arytmologickým
indukované polymorfní KES

MR srdce

přináší klíčové informace nejen 
rizikovou stratifikaci



Tel.: 53223 2980 

Kardiogenetická ambulance IKK FN Brno

Rádi vyšetříme pacienty:
- s četnými KES
- s podezřením na prodloužený QT interval či 
- s náhlým úmrtím v rodině

Tel.: 53223 2980 
– s. Tereza Chlupová – objednání k vyšetření

kardiologii a genetickou konzultaci 

Prof. MUDr. Tomáš Novotný, Ph.D.
MUDr. Irena Andršová, Ph.D.

MUDr. Kateřina Helánová, Ph.D.

Tel.: 53223 2980 

ambulance IKK FN Brno

s podezřením na prodloužený QT interval či Brugada syndrom

Tel.: 53223 2980 
objednání k vyšetření včetně návaznosti na dětskou 

kardiologii a genetickou konzultaci 

Prof. MUDr. Tomáš Novotný, Ph.D.
MUDr. Irena Andršová, Ph.D.

MUDr. Kateřina Helánová, Ph.D.


