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Náhlá srdeční smrt u strukturálně normálního 

srdce – primární arytmické syndromy 

Farmakoterapie a 

možnosti mapování a 

ablace 



Agenda 

• LQT 

• CPVT 

• Brugada 

• Idiopatická FiK 



Syndrom dlouhého QT 

 



Syndrom dlouhého QT 
Definice: 

 dědičná porucha charakterizovaná 
prodloužením QT intervalu spojená s 
rizikem maligních komorových 
tachykardií 

Klinické syndromy: 
• Romano-Ward syndrom (AD dědičnost) 

• Jervell-Lang-Nielsen syndrom (AR, 
hluchota) 

• Sporadické varianty 

• „Získaný“ syndrom dlouhého QT  
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CredibleMeds.org 



Farmakoterapie LQT 
BB – meta-analýza 

• Vyloučení léků s 

potenciálem k 

prodloužení QT 

• Betablokátory 

– I u pacientů s dg. LQT 

– IIA u nosičů 

patologické mutace  

• Kardiostimulace 

• ICD 

• Sympatektomie 

Ahn J, Plos One 2017 



Ne všechny BB a pacienti s LQT jsou stejní… 
BB – meta-analýza 

 

Ahn J, Plos One 2017 
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Ackerman M. HR 2017 



Katecholaminergní 

polymorfní komorová 

tachykardie (CPVT) 



CPVT 
• Katecholaminergní 

polymorfní komorová 

tachykardie 

• Spouštěná fyzickou či 

emoční zátěží 

• Dg. EKG při zátěži – 

bidirekční KES z LK 

• Geneticky mutace 

RYR2, CASQ2 



Flecainid v léčbě CPVT 

 

Watanabe et al Nat Med 2009; van der Werf C et al JACC 2011 



Terapie CPVT 
• Omezení sportu   I C 

• BB (nadolol?)   I C 

• ICD po KPCR  I C 

• BB i u nosičů genu   IIa C 

• Flecainin v případě neúčinnosti 

BB  IIa C 

• Ablační léčba?  
– Murakoshi J Arrhythm. 2016 Oct; 32(5): 404–410.  

ESC Guidelines 2015 



Brugada syndrom 



Brugada syndrom 
• Syndrom charakterizován elevacemi ST segmentu v 

pravostranných prekordiálních svodech (V1-V3), které 
nejsou způsobeny ischémií, iontovou dysbalancí či 
strukturálním srdečním onemocněním, a vysokým 
rizikem NSS 

• Incidence: 5-66/10 000, endemický výskyt - JV Asie  

• Vliv pohlaví 8:1 (muži:ženy), AD dědičnost 

• Organický nález na srdci je normální 
– kanálopatie“ – defekt na úrovni iontového kanálu 

– prodloužené HV vedení, zvýšená incidence síňových arytmií 

 

• Farmakoterapie: quinidine, v případě arytmické 
bouře isoprenalin 

 



Ablace arytmogenního substrát  

u Brugada syndromu 
• 9pts s Brugada 

syndromem a 

opakovanými FiK 

• Abnormální voltáž v 

oblasti epikardu 

RVOT 

• Ablace v této oblasti 

potlačila vyvolatelnost 

arytmií u 78%pts 

Nademanee K Circulation 2011;123:1270 





Ablace Brugada syndromu epikardiálně nad RVOT 



Idiopatická FiK 

 



„Short coupled variant of TdP“ 

Haissaguerre M Circulation 2002 

 



Ectopic beats originating from conduction system 
Idiopathic pVT/VF 

Při úspěšné ablaci  

velmi dobrá dlouhodobá  

úspěšnost  

 

Knecht 2009 JACC 

• 38pts s idiopatickou 

FiK, sledování 5 let, po 

reablaci bez recidivy 

FiK ani u jednoho 

pacienta. 



Strukturální abnormality u idiopatické fibrilace komor 

• 24pts s idiopatickou FiK 

• Mapování FiK pomocí 

multielektrodové vesty z povrchu 

hrudníku – dominantní zdroj u 37% 

• Endo/epi mapování ukázalo u 62% 

lokalizované strukturální změny, 

především epi (13±6cm2, 5%) 

• U 66% byly strukturální změny na 

stejných místech indintifikovaných 

pomocí mapování FiK 

• U pacientů bez strukturálních 

abnormalit byl zdroj z převodního 

systému 

 

Haissaguierre Circ EP 2018 



 

MMEPC  
Multifocal ectopic Purkinje-related premature contractions 



MMEPC  
Multifocal ectopic Purkinje-related premature contractions 

• Mutace v SCN5A genu vedoucí k 

poruše repolarizace Na kanálu 

• Typický EKG obraz junkčních a velmi 

četných KES z převodního systému 

asociovaných s dysfunkcí LK, 

síňovými arytmiemi a náhlou smrtí 

• Léčba: hydrochinidin 

• Možnosti ablace jsou omezené 

Laurent G J Am Coll Cardiol 2012;60:144–56 



41-letá pacientka s velmi četnou komorovou 

ektopií, 3x RF ablace KES z papilárních svalů 



Tawil – Andersen syndrom 
LQT 7 

• Mutation of KCNJ2 

– Ventricular ectopy, prolonged QT with 

prominent U wave 

– Low-set ears, small lower jaw (micrognathia), 

hypertelorism, syndactily, clinodactyly 

– hypokalaemic periodic paralysis 

• Treatment: 

– BB, flecainide, ICD 

 



Závěry 
• Předpokladem léčby je správné určení diagnózy 

• U většiny primárních arytmických syndromů 

možná specifická AA léčba 

• U některých lze snížit riziko arytmií modifikaci 

arytmogenního substrátu či eliminací spouštěcí 

ektopie 

– Idiopatická FiK, Brugada…  

 


