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SOUHRN

Náhlá srdeční smrt (SCD) je nejobávanějším z projevů hypertrofi cké kardiomyopatie (HCM) a může být i prv-
ní a jedinou manifestací HCM. Souhrnný článek se zabývá vývojem epidemiologie a pohledem na patofyzi-
ologii SCD u pacientů s HCM a současnými možnostmi stratifi kace rizika SCD v primární prevenci SCD u pa-
cientů s HCM. Detailně se věnujeme jednotlivým rizikovým faktorům SCD, sportovní aktivitě u pacientů 
s HCM, výhodám a komplikacím implantabilních kardioverterů-defi brilátorů u této skupiny pacientů.

© 2025, ČKS.

ABSTRACT

Sudden cardiac death (SCD) is the most feared complication of hypertrophic cardiomyopathy (HCM) and can 
be the fi rst and only manifestation of HCM. Our review focuses on the evolution of epidemiology and patho-
physiology of SCD in HCM patients, with an emphasis on current risk stratifi cation options for the primary 
prevention of SCD in HCM. It provides a detailed overview of the individual risk factors of SCD, the benefi ts 
and potential risks of physical activity, as well as the benefi ts and complications of implantable cardioverter-
-defi brillators in patients with HCM.
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Úvod

Náhlá srdeční smrt (sudden cardiac death, SCD) je nejobá-
vanějším z projevů hypertrofi cké kardiomyopatie (HCM) 
a může být i první a jedinou manifestací HCM. Identifi ka-
ce pacientů ve zvýšeném riziku SCD je integrální součástí 
komplexní péče o tuto skupinu pacientů vzhledem k mož-
nosti její účinné prevence implantací implantabilního 
kardioverteru-defi brilátoru (ICD). Přístup k odhadu rizika 
SCD se neustále vyvíjí, stejně jako incidence SCD samotné. 
V našem přehledovém článku přinášíme současný souhrn-
ný pohled na výskyt, patofyziologii a možnosti odhadu ri-
zika SCD včetně detailního pohledu na jednotlivé rizikové 
faktory SCD (obr. 1).

Epidemiologie SCD u HCM

Prognóza pacientů sledovaných s HCM se v průběhu času 
výrazně mění. V posledních dvaceti letech došlo kombina-
cí implementace efektivních léčebných strategií u vysoce 
rizikových pacientů a zároveň vyšším záchytem nízce ri-
zikových skupin pacientů s méně vyjádřeným fenotypem 
k výraznému snížení morbidity i mortality publikovaných 
kohort HCM. Zásadní podíl na tomto vývoji má snížení ri-
zika SCD, přestože se jedná o komplikaci méně častou než 
např. fi brilace síní či progresivní srdeční selhání.1 Historic-
ké práce (zejm. kazuistická sdělení a série kazuistik) uvá-
děly vysokou incidenci SCD a např. v originální práci Euge-
na Braunwalda, ze které vychází samotná diagnóza HCM 
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(tehdy nazývaná tzv. idiopatická hypertrofi cká subaortál-
ní stenóza), zemřeli náhlou smrtí dva ze 64 pacientů.2,3 
Vývojem incidence SCD se zabývala metaanalýza zahr-
nující všechny soudobé (do listopadu 2021) publikované 
studie s daty o SCD u pacientů s HCM (celkem 98 studií). 
Na základě statistické analýzy bylo možné stanovit nejen 
celkovou incidenci SCD (0,43 %/rok), ale především její 
vývoj v různých časových obdobích od roku 1985 do roku 
2020. Tento časový faktor hraje významnou roli, proto-
že globální incidence SCD díky lepším diagnostickým 
a především terapeutickým možnostem (implantace ICD 
po roce 2000) postupně klesá, a to z 0,73 %/rok v letech 
1985–2000 na 0,32 % v letech 2015–2020. Tento pokles 
byl zaznamenán celosvětově, byť se v různých regionech 
absolutní incidence SCD i její relativní pokles lišil. Nejvyš-
ší incidence SCD byla zaznamenána v Asii (kde výrazně 
méně často implantují ICD), nejnižší poté ve Spojených 
státech amerických (USA) po roce 2010. Kromě časové pe-
riody a geografi ckého regionu se incidence SCD lišila i při 
stratifi kaci dle věku – pediatričtí pacienti byli ve vyšším 
riziku než dospělí (1,09 %/rok vs. 0,43 %/rok), nejmenší 
riziko SCD měli pacienti starší 60 let (0,31 %/rok). Jistou 
limitaci určení incidence SCD představuje možný selekční 
bias přítomný u většiny zahrnutých studií – jedná se o stu-
die provedené v terciárních centrech, a nemusí tak přesně 
reprezentovat celkovou populaci pacientů s HCM.4 

Přes relativně nízkou a klesající absolutní incidenci je 
SCD jako komplikace HCM stále jednou z nejčastějších 
odhalených příčin SCD u mladých pacientů. Celková in-

cidence SCD v této populaci se ve studiích pohybuje nej-
častěji v rozmezí 1–2 případy na 100 000 obyvatel/rok.5 
U mladých nesportovců (do 35 let) je HCM zodpovědná za 
zhruba 8 % případů SCD s podobným zastoupením jako 
arytmogenní kardiomyopatie pravé komory (ARVC), ka-
nálopatie, ischemická choroba srdeční (ICHS) či myokardi-
tida. Určení přesného procentuálního zastoupení jednot-
livých příčin SCD je však vzhledem k vysoké heterogenitě 
studií značně obtížné až nemožné. Tato heterogenita je 
výrazně patrná např. při srovnání nejčastějších příčin SCD 
u mladých pacientů napříč regiony. V USA je reportovaný 
podíl HCM na SCD významně vyšší než v Evropě (21 % vs. 
8 %), významně odlišná data pak udávají studie z Itálie, 
ve kterých je významně vyšší zastoupení ARVC. Ve shodě 
s časovým trendem v celé populaci pacientů s HCM se in-
cidence SCD u mladých nesportovců v čase snížila (z 10 % 
v letech 1990–2009 na 3,9 % v letech 2010–2020).6 SCD 
u mladých sportovců je společně s dalšími aspekty spor-
tovní aktivity diskutována v samostatném oddílu „Sport 
a HCM“ tohoto článku. Ve vyšších věkových kategoriích 
významně stoupá podíl ICHS a dramaticky stoupá i abso-
lutní incidence SCD jako takové. Přesto je zastoupení HCM 
jako příčiny SCD v populaci mezi 35 a 50 roky nezanedba-
telné a zůstává jednou z nejčastějších identifi kovatelných 
etiologií (9 % v dánské studii z let 2007–2009).7 Riziko SCD 
se ale významně liší u jednotlivých pacientů s HCM, a to 
vzhledem k výrazně heterogenní manifestaci onemocnění 
a nerovnoměrné přítomnosti rizikových faktorů, což vy-
žaduje přísně individuální přístup k stratifi kaci rizika SCD.

Obr. 1 – Přístup k prevenci náhlé srdeční smrti u pacientů s hypertrofi ckou kardiomyopatií. ACC/AHA – American College of Cardiology/Ame-
rican Heart Association; EF LK – ejekční frakce levé komory; ESC – European Society of Cardiology; HCM – hypertrofi cká kardiomyopatie; ICD 
– implantabilní kardioverter-defi brilátor; LGE – pozdní sycení gadoliniem; LVOT– výtokový trakt levé komory; MLWT – maximální tloušťka 
stěny levé komory; MR – magnetická rezonance; nsKT – nesetrvalé komorové tachykardie; SCD – náhlá srdeční smrt. * U pacientů s vysokým 
rizikem SCD po detailním vysvětlení přínosů a rizik, ** u pacientů s nízkým rizikem SCD, mírným fenotypem HCM a absencí obstrukce LVOT.

Senzitivita

Specificita
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Patofyziologie

Mechanismy vedoucí ke komorovým arytmiím u pacien-
tů s HCM jsou pravděpodobně multifaktoriální a liší se 
u jednotlivých pacientů, což přispívá k obtížné identifi -
kaci pacientů ve zvýšeném riziku SCD. Morfologickým 
podkladem HCM je hypertrofi e kardiomyocytů a jejich 
dezorganizované uspořádání se zvýšenou mírou inter-
sticiální fi brózy, mikrovaskulární postižení arteriol a do 
různé míry vyjádřená náhrada kardiomyocytů fi brózní 
tkání.2 V terénu fi brózní tkáně/jizvy mohou vznikat oblas-
ti pomalého vedení, které umožňují vznik re-entry okru-
hu. Rozsah fi brózy a složení jizvy (velikost jádra, velikost 
přechodové zóny a kanály z přechodové zóny) predikují 
riziko SCD a inducibilitu komorových arytmií při progra-
mované stimulaci komor.8,9 Roli může hrát i abnormální 
regulace autonomním nervovým systémem, která může 
způsobit zvýšenou automaticitu a vyvolávat komorové 
arytmie při fyzické zátěži. Přispívajícím patofyziologickým 
faktorem pak může být i ischemie myokardu při remo-
delaci a dysfunkci arteriol a zvý š ených metabolických ná-
rocích hypertrofi cké ho myokardu, zejména v přítomnosti 
obstrukce ve výtokovém traktu levé komory (LVOT).10 Při 
elektrofyziologickém vyšetření byla v oblastech hypertro-
fi e identifi kována významně snížená bipolární regionální 
voltáž, prodloužené vedení a bloky vedení a frakcionova-
né endokardiální potenciály, což může přispívat ke zvýše-
né elektrické nestabilitě myokardu.11 Elektrické abnorma-
lity pacientů s HCM je možno pozorovat i při podrobném 
neinvazivním elektrofyziologickém mapování elektrokar-
diografi í (EKG), výpočetní tomografi í/magnetickou rezo-
nancí (CT/MR) srdce a při 128bodovém povrchovém ma-
pování s rekonstrukcí voltážových a aktivačních map při 
kterém mají pacienti s HCM větší disperzi komorové ak-
tivace (ventricular activation dispersion) v bazálních seg-
mentech, vyšší unipolární voltáž a větší disperzi voltáže 
a další abnormality jako opožděné a disperzní vedení či 
repolarizaci, často zvýrazněné fyzickou aktivitou.12 Klinic-
ky se u pacientů s HCM ze závažných arytmií vyskytují jak 
setrvalé monomorfní komorové tachykardie, tak fi brilace 
komor. Fibrilace komor byla tradičně považována za čas-
tější, v recentních publikacích byly ale setrvalé komorové 
tachykardie při interogaci ICD častější. Setrvalé komorové 
tachykardie vznikají pravděpodobně na podkladě reentry 
okruhů a obvykle dobře reagují na antitachykardický pa-
cing (ATP).13 Komorovým arytmiím často předchází supra-
ventrikulární tachykardie – nejčastěji sinusová tachykar-
die nebo fi brilace síní s rychlou odpovědí komor a fyzická 
aktivita, které mohou sloužit jako spouštěč maligních 
arytmií.14 Kromě tachyarytmií se u pacientů s HCM mo-
hou vyskytnout i závažné a život ohrožující bradyarytmie, 
včetně kompletní atrioventrikulární (AV) blokády, asysto-
lie a bezpulsové elektrické aktivity.15

Současné doporučené postupy

V současnosti existují dva hlavní přístupy k rizikové strati-
fi kaci pacientů s HCM v primární prevenci SCD. Prvním je 
model Evropské kardiologické společnosti (ESC), poprvé 
představený v roce 2014 a zároveň uvedený do doporuče-
ných postupů pro diagnostiku a terapii HCM a následně 

i v upravené současné verzi v doporučených postupech 
pro diagnostiku a léčbu kardiomyopatií z roku 2023.15 
Tento model je založen na použití kalkulátoru k odha-
du absolutního rizika SCD v následujících pěti letech (ESC 
HCM SCD Risk Score). Druhým přístupem je model ame-
rický (American Heart Association/American College of 
Cardiology, AHA/ACC), založený na hodnocení přítom-
nosti velkých a dodatečných rizikových faktorů.16 Ame-
rický model však ve své nejnovější verzi z roku 2024 oba 
přístupy kombinuje a po určení velkých a malých riziko-
vých faktorů doporučuje i použití modelu evropského.16 
Stratifi kace SCD u pacientů s HCM je také řešena v evrop-
ských doporučených postupech pro diagnostiku a léčbu 
komorových arytmií a SCD z roku 2022, které nicméně 
s určitými modifi kacemi vycházejí z již zmíněného mode-
lu ESC HCM SCD Risk Score a v běžné klinické praxi nemají 
významné využití.17 Některé informace v  guidelines ESC 
pro diagnostiku a léčbu komorových arytmií a SCD z roku 
2022 považují autoři tohoto článku (v souladu s přední-
mi světovými experty na HCM) za kontroverzní – zejména 
přítomnost patogenní sarkomerické mutace nebo abnor-
málního krevního tlaku (TK) při zátěži jako rizikového 
faktoru SCD. Pro tyto „rizikové faktory“ není ani v době 
vzniku tohoto článku dostatečně robustní evidence, přes-
to jsou ve zmiňovaných guidelines ve třídě doporučení IIa 
(tedy v nejvyšší třídě doporučení v implantaci ICD v pri-
mární prevenci).15–17

Evropský model
Evropský model je rovnicí využívající rizikové faktory 
jako proměnné k výpočtu kvantitativního odhadu rizika 
SCD v následujících pěti letech a je dostupný jako online 
kalkulátor na https://doc2do.com/hcm/offl ine/webHCM.
html. Pacienty poté dle odhadu absolutního rizika SCD 
dělí do tří kategorií – nízké, střední a vysoké riziko. Pa-
cientům v nízkém riziku (< 4 % za pět let) by neměla být 
implantace ICD doporučena, u pacientů ve středním rizi-
ku může být implantace ICD zvážena (třída doporučení 
IIb) a u pacientů ve vysokém riziku (≥ 6 % za pět let) by 
implantace ICD měla být zvážena (třída doporučení IIa). 
V současných doporučených postupech z roku 2023 byl 
původní model ponechán, u pacientů v nízkém riziku SCD 
je ale nově doporučeno posoudit přítomnost dalších pre-
diktorů SCD, konkrétně extenzivního (> 15%) pozdního 
vychytávání gadolinia (late gadolinium enhancement, 
LGE), a nízké ejekční frakce levé komory (< 50 %). Pokud 
je jeden z těchto faktorů přítomen, implantace ICD může 
být zvážena. Zvlášť je dodatečně zmíněn ještě jeden po-
tenciální prediktor SCD, a to přítomnost apikálního aneu-
rysmatu levé komory. Dle doporučení ESC by se implanta-
ce ICD neměla řídit jen samotnou přítomností apikálního 
aneurysmatu, ale měl by být vypočítán odhad rizika SCD 
doporučeným modelem. Podrobněji je současné postave-
ní apikálního aneurysmatu jako prediktoru SCD popsáno 
v samostatném oddílu tohoto článku.15

Praktické poznámky k používání kalkulátoru ESC 
rizika SCD u pacientů s HCM
Kalkulátor by měl být používán za dodržení některých 
podmínek a za použití přesně defi novaných pojmů. Stra-
tifi kace za použití kalkulátoru by měla být provedena 
u všech pacientů s HCM při záchytu onemocnění a násled-
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ně v pravidelných intervalech každé 1–2 roky a vždy při 
změně klinického stavu pacienta. Kalkulátor je určen pro 
pacienty starší 16 let, pro mladší pacienty by měl být po-
užit kalkulátor pro pediatrickou populaci – ESC HCM Risk 
Kids. Kalkulátor by také neměl být využíván pro pacienty 
s tzv. fenokopiemi HCM, protože tito pacienti nebyli při 
vývoji kalkulátoru do kohort zahrnuti. Vyloučeni byli i pa-
cienti po alkoholové septální ablaci či myektomii a vrcho-
loví sportovci.

Při používání kalkulátoru je důležité znát defi nice ri-
zikových faktorů, které jsou v kalkulátoru použity. Pozi-
tivní rodinná anamnéza je defi nována (dle ESC) jako vý-
skyt SCD u prvostupňového příbuzného do 40 let věku 
nebo SCD u příbuzného se stanovenou diagnózou HCM. 
Maximální tloušťka stěny LK (maximum left ventricular 
thickness, MLWT) je defi nována jako největší tloušťka 
anterosepta, posterosepta, laterální nebo zadní stěny 
měřená v úrovni mitrální chlopně, papilárních svalů nebo 
apexu v parasternální projekci na krátkou osu. Maximální 
rozměr MLWT, který lze do kalkulátoru zadat, je 35 mm. 
Data pro pacienty s větší MLWT jsou omezená, podrob-
něji bude rozvedeno dále v článku. Rozměr levé síně je 
měřen pomocí M-módu nebo 2D echokardiografi e z pa-
rasternální projekce na dlouhou osu. Maximální gradient 
v LVOT může být měřen z apikální tří- nebo pětidutinové 
projekce a jedná se o maximální gradient (PG) naměře-
ný v klidu nebo po provokaci Valsalvovým manévrem. 
Kalkulátor tedy nezahrnuje pacienty s PG provokovaný-
mi jinými způsoby (např. nitráty, izoprenalin nebo fyzic-
ká zátěž). Nesetrvalá komorová tachykardie zahrnuje 3 
a více komorových stahů s frekvencí > 120/min na nejmé-
ně 24hodinovém EKG holterovském monitorování. Horní 
hranice délky monitorace není stanovena a množí se prá-
ce s prodlouženým ambulantním monitorováním arytmií, 
které bude v budoucnu nutné zohlednit.15,18

Americký model
Základem současného přístupu k rizikové stratifi kaci pa-
cientů s HCM v primární prevenci SCD je model vycházejí-
cí z přítomnosti jednotlivých rizikových faktorů, který byl 
poprvé představený v roce 2003 ve společných doporuče-
ných postupech ACC a ESC. V prvním kroku se doporučuje 
zhodnotit přítomnost následujících rizikových faktorů – 
rodinná anamnéza SCD, masivní hypertrofi e levé komory 
(MLWT ≥ 30 mm), nevysvětlená synkopa, přítomnost api-
kálního aneurysmatu a systolická dysfunkce LK (ejekční 
frakce levé komory [EF LK] < 50 %). V poslední verzi z roku 
2024 je po identifi kaci rizikových faktorů doporučeno po-
užití současného kalkulátoru ESC za účelem komunikace 
odhadu absolutní míry rizika SCD s pacientem. Po disku-
si s pacientem je poté implantace ICD doporučována již 
od přítomnosti ≥ 1 z velkých rizikových faktorů. Kromě 
tzv. velkých rizikových faktorů by měla být posouzena 
i přítomnost nesetrvalých komorových tachykardií (nsKT) 
a extenzivního LGE dle MR, a pokud jsou přítomny, může 
být implantace ICD zvážena (třída doporučení IIb). Opro-
ti modelu ESC tak model ACC/AHA za velký rizikový fak-
tor považuje přítomnost apikálního aneurysmatu a liší se 
v přístupu k dysfunkci levé komory (která je v algoritmu 
ESC zvážena až v případě, že nemá pacient kalkulované 
riziko ≥ 4 %). Naopak systém ACC/AHA nepočítá s věkem 
pacienta, obstrukcí LVOT ani rozměrem levé síně.16

Srovnání evropského a amerického přístupu
Dlouhou dobu panuje mezi odborníky debata o tom, 
který z přístupů ke stratifi kaci pacientů v riziku SCD je 
přesnější. Do současné doby neexistuje prospektivní 
randomizovaná studie, která by mohla tuto otázku jed-
noznačně zodpovědět, existuje ale celá řada retrospek-
tivních nepřímých srovnání. Z těchto dat vyplývá vyšší 
senzitivita amerického modelu za cenu nižší specifi city. 
Logickým důsledkem strategie ACC/AHA stratifi kace 
rizika SCD je vyšší míra implantace ICD v USA (zhruba 
o 20 %). Při zahrnutí pouze vysoce rizikové kategorie 
modelu ESC (odhad pětiletého rizika SCD ≥ 6 %) je senzi-
tivita v identifi kaci SCD pouze 33 % oproti více než 90 % 
u modelu ACC/AHA. Na druhou stranu specifi cita v kate-
gorii vysokého rizika byla u modelu ESC vyšší (92 % vs. 
78 %). Většina srovnání amerických autorů ale nezahr-
nuje středně rizikovou kategorii dle modelu ESC, u kte-
ré je možno ICD zvážit.2,19 V naší vlastní recentní pilotní 
studii, zahrnující 505 pacientů a srovnávající model ESC 
(střední plus vysoké riziko, tzn. odhad pětiletého rizika 
SCD ≥ 4 % ) s modelem ACC/AHA byla senzitivita mode-
lů 71 % (ESC), resp. 77 % (ACC/AHA) a specifi cita 89 % 
(ESC), resp. 71 % (ACC/AHA).20 Ani v pediatrické popula-
ci neexistuje dokonalý systém a používají se analogické 
individuální prediktory SCD jako u dospělých a online 
kalkulátory se suboptimální senzitivitou a specifi citou 
(HCM Risk Kids, PRIMaCY).21–23

Prediktory SCD

V následující části přehledu se zaměříme na jednotlivé 
rizikové faktory SCD u pacientů s HCM. Z důvodu pře-
hlednosti je dělíme do tří kategorií: zavedené (již delší 
dobu používané rizikové faktory), nové (rizikové faktory 
uvedené do některého nebo obou stratifi kačních systémů 
v posledních letech s vyvíjející se evidencí) a emerging (ri-
zikové faktory na úrovni výzkumu).

Zavedené rizikové faktory SCD

Věk
Ve vyšším relativním riziku SCD se nacházejí zejména 
mladí pacienti (mladší 35 let) a s přibývajícím věkem 
zřejmě riziko SCD (specifi cky vázané na HCM) klesá.24,25 
Zároveň u starších pacientů stoupá riziko alternativních 
příčin SCD, a to zejména ICHS. Na druhou stranu je po-
třeba uvést, že průměrný čas od implantace ICD v pri-
mární prevenci SCD do první adekvátní terapie je často 
dlouhý – u 65 % pacientů po více než pěti letech od im-
plantace, a u 36 % dokonce po více než deseti letech od 
implantace ICD. Průměrný věk v době prvního adekvát-
ního výboje ICD se pohybuje okolo 40 let.26,27 Maligní 
komorové arytmie na podkladě HCM tak pacienty mo-
hou ohrožovat v průběhu celého života, byť po 60. roce 
života jsou minoritní příčinou úmrtí.28 Roli hraje i věk 
v době diagnózy. Pacienti s diagnostikovanou HCM mezi 
40. a 60. rokem života umírají častěji z důvodu srdeční-
ho selhání než náhlé smrti, pacienti s diagnostikovanou 
HCM po 60. roku života umírají kromě srdečního selhání 
často z jiných než kardiovaskulárních příčin.29 Věk také 
významně interaguje s ostatními rizikovými faktory SCD, 
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zejména s přítomností nsKT, významnou hypertrofi í LK 
a nevysvětlenou synkopou.25,30,31

Pohlaví
Vzhledem k převážně autosomálně dominantní (AD) 
formě dědičnosti sarkomerické HCM by předpokládané 
zastoupení pohlaví u pacientů s HCM mělo být vyrovna-
né. Ve studiích jsou však ve vyšší míře zastoupení muži 
a také věk či symptomatologie v době diagnózy se mezi 
pohlavími liší. U žen je HCM průměrně diagnostikována 
o 6 až 13 let později než u mužů a ženy mají při iniciální 
evaluaci pokročilejší symptomy srdečního selhání. Dopo-
sud není jasné, zda jsou tyto rozdíly dané nižší penetrancí 
u ženského pohlaví, poddiagnostikováním choroby, poz-
dější manifestací či jiným vlivem. V úvahu připadá i ne-
aktuálnost modelu mendeliánské dědičnosti a fakt, že 
HCM pravděpodobně není monogenním a striktně AD 
dědičným onemocněním.32–34 Stran výskytu SCD však mezi 
pohlavími rozdíl prokázán nebyl a neliší se ani míra im-
plantace ICD v primární prevenci SCD.35

Maximální tloušťka stěny levé komory
Tradiční pohled na MLWT předpokládá, že se zvyšující-
mi se hodnotami MLWT stoupá riziko SCD. V americkém 
modelu predikce SCD je masivní hypertrofi e (≥ 30 mm 
v jakémkoliv segmentu) indikací k implantaci ICD. Původ-
ní kritéria z roku 2011 vycházejí z dat, která ukazovala 
asociaci zvýšené MLWT se SCD, a dalších studií, ve kte-
rých byla asociace významná pouze nad hraniční hodnotu 
30 mm.36–40 Již v době publikace doporučených postupů 
nebyla data zcela jednoznačná a ne všechny studie aso-
ciaci MLWT s SCD prokázaly, a to zejména při absenci 
dalších rizikových faktorů.37,41 Evropský model započítá-
vá MLWT hned dvakrát (jednou lineárně a jednou kva-
draticky) a odráží tak komplikovaný vztah MLWT k rizi-
ku SCD.24 Recentní data ukazují na možný vztah MLWT 
a SCD v podobě inverzní U křivky. Riziko SCD se tak sice 
zvyšuje s narůstající MLWT, ale jen do určitého maximál-
ního rozměru a poté opět klesá. Tento vztah se ještě zvý-
razňuje v přítomnosti dalších rizikových faktorů (nsKT, 
synkopa).42 Limitaci v hodnocení MLWT jako kontinuální 
proměnné však představují malé počty pacientů s extrém-
ní hypertrofi í, a teorie inverzní křivky U tak zatím není 
podložena robustními daty. Dosud publikovaná data pro 
pacienty s MLWT nad 35 mm ukazují na relativně nízkou 
incidenci SCD srovnatelnou s pacienty bez významné hy-
pertrofi e.25,43 Výjimku ale představují pacienti s extrémní 
hypertrofi í diagnostikovanou ve velmi mladém věku (< 18 
let), u kterých extrémní hypertrofi e naopak zřejmě před-
stavuje významný rizikový faktor SCD.37,40 Žádný konkrét-
ní typ hypertrofi e (septum sigmoideum, reverzní septum, 
neutrální fenotyp a apikální HCM) nebyl zatím asociován 
se zvýšeným rizikem SCD.44 Jistou limitací MLWT jako ri-
zikového faktoru SCD je inkonzistence v měření MLWT 
samotné a rozdíl v měření pomocí různých modalit (echo-
kardiografi e vs. magnetická rezonance). Tyto nepřesnosti, 
resp. inter- a intraindividuální variabilita v měření MLWT, 
mohou mít závažný klinický důsledek jak v samotné dia-
gnostice HCM, tak při rozhodování o implantaci ICD. 
Variabilita v měření se navíc zvyšuje s rozměrem MLWT, 
a nejvíce se tak uplatňuje tam, kde je potenciál ovlivnění 
rozhodnutí o implantaci ICD největší.45

Velikost a funkční charakteristiky levé síně
Rozměr levé síně je kontroverzním prediktorem SCD a to 
hned z několika důvodů. Jeho zahrnutí do modelu ESC 
vychází zejména z dat studie Spirita et al. a z analýzy 
Hypertrophic Cardiomyopathy Outcomes Investigators.25 
Není jasné, zda je rozměr levé síně nezávislým predikto-
rem SCD nebo jen zástupným ukazatelem zvýšené tloušť-
ky stěn, diastolické dysfunkce, obstrukce LVOT, mitrální 
regurgitace a síňových arytmií.46 Rozměr levé síně také 
koreluje s mírou fi brózy myokardu hodnocené pomocí 
MR a je ukazatelem závažnosti onemocnění a nezávis-
lým prediktorem rozvoje fi brilace síní.47 U pacientů s již 
známou fi brilací síní však nebyl (na rozdíl od pacientů 
se sinusovým rytmem) rozměr levé síně prokázán jako 
nezávislý prediktor SCD.48 Další nejasností je pak použití 
rozměru levé síně místo jiných parametrů hodnotících 
velikost levé síně, a to zejména indexovaného objemu 
levé síně (left atrial volume index, LAVi), který je v sou-
časné době preferovanou metodou dle mezinárodních 
doporučení pro echokardiografi cké vyšetření.49 Dle re-
centní studie byl rozměr levé síně vypočtený z objemu 
levé síně v dobré shodě s měřeným rozměrem levé síně 
a vztah byl lineární a v další studii automatický výpo-
čet rozměru levé síně z měřeného LAVi nereklasifi koval 
pacienty v primární prevenci SCD kalkulátorem ESC.50,51 
Vyšší hodnota LAVi je asociována se zvýšeným rizikem 
adekvátního výboje ICD a v jedné studii byla nezávisle 
asociována s vyšším výskytem cílového ukazatele slože-
ného z adekvátního výboje ICD a úspěšné resuscitace.52,53 
Další charakteristiky levé síně (global longitudinal strain, 
global circumferential strain) jsou spojeny s horší celko-
vou prognózou, zda jsou nezávislými prediktory SCD, je 
v současnosti předmětem studií.54,55 Nižší end-systolický 
peak longitudinal strain je nezávisle asociovaný s vyšším 
výskytem nsKT.56

Rodinná anamnéza SCD
Kumulace epizod SCD v jednotlivých rodinách byla jed-
ním z atributů pozorovaných již od počátku zkoumání 
HCM, včetně úplně prvního pacienta s diagnostikovanou 
HCM.57,58 Tyto případy však představují menšinu pacientů 
s HCM a vztah pozitivní rodinné anamnézy SCD a zvýše-
ného rizika SCD u evaluovaného pacienta není zcela jed-
noznačný. Hodnocení je komplikováno absencí jednotné 
defi nice pozitivní rodinné anamnézy SCD. Ve většině stu-
dií je za pozitivní rodinnou anamnézu považována SCD 
u prvostupňového příbuzného, ale liší se věk, do kterého 
SCD nastala – většinou do 40 nebo 50 let věku.59 Meta-
analýza studií před rokem 2010 našla pozitivní, ale slabou 
asociaci s poměrem rizik (hazard ratio, HR) 1,27, většina 
studií zahrnutých v této metaanalýze pak asociaci nepro-
kázala vůbec.60 Na druhou stranu existují kromě kazuis-
tické evidence a klinické zkušenosti i důkazy ze studií se 
stovkami až tisíci pacientů. U pacientů s implantovaným 
ICD z indikace pozitivní rodinné anamnézy SCD dochází 
k adekvátním výbojům ICD s frekvencí 2,2, resp. 2,7 na 
100 pacientoroků, což je méně než u některých tradič-
ních rizikových faktorů (synkopa, nsKT), ale zároveň více 
než u masivní hypertrofi e levé komory.27,61 Do doporuče-
ných postupů ESC byla pozitivní rodinná anamnéza SCD 
zahrnuta i vzhledem k výsledkům analýzy Hypertrophic 
Cardiomyopathy Outcomes Investigators, ve které zvýše-
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né riziko prokázané bylo (HR 1,76), i když se opět jednalo 
o slabší prediktor než nevysvětlená synkopa a nsKT.24

Genetické varianty
Zda nález jakékoliv mutace (tzn. patogení/pravděpodob-
ně patogenní varianty) v genu asociovaném s HCM (tzv. 
pozitivní genotyp, G+) zvyšuje riziko SCD, či dokonce zda 
některé konkrétní mutace nesou vyšší riziko SCD, není 
v současné době jasné. Aplikace znalosti genetické mu-
tace je omezena variabilní penetrancí, komplikovaným 
vztahem genotypu, fenotypu a klinického průběhu one-
mocnění, a to jak v rámci jedné rodiny, tak mezi rodinami 
navzájem.62 Byť některé konkrétní mutace byly uváděny 
jako asociované s vyššími rizikem SCD (v genech MYH7, 
MYBPC3, TNNT2, TNNI3 a další), často se zároveň jedna-
lo o pacienty s kumulací dalších rizikových faktorů SCD 
a roli genetiky je obtížné odlišit.59,63 Data stran asociace 
pozitivního genotypu jako takového s výskytem SCD jsou 
protichůdná. Několik studií asociaci pozitivního genotypu 
s SCD našlo, dicentrická studie, která zahrnula téměř 1 
500 pacientů a kombinovala data pacientů našeho cen-
tra s daty Tufts Medical Center, asociaci pozitivního ge-
notypu (jako nezávislého prediktoru) a SCD (ani celkové 
mortality) neprokázala34 (obr. 2). V současné době není 
možné výsledek genetického vyšetření v rizikové stratifi -
kaci SCD spolehlivě použít, což je refl ektováno i v součas-
ných doporučených postupech jak dle ESC z roku 2023, 
tak AHA/ACC z roku 2024.15, 16

Obstrukce LVOT
Hodnocení významnosti obstrukce LVOT jako prediktoru 
SCD je značně komplikované vzhledem k rozdílným ty-
pům obstrukce (klidová vs. latentní), významné dynamice 
obstrukce a možnosti její redukce, nebo dokonce elimi-
nace (jedná se o jediný potenciálně zcela eliminovatelný 
rizikový faktor). Obstrukce LVOT byla v některých studiích 
asociována se zvýšeným rizikem SCD, ačkoli absolutní roz-
díl a pozitivní prediktivní hodnota byly v těchto studiích 
nízké. Velikost gradientu v LVOT korelovala s rizikem SCD 

s relativním rizikem 1,36 na 20 mm Hg.64,65 Některé studie 
naopak význam obstrukce LVOT v predikci SCD neproká-
zaly.66 U pacientů, kteří podstoupili myektomii, byl pro-
kázán nižší výskyt SCD, což podporuje význam obstrukce 
LVOT jako nezávislého rizikového faktoru SCD, zároveň 
ovšem ukazuje na nepřesnou predikci rizika SCD u této 
skupiny pacientů.67,68 Alkoholová septální ablace (ASA) 
snižuje výskyt rizikových faktorů SCD (synkopa, nsKT, 
MLWT) a roční incidence SCD u pacientů po ASA je nízká 
(< 1 %/rok).69,70 Skutečný výskyt SCD po podstoupení ASA 
je nižší než odhadované riziko predikované modelem 
ESC.71 Pro odhad rizika SCD po ASA bylo také vyvinuto ri-
zikové skóre ASA-SCARRE založené na velikosti intervent-
rikulárního septa před ASA a gradientu v LVOT po ASA.72 
Při porovnání pacientů podstupujících myektomii a ASA 
nebyl ve dvou studiích shledán rozdíl stran výskytu SCD, 
v jedné byl nižší u pacientů podstupujících myektomii.73–75 
V současné době je velkou neznámou vliv inhibitorů myo-
sinu (které velmi efektivně snižují obstrukci LVOT) na in-
cidenci SCD. Na základě dostupné evidence se významně 
liší přístup doporučených postupů k obstrukci LVOT v pre-
dikci SCD.15,16

Synkopa
Anamnézu synkopy má dle publikovaných dat 15–25 % 
pacientů s HCM, a prevalence se tak významně neliší od 
běžné populace, přestože pacienti s HCM potenciálně ku-
mulují faktory, které je k synkopě predisponují.59 Jedná 
se jak o faktory hemodynamické (obstrukce LVOT, abnor-
mální kontrola vaskulárního tonu), tak arytmické (bra-
dykardie, supraventrikulární a komorové tachykardie).76 

V naprosté většině případů se příčinu synkopy u pacientů 
s HCM nepodaří objasnit, a jedná se tak o tzv. nevysvět-
lenou synkopu (91 %), která je asociována se zvýšeným 
rizikem maligních arytmií (RR 1,78, resp. 1,99), a je tedy 
významným prediktorem SCD.77 Část pacientů s HCM má 
během ortostatických testů a zátěžového testu tendenci 
k hypotenzi na základě vazodepresorické reakce. Před-
pokládaným mechanismem je abnormální barorefl ex. 

Obr. 2 – Asociace genotypu s výskytem komplikací HCM, upraveno dle odkazu 34.
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Abnormální barorefl ex je spouštěn zvýšenou aktivací 
mechanoreceptorů levé komory a vede ke snížené peri-
ferní vaskulární rezistenci zároveň s atenuací kompen-
začních mechanismů.78 Pacienti s HCM, kteří prodělají 
synkopu, musejí být pečlivě vyšetřeni, panelem expertů 
byla navržena konkrétní doporučení pro evaluaci těch-
to pacientů.79 Vyšetření zahrnuje echokardiografi i, EKG 
holterovské monitorování, ortostatický test a dle sympto-
matologie také potenciálně 24hodinové měření krevního 
tlaku, head-up tilt test, masáž karotického sinu a případ-
ně implantaci implantabilního smyčkového záznamníku. 
Anamnéza nevysvětlené synkopy je zřejmě nejvýznam-
nější, pokud je recentní (méně než šest měsíců). Tito pa-
cienti jsou ve výrazně vyšším riziku SCD (HR 4,89), naopak 
starší pacienti s anamnézou synkopy pět a více let před 
iniciálním vyšetřením ve vyšším riziku SCD pravděpodob-
ně nejsou (HR 0,38) stejně jako pacienti se synkopou va-
zovagální etiologie.25

Abnormální tlaková reakce při zátěžovém testu
Abnormální tlaková reakce při zátěžovém testu (ab-
normal blood pressure response, ABPR) je defi nována 
jako neschopnost zvýšit krevní tlak o více než 20 mm Hg 
při maximálním vytížení či pokles krevního tlaku o více 
než 20 mm Hg oproti maximálnímu dosaženému krev-
nímu tlaku v průběhu testu. ABPR při zátěžovém testu 
má až třetina pacientů s HCM, byť ve studiích existuje 
významný rozptyl výskytu ABPR a vyskytuje se častěji 
u mladších pacientů.44 ABPR může být způsobena růz-
nými mechanismy, podílet se na ní mohou obstrukce 
LVOT, nedostatečný čas diastolického plnění při vyso-
kých tepových frekvencích s následným poklesem srdeč-
ního výdeje nebo pokles systémové vaskulární rezisten-
ce kvůli neadekvátní vazodilataci. ABPR při zátěžovém 
testu byla dříve považována za prediktor SCD a zejmé-
na ve starších studiích byla asociována s vyšším rizikem 
SCD.80 Nicméně i v těchto studiích byla pozitivní pre-
diktivní hodnota ABPR v predikci SCD nízká (negativ-
ní prediktivní hodnota byla vysoká).81 V novějších stu-
diích (2010–2018) byla prokázána pouze asociace ABPR 
při zátěžovém testu s hospitalizací pro srdeční selhání, 
asociace ABPR s SCD prokázána nebyla a není pravdě-
podobné, že by se tedy jednalo o samostatný rizikový 
faktor SCD.82 Přesto setrvala v guidelines ESC pro komo-
rové arytmie a SCD z roku 2022 ABPR jako faktor, dle 
kterého lze řídit implantaci ICD.17 Dle osobního názoru 
autorů tohoto článku (a majority světových expertů na 
HCM) není toto doporučení ESC podloženo dostateč-
nou evidencí a nedoporučujeme se jím v klinické praxi 
řídit. V evropských doporučených postupech pro kar-
diomyopatie z roku 2023 či v amerických doporučených 
postupech z roku 2024 již ABPR jako rizikový faktor 
uváděn není.15,16

Nesetrvalé komorové tachykardie
Ve většině studií je nesetrvalá komorová tachykardie de-
fi nována jako tři a více komorových stahů s frekvencí 120/
min a více v trvání méně než 30 sekund. Výskyt nsKT dle 
této defi nice je u pacientů s HCM častý (17–32 % při pou-
žití 24- anebo 48hodinového monitorování), což limituje 
využití nsKT jako jediného rizikového faktoru k indikaci 
implantace ICD. U naprosté většiny pacientů jsou nsKT 

asymptomatické, zachycení nsKT při holterovském mo-
nitorování je ale asociováno s vyšším výskytem SCD, a to 
zejména u mladších pacientů (obecně HR 2,89, u pacien-
tů < 30 let HR 4,35).18,62 Asociace je také silnější, pokud 
se nsKT vyskytují při zátěži (HR 3,14), kdy jsou ale méně 
časté (1–2 % pacientů).83 V současné době jsou dvěma nej-
většími nejasnostmi optimální délka monitorace pacientů 
a kvantifi kace nsKT. Tradičně bylo a je používáno zejmé-
na 24- či 48hodinové EKG holterovské vyšetření, nicméně 
v současné době jsou možnosti monitorace širší a zahrnují 
i např. kontinuální nahrávání implantovanými přístroji. 
Při použití delší doby monitorace (14 dní) velmi význam-
ně stoupá záchyt nsKT (trojnásobně, až na 50 % pacientů 
s HCM), prognostický význam takto zachycených nsKT je 
však zatím nejasný.18 Vztah délky, frekvence a četnosti 
nsKT k SCD je také nejasný, v jedné studii tyto proměnné 
nekorelovaly s výskytem SCD, jiná našla významnou aso-
ciaci mezi frekvencí > 200/min, trváním > 7 komplexů QRS 
a opakovaným výskytem nsKT (dvě a více nsKT v průběhu 
dvou a více po sobě jdoucích dnů) a adekvátním výbojem 
ICD.84,85 U prospektivně sledovaných pacientů, kteří měli 
ICD implantován jen z důvodu rizikové nsKT, mělo adek-
vátní výboj 14 % pacientů.86 V doporučených postupech 
ESC se o nsKT uvažuje binárně (přítomna vs. nepřítomna) 
a nejsou dále zohledněny charakteristiky nsKT, dle AHA/
ACC se doporučuje přikládat význam právě rizikovějším 
a četnějším nsKT na základě výše zmíněné studie, což au-
toři tohoto článku doporučují v klinické praxi zohlednit. 
Ani jedna doporučení však zatím neurčují délku monito-
race pacientů (resp. její horní hranici).15,16

Nové rizikové faktory

Systolická dysfunkce levé komory
Systolická dysfunkce v rámci tzv. end-stage (dříve též 
označované „burn-out“) fáze HCM se vyskytuje u men-
šiny pacientů, ve velkých souborech terciárních center 
do 5 % všech pacientů.87 Systolická dysfunkce je u pa-
cientů s HCM defi nována poklesem EF LK již pod 50 % 
a vyskytuje se ve všech věkových kategoriích, obvykle se 
manifestuje ve středním věku. Pacienti s klinickým profi -
lem end-stage HCM jsou ve vysokém riziku progrese do 
pokročilého srdečního selhání a s tím spojené nutnosti 
transplantace srdce a vysoké celkové mortality, byť se 
jejich prognóza v posledních destiletích velmi význam-
ně zlepšila.88 Tito pacienti jsou ale také ve vysokém rizi-
ku SCD a adekvátních výbojů ICD.89 Ve starších studiích 
dosahovala incidence SCD 10 %/rok (ekvivalentní riziku 
u pacientů s implantovaným ICD v sekundární prevenci), 
v recentní publikované kohortě byl výskyt SCD nebo adek-
vátní terapie ICD 2,4 %/rok (pětinásobek oproti pacien-
tům se zachovanou EF LK).87,88

Apikální aneurysma
Apikální aneurysma se u pacientů s HCM vyskytuje vzác-
ně, v největší dosud provedené studii byla prevalence 
2,2 %.90 Vyšší prevalence byla pozorována u pacientů 
s apikální formou HCM (18,3 %), v další studii se po dobu 
sledování téměř sedmi let v této skupině pacientů vyvi-
nulo v 23 % případů, častěji při přítomnosti midventri-
kulární obstrukce na počátku sledování.91 Apikální aneu-
rysma bylo v několika studiích asociováno se zvýšeným 
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výskytem SCD a adekvátních výbojů ICD (poměr šancí 
[odds ratio, OR] 4,67, incidence adekvátních výbojů ICD 
4 %/rok) a tito pacienti mají také častěji běhy nsKT při 
holterovském monitorování (OR 8,67, vyskytují se u více 
než 40 % pacientů). Kromě arytmických událostí jsou tito 
pacienti i ve vyšším riziku tromboembolických kompli-
kací.90,92 Patofyziologickým podkladem zvýšeného rizika 
komorových arytmií je zřejmě (často rozsáhlá) fi bróza 
v oblasti apikálního aneurysmatu, zejména v oblasti krč-
ku aneurysmatu. Mechanismus vzniku apikálních aneu-
rysmat není t.č. zcela jasný, ale jedná se pravděpodobně 
o multifaktoriální proces, na kterém se podílí zvýšený in-
trakavitální tlak (na podkladě midventrikulární obstruk-
ce) s následnou subendokardiální ischemií a jizvením v ob-
lasti apexu. Tato oblast představuje arytmogenní substrát 
a pacienti s apikálními aneurysmaty mají častěji setrvalé 
monomorfní komorové tachykardie dobře reagující na 
katetrizační ablaci.90,93 Klinicky může představovat pro-
blém detekce apikálních aneurysmat, protože při stan-
dardní 2D echokardiografi i (bez kontrastní látky) dochá-
zí k přehlédnutí části pacientů s apikálními aneurysmaty 
(transtorakální echokardiografi e [TTE] – přehlednost, ab-
normální pozice a tvar srdečního hrotu). Suverénní meto-
dou detekce je magnetická rezonance srdce, která navíc 
poskytuje výhodu v podobě kvantifi kace LGE.94 Zda riziko 
SCD stoupá s velikostí aneurysmatu, není jasné vzhledem 
k protichůdným výsledkům studií. V jedné studii ale bylo 
významně vyšší (pětileté riziko SCD 9,7%) při velikosti 
> 2 cm, tedy u pacientů se středně velkými a velkými 
aneurysmaty. Toto riziko je vysoké i u pacientů klasifi -
kovaných dle kalkulátoru ESC do nízce rizikové katego-
rie.90,95 Recentně prezentovaná (ACC Scientifi c Sessions 
2025) data z multicentrické studie na dosud největším 
počtu pacientů (510) ukazují významnou asociaci velikos-
ti aneurysmat jak s arytmickými, tak tromboembolickými 
komplikacemi (obr. 3).96 Největší kontroverzí stran api-
kálních aneurysmat je proto v současné době významně 
konzervativní postoj doporučení ESC k těmto pacientům. 
Přes poměrně přesvědčivá dosud publikovaná data není 
u těchto pacientů implantace ICD (ani antikoagulační te-
rapie) bez přítomnosti dalších rizikových faktorů v guide-

lines ESC doporučena, a tím se evropské postupy význam-
ně liší od doporučení AHA/ACC.15,16

Magnetická rezonance
Magnetická rezonance srdce umožňuje přesné měření 
srdečních rozměrů a objemů srdečních oddílů, ejekčních 
frakcí a také identifi kaci oblastí LGE, obvykle odpovída-
jících fi bróze myokardu. U pacientů s HCM, kteří pod-
stoupili myektomii či transplantaci srdce, byla ověřena 
dobrá korelace rozsahu fi brózy myokardu hodnoceného 
při histologickém vyšetření a rozsahu LGE, avšak nikoliv 
s dezorganizovaným uspořádáním myocytů.97,98 Fibróza 
myokardu je potenciálním substrátem komorových aryt-
mií a byla prokázána významná asociace mezi přítom-
ností LGE a výskytem nsKT. Na základě těchto studií byla 
dále zkoumána asociace LGE a SCD. Byť v jedné z histo-
rických studií nebyla asociace v neselektované populaci 
prokázána, následné studie včetně jejich metaanalýzy 
přinesly přesvědčivější výsledky.99–101 Kromě samotné pří-
tomnosti LGE se studie zaměřily na rozsah LGE a nověji 
i na lokalizaci LGE. Při hodnocení rozsahu LGE je za ma-
sivní LGE považována hranice 15 % objemu myokardu 
levé komory (méně často 10 %) a tito pacienti byli v nej-
vyšším riziku.102,103 Stran lokalizace LGE jsou data zatím 
omezená, ale významná se jeví zejména subendokar-
diální lokalizace, zatímco LGE v oblasti úponu pravé ko-
mory prognostický vliv zřejmě nemá.104–106 Vliv lokalizace 
v rámci segmentů levé komory není v současnosti jasný, 
dle jedné studie vliv neměla. Otázkou zůstává optimální 
implementace dat získaných pomocí MR do současných 
modelů predikce SCD. Byla prokázána významná asocia-
ce přítomnosti LGE a vyššího výskytu SCD u pacientů, kte-
ří byli hodnoceni jako nízce rizikoví dle současných dopo-
ručení, a z tohoto konceptu vychází i současné zařazení 
LGE do modelů rizikové stratifi kace ESC i AHA/ACC.107 Dle 
jedné studie však rozsah LGE dokonce lépe predikuje SCD 
než současné stratifi kační systémy.108 Největší limitací MR 
a LGE zůstává samotné hodnocení a kvantifi kace LGE. 
V současnosti neexistuje jasné jednotné doporučení ke 
způsobu hodnocení LGE a výsledky jednotlivých metod 
hodnocení se liší.109

Obr. 3 – Asociace apikálního aneurysmatu s výskytem komplikací HCM, upraveno dle odkazu 96. 

Velmi velká (≥ 40 mm)Velká (20–39 mm)Střední (10–19 mm)Malá (< 10 mm)
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Emerging rizikové faktory

Pokročilé vyšetření magnetickou rezonancí
Slibné výsledky v odhadu rizika SCD ukazuje hodnoce-
ní extracelulárního objemu (ECV) pomocí MR. Výhodou 
detekce ECV je možné přesnější hodnocení kvantifi kace 
difuzní fi brózy myokardu. Oproti LGE nabízí T1 mapová-
ní a hodnocení ECV výhodu v přesnější identifi kaci oblas-
tí difuzní fi brózy myokardu bez nutnosti vztahování na 
normální myokard, který může u pacientů s HCM chybět. 
Hodnocení ECV dobře korelovalo s histologickou kvanti-
fi kací fi brózy.110 Hodnocení ECV v jedné studii dobře pre-
dikovalo výskyt nsKT a synkopy a v kombinaci s odhadem 
rizika dle stratifi kačních systémů se tato predikce ještě 
zpřesnila.111 V malé studii byl ECV hodnocený na zákla-
dě T1 mapování nezávisle asociován se složeným cílovým 
ukazatelem, který zahrnoval i ekvivalenty SCD.112 V obou 
těchto studiích byla diagnostická přesnost ECV lepší než 
u LGE. Pilotní data existují i pro hodnocení T2, které re-
prezentuje oblasti edému a zánětu. Zvýšené hodnoty 
T2 se vyskytují u některých pacientů v oblastech s LGE 
a pacienti s výrazným LGE i zvýšenými hodnotami T2 byli 
v nejvyšším odhadovaném riziku dle současných stratifi -
kačních systémů. Naopak pacienti, kteří neměli oblasti 
LGE a normální hodnoty T2, byli v nejnižším odhadova-
ném riziku.113,114 

Global longitudinal strain (GLS)
Abnormální hodnoty GLS byly v řadě observačních studií 
asociovány s nežádoucími příhodami u pacientů s HCM 
včetně komorových arytmií a adekvátních výbojů ICD. 
Mezi studiemi však existuje výrazná variabilita v zahrnu-
tých populacích pacientů, cílových bodech a dalších dů-
ležitých vlastnostech, které prakticky znemožňují provést 
validně jejich metaanalýzu.115 GLS byl již také nezávisle 
asociován se SCD, prediktivní hodnota byla vyšší při pou-
žití kombinace GLS a LAVi.52 Hodnocení GLS v kombinaci 
s modelem ACC/AHA (z roku 2020) zlepšilo predikci SCD.116 
Komplikaci pro potenciální predikci SCD však představuje 
dosud nestanovená jednotná hraniční hodnota GLS. Roli 
v predikci SCD by dále mohl hrát i GLS hodnocený MR.117

Umělá inteligence (artifi cial intelligence, AI) 
v predikci SCD

V současnosti existují modely AI, které jsou schopné s vel-
mi vysokou přesností diagnostikovat HCM na základě 
12svodového EKG.118,119 Strojové učení používající data 
z MR a klinické údaje umožnilo přesnou predikci složené-
ho cílového ukazatele zahrnujícího i SCD a její ekvivalen-
ty a AI byla také použita k predikci progrese HCM.120,121 
Potenciál AI v predikci SCD je v současnosti předmětem 
výzkumu.

Sport a HCM

SCD u mladých sportovců (< 35 let) je raritní, ale často me-
diálně výrazná příhoda. Většina sportovců, které postihne 
SCD, nemá žádné příznaky ani známé kardiovaskulární 
onemocnění, a jedná se tedy o zdánlivě zdravou popula-

ci.122 V publikovaných datech existuje výrazná variabilita 
jak v samotné incidenci, tak v zastoupení příčin SCD. In-
cidence SCD při sportu u mladých osob je udávána se ši-
rokým rozmezím 1 na 2 400 obyvatel/rok až 1 na 417 000 
obyvatel/rok.123 Ve velké americké studii z roku 2009 byla 
HCM nejčastější příčinou SCD u sportovců se zastoupením 
36 %, zatímco v novějších publikacích převažuje nezná-
má příčina i po podrobné pitvě včetně genetického vyšet-
ření.124 Ve studii popisující náhlá úmrtí mezi americkými 
univerzitními atlety (veškerá úmrtí v rámci National Colle-
giate Athletic Association) za posledních 20 let byla inci-
dence SCD 1 : 63 682/atleta/rok. Mezi rizikové faktory SCD 
patřily mužské pohlaví, černošská rasa a nejvyšší inciden-
ce SCD byla pozorována u hráčů basketbalu. Incidence 
SCD v čase klesala, nejčastější příčinou byla neobjasněná 
SCD následovaná idiopatickou hypertrofi í levé komory 
a HCM. Polovina příhod nastala přímo při sportovní čin-
nosti, kdy ale převažovaly jako příčiny anomálie koronár-
ních arterií a ARVC.125 Velká studie z referenčního centra 
ve Spojeném království přinesla poněkud odlišná data. Při 
shrnutí všech případů referovaných k patologickému vy-
šetření mezi lety 1994 až 2022 představovali atleti 17 % 
případů SCD u adolescentů. Nejčastější nález byl struktu-
rálně normální myokard následovaný ARVC, idiopatickou 
hypertrofi í levé komory a HCM. Většina úmrtí nastala 
v klidu, ale u pacientů, u nichž nastala SCD při zátěži, byla 
častěji diagnostikována ARVC nebo HCM.122 Další data 
z Evropského kontinentu pak pocházejí z regionu Veneto 
v Itálii. Při dlouhodobém sledování zde významně pokles-
la incidence SCD po zavedení screeningového programu 
u sportovců v roce 1982 z 3,6/100 000 osob/rok (v letech 
1979–1980) na 0,4/100 000 osob/rok (v letech 2003–2004), 
zatímco SCD u nesportovců (a tedy bez screeningových 
vyšetření) zůstala stabilní.126

Screening u sportovců zaměřený na odhalení poten-
ciálních příčin SCD přesto zůstává kontroverzním téma-
tem. Kromě zmíněné italské studie (která má řadu vý-
znamných limitací, zejména neobvykle vysokou histo-
rickou prevalenci SCD) nebyl význam preparticipačního 
screeningu prokázán.127 Nejasnosti panují i v doporuče-
ném rozsahu preparticipačního screeningu, na prvním 
místě rutinního natáčení 12svodového EKG. Zahrnutí EKG 
zvyšuje senzitivitu screeningu, ale za cenu vyšší ceny, vyšší 
míry následných vyšetření a vyšší míry falešně pozitivních 
nálezů a nepřiměřených restrikcí sportovní aktivity. Nevý-
hodou je také nemožnost detekovat řadu potenciálních 
příčin SCD (anomální průběh koronárních arterií, aorto-
patie atd.) a vyžaduje expertní vyhodnocení v souladu 
s doporučeními pro hodnocení EKG u sportovců. Doposud 
není jasné, zda zahrnutí EKG do preparticipačního scree-
ningu snižuje mortalitu sportovců. O použití echokardio-
grafi ckého vyšetření či jiném zobrazování v rámci scree-
ningu nejsou v současné době dostatečná data.123

Pokud se HCM u sportovce zjistí, následuje nevyhnu-
telně otázka restrikce sportovní aktivity. Tradičně nebyla 
sportovní aktivita pacientům s HCM doporučována, nic-
méně ve světle nových dat se vyvíjejí i doporučené postu-
py. Potenciální mechanismy, které predisponují pacienty 
s HCM k maligním arytmiím v souvislosti se sportovní ak-
tivitou, zahrnují působení adrenalinu uvolněného inten-
zivní fyzickou aktivitou na abnormální myokard (a tedy 
potenciální arytmogenní substrát), dehydrataci a možné 
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iontové dysbalance. Obavou je také možný vliv intenzivní 
sportovní aktivity na průběh HCM. Iniciální data včetně 
sériového zobrazování však nepodporují tuto hypotézu 
a v současnosti se nezdá, že by intenzivní fyzická aktivita 
vedla ke zhoršení samotného fenotypu HCM.128 Recent-
ně bylo zveřejněno několik studií indikujících bezpečnou 
možnost participace pacientů s HCM ve sportovních ak-
tivitách včetně profesionální úrovně. Největší studií je 
LIVE-HCM, která neprokázala vyšší riziko SCD u genotyp 
pozitivních/fenotyp negativních osob při sportovních ak-
tivitách ve srovnání s nesportující skupinou. Spolehlivý 
závěr ohledně atletů s vyjádřeným fenotypem HCM ale 
nemohl být učiněn pro malý počet sledovaných osob.129 
Bezpečnost sportovní aktivity dále podporuje řada men-
ších observačních studií zahrnujících desítky pacientů 
včetně registru sportovců s ICD. Na druhou stranu při 
screeningu fotbalistů ve Spojeném království byla HCM 
nejčastější zachycenou kardiomyopatií a dva pacienti 
s HCM zachycenou v rámci screeningu zemřeli v průběhu 
sledování náhlou smrtí.130 Na základě nyní dostupných dat 
se změnil i přístup doporučených postupů k omezení spor-
tovní aktivity. V recentním konsenzu Heart Rhythm Soci-
ety je tzv. return-to-play (návrat do intenzivní sportovní 
aktivity) doporučen u všech pacientů genotyp pozitivních/
fenotyp negativních a u pacientů fenotyp pozitivních má 
být return-to-play zvážen (IIa) při absenci obstrukce LVOT 
a po expertním vyhodnocení a společné diskusi s pacien-
tem. Podmínkou return-to-play je pravidelná reevaluace 
pacientů.131 V doporučeních ESC pro sport se liší třída do-
poručení v podobě konzervativnějšího přístupu – sportov-
ní aktivita včetně kompetitivní úrovně může být zvážena 
(IIb) u pacientů bez jakýchkoliv známek zvýšeného rizika 
SCD.132 Bezpečné mohou být i strukturované programy 
sportovní aktivity. V recentní studii vedl takový program 
s vysokou intenzitou fyzické aktivity ke zlepšení výkon-
nosti, poklesu krevního tlaku a psychologickému benefi tu 
bez významných nežádoucích příhod.133 Výkonnost může 
být dokonce použita k odhadu rizika SCD. Parametry zís-
kané při zátěžovém testu predikovaly společně s LAVi 
v kombinovaném HyperHF skóre nežádoucí příhody za-
hrnující SCD.134

ICD

ICD představují účinnou prevenci SCD již tři dekády a vý-
znamnou mírou se podílejí na snížení mortality pacien-
tů s HCM, která je dle některých studií nyní srovnatelná 
s běžnou populací stejného věku a pohlaví.1 U každého 
pacienta je potřeba zvážit benefi t a riziko implantace ICD 
individuálně. Mezi komplikace implantace transvenóz-
ního ICD (TV-ICD) patří kromě periprocedurálních kom-
plikací zejména neadekvátní výboje, fraktury a dislokace 
elektrod, infekce a žilní komplikace spojené s implanto-
vanými elektrodami. Neadekvátní výboje jsou u TV-ICD 
nejčastěji způsobeny supraventrikulárními arytmiemi 
a nastávají častěji u mladších pacientů a časněji po im-
plantaci. Riziko neadekvátní terapie u pacientů s HCM je 
nezanedbatelné a představuje asi 15-18 %/5 let.26,135 Rizi-
ko neadekvátní terapie se nelišilo u pacientů s jednoduti-
novými a dvoudutinovými přístroji.26 Ostatní komplikace 
se dohromady vyskytují u zhruba 10 % pacientů/rok.135 

U pacientů, kteří nevyžadují stimulaci pro bradykardii, je 
alternativou TV-ICD subkutánní ICD (S-ICD). Celková míra 
komplikací je u obou skupin podobná, ale představuje jiné 
spektrum komplikací. Nejčastější komplikace S-ICD před-
stavují předčasné vyčerpání kapacity baterie a neadekvát-
ní výboj (zejména kvůli oversensingu T vlny), komplikace 
elektrody jsou vzácné.136 S-ICD tedy představují nejméně 
stejně bezpečnou alternativu u pacientů s HCM a téměř 
eliminují některé komplikace spojené s TV-ICD za cenu 
specifi ckých komplikací subkutánního systému, včetně 
potenciálně mírně častějších neadekvátních výbojů proti 
TV-ICD.26,137 Data stran vyšší četnosti neadekvátních výbo-
jů S-ICD systému však nejsou jednoznačná, v některých 
studiích vyšší výskyt pozorován nebyl a jejich četnost se 
navíc v čase snížila zavedením nového algoritmu detekce 
arytmií.135,138

Závěr

SCD je obávanou komplikací HCM, jejíž incidence díky 
lepší stratifi kaci pacientů a možnosti účinné prevence 
proti historickým kohortám pacientů v posledních třech 
dekádách významně poklesla. Patofyziologie SCD u paci-
entů s HCM je multifaktoriální a individuální riziko se zvy-
šuje v přítomnosti rizikových faktorů. Identifi kace riziko-
vých faktorů a odhad rizika SCD jsou nezbytnou součástí 
péče o pacienty s HCM. Do současnosti není (na rozdíl od 
sekundární prevence SCD) napříč odbornými společnost-
mi jednoznačná shoda na způsobu stratifi kace rizika SCD 
a významu jednotlivých rizikových faktorů. Využít lze mo-
del kvantitativního odhadu absolutního rizika dle ESC či 
systém individuálních rizikových faktorů dle ACC/AHA se 
znalostí jejich limitací. Je nezbytné posoudit riziko SCD 
vždy přísně individuálně a v indikovaných případech po 
diskusi s pacientem doporučit primárně preventivní im-
plantaci ICD.
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