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Risk stratification

Nahla srdecni smrt (SCD) je nejobavanéjsim z projevl hypertrofické kardiomyopatie (HCM) a mdze byt i prv-
ni a jedinou manifestaci HCM. Souhrnny ¢lanek se zabyva vyvojem epidemiologie a pohledem na patofyzi-
ologii SCD u pacientti s HCM a soucasnymi moznostmi stratifikace rizika SCD v primarni prevenci SCD u pa-
cientd s HCM. Detailné se vénujeme jednotlivym rizikovym faktor(im SCD, sportovni aktivité u pacientl
s HCM, vyhodam a komplikacim implantabilnich kardioverter(-defibrildtort u této skupiny pacientu.

© 2025, CKS.

ABSTRACT

Sudden cardiac death (SCD) is the most feared complication of hypertrophic cardiomyopathy (HCM) and can
be the first 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 stratification options for the primary
prevention of SCD in HCM. It provides a detailed overview of the individual risk factors of SCD, the benefits
and potential risks of physical activity, as well as the benefits and complications of implantable cardioverter-
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Sudden cardiac death

-defibrillators in patients with HCM.

Uvod

Nahla srde¢ni smrt (sudden cardiac death, SCD) je nejoba-
vanéjsim z projevl hypertrofické kardiomyopatie (HCM)
a mlze byt i prvni a jedinou manifestaci HCM. Identifika-
ce pacientd ve zvySeném riziku SCD je integrdlni soucasti
komplexni péce o tuto skupinu pacientt vzhledem k moz-
nosti jeji ucinné prevence implantaci implantabilniho
kardioverteru-defibrilatoru (ICD). Pristup k odhadu rizika
SCD se neustdle vyviji, stejné jako incidence SCD samotné.
V nasem prehledovém ¢lanku pfinasime soucasny souhrn-
ny pohled na vyskyt, patofyziologii a moznosti odhadu ri-
zika SCD v¢etné detailniho pohledu na jednotlivé rizikové
faktory SCD (obr. 1).

Epidemiologie SCD u HCM

Progndza pacientl sledovanych s HCM se v prabéhu casu
vyrazné méni. V poslednich dvaceti letech doslo kombina-
ci implementace efektivnich Ié¢ebnych strategii u vysoce
rizikovych pacientd a zaroven vy3§im zachytem nizce ri-
zikovych skupin pacienti s méné vyjadienym fenotypem
k vyraznému snizeni morbidity i mortality publikovanych
kohort HCM. Zasadni podil na tomto vyvoji ma snizeni ri-
zika SCD, prestoze se jedna o komplikaci méné castou nez
napft. fibrilace sini &i progresivni srde¢ni selhdni."” Historic-
ké prace (zejm. kazuisticka sdéleni a série kazuistik) uva-
dély vysokou incidenci SCD a napf. v origindlni praci Euge-
na Braunwalda, ze které vychazi samotnd diagnéza HCM
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[ Identifikace rizikovych faktori SCD u pacienta s HCM ]

[ Echokardiografie ]

vék MLWT
rodinna anamnéza SCD velikost levé siné
synkopa EF LK

obstrukce LVOT

apikalni aneurysma

LGE

MLWT

EF LK

apikalni aneurysma

Ambulantni
monitorace EKG

[ Systémy stratifikace rizika SCD ]

[ Kalkulace odhadu rizika dle ESC ]

§ Senztivita 4
1 Speciicita .

[ Individualni rizikové faktory dle ACC/AHA ]

[ Minimalizace rizika SCD ]

Implantace ICD *

[ Rekreaéni sport ]

[ Kompetitivni a profesionalni sport]

transvendzni
subkutanni

optimalizace fyzické zatéze
identifikace rizikovych aktivit

restrikce zavodni aktivity *
return-to-play **

Obr. 1 - Pristup k prevenci nahlé srdecni smrti u pacienti s hypertrofickou kardiomyopatii. ACC/AHA — American College of Cardiology/Ame-
rican Heart Association; EF LK — ejekéni frakce levé komory; ESC — European Society of Cardiology; HCM - hypertroficka kardiomyopatie; ICD
- implantabilni kardioverter-defibrilator; LGE - pozdni syceni gadoliniem; LVOT- vytokovy trakt levé komory; MLWT - maximalni tloustka
stény levé komory; MR — magneticka rezonance; nsKT — nesetrvalé komorové tachykardie; SCD — nahla srde¢ni smrt. * U pacientl s vysokym
rizikem SCD po detailnim vysvétleni pfinosud a rizik, ** u pacientl s nizkym rizikem SCD, mirnym fenotypem HCM a absenci obstrukce LVOT.

(tehdy nazyvana tzv. idiopaticka hypertroficka subaortal-
ni stenéza), zemreli ndhlou smrti dva ze 64 pacient(.??
Vyvojem incidence SCD se zabyvala metaanalyza zahr-
nujici vSechny soudobé (do listopadu 2021) publikované
studie s daty o SCD u pacientd s HCM (celkem 98 studii).
Na zakladé statistické analyzy bylo moZzné stanovit nejen
celkovou incidenci SCD (0,43 %/rok), ale predevsim jeji
vyvoj v rliznych ¢asovych obdobich od roku 1985 do roku
2020. Tento casovy faktor hraje vyznamnou roli, proto-
Ze globdlni incidence SCD diky lepsim diagnostickym
a predevsim terapeutickym moznostem (implantace ICD
po roce 2000) postupné klesa, a to z 0,73 %/rok v letech
1985-2000 na 0,32 % v letech 2015-2020. Tento pokles
byl zaznamenan celosvétové, byt se v riznych regionech
absolutni incidence SCD i jeji relativni pokles lisil. Nejvys-
$i incidence SCD byla zaznamenana v Asii (kde vyrazné
méné casto implantuji ICD), nejnizsi poté ve Spojenych
statech americkych (USA) po roce 2010. Kromé casové pe-
riody a geografického regionu se incidence SCD lisila i pfi
stratifikaci dle véku - pediatricti pacienti byli ve vy3sim
riziku nez dospéli (1,09 %/rok vs. 0,43 %/rok), nejmensi
riziko SCD méli pacienti starsi 60 let (0,31 %/rok). Jistou
limitaci urceni incidence SCD predstavuje mozny selekéni
bias pfitomny u vétsiny zahrnutych studii - jedna se o stu-
die provedené v tercidrnich centrech, a nemusi tak presné
reprezentovat celkovou populaci pacientt s HCM.*

Pfes relativné nizkou a klesajici absolutni incidenci je
SCD jako komplikace HCM stédle jednou z nejcastéjsich
odhalenych pfic¢in SCD u mladych pacientd. Celkova in-
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cidence SCD v této populaci se ve studiich pohybuje nej-
Castéji v rozmezi 1-2 pripady na 100 000 obyvatel/rok.
U mladych nesportovct (do 35 let) je HCM zodpovédna za
zhruba 8 % pfripadl SCD s podobnym zastoupenim jako
arytmogenni kardiomyopatie pravé komory (ARVC), ka-
nalopatie, ischemicka choroba srdec¢ni (ICHS) ¢i myokardi-
tida. Urceni presného procentudlniho zastoupeni jednot-
livych pficin SCD je viak vzhledem k vysoké heterogenité
studii zna¢né obtizné az nemozné. Tato heterogenita je
vyrazné patrna napft. pfi srovnani nejcastéjsich pric¢in SCD
u mladych pacientt napfi¢ regiony. V USA je reportovany
podil HCM na SCD vyznamné vyssi nez v Evropé (21 % vs.
8 %), vyznamné odlisna data pak udavaji studie z Italie,
ve kterych je vyznamné vyssi zastoupeni ARVC. Ve shodé
s casovym trendem v celé populaci pacientd s HCM se in-
cidence SCD u mladych nesportovct v ¢ase snizila (z 10 %
v letech 1990-2009 na 3,9 % v letech 2010-2020).6 SCD
u mladych sportovcl je spole¢né s dalSimi aspekty spor-
tovni aktivity diskutovdna v samostatném oddilu ,Sport
a HCM” tohoto ¢lanku. Ve vyssich vékovych kategoriich
vyznamné stoupd podil ICHS a dramaticky stoupa i abso-
lutniincidence SCD jako takové. Presto je zastoupeni HCM
jako pfic¢iny SCD v populaci mezi 35 a 50 roky nezanedba-
telné a zUstava jednou z nejcastéjsich identifikovatelnych
etiologii (9 % v danské studii z let 2007-2009).” Riziko SCD
se ale vyznamneé lisi u jednotlivych pacientt s HCM, a to
vzhledem k vyrazné heterogenni manifestaci onemocnéni
a nerovnomérné piitomnosti rizikovych faktord, coz vy-
zaduje pfisné individualni ptistup k stratifikaci rizika SCD.
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Patofyziologie

Mechanismy vedouci ke komorovym arytmiim u pacien-
td s HCM jsou pravdépodobné multifaktorialni a lisi se
u jednotlivych pacientdl, coz pfrispivd k obtizné identifi-
kaci pacientl ve zvySeném riziku SCD. Morfologickym
podkladem HCM je hypertrofie kardiomyocytl a jejich
dezorganizované uspofdadani se zvy$enou mirou inter-
sticialni fibrézy, mikrovaskularni postizeni arteriol a do
rdzné miry vyjaddiend nahrada kardiomyocyta fibrézni
tkani.2 V terénu fibrézni tkané/jizvy mohou vznikat oblas-
ti pomalého vedeni, které umoznuji vznik re-entry okru-
hu. Rozsah fibrozy a slozeni jizvy (velikost jadra, velikost
prechodové zény a kandly z pfechodové zény) predikuji
riziko SCD a inducibilitu komorovych arytmii pfi progra-
mované stimulaci komor.2® Roli mdze hrat i abnormalni
regulace autonomnim nervovym systémem, ktera muze
zpUsobit zvySenou automaticitu a vyvolavat komorové
arytmie pfi fyzické zatézi. Prispivajicim patofyziologickym
faktorem pak muze byt i ischemie myokardu pfi remo-
delaci a dysfunkci arteriol a zvysenych metabolickych na-
rocich hypertrofického myokardu, zejména v pritomnosti
obstrukce ve vytokovém traktu levé komory (LVOT).' Pfi
elektrofyziologickém vysetfeni byla v oblastech hypertro-
fie identifikovana vyznamné snizena bipolarni regionalni
voltaz, prodlouzené vedeni a bloky vedeni a frakcionova-
né endokardidlni potencialy, coz muze pfispivat ke zvyse-
né elektrické nestabilité myokardu.' Elektrické abnorma-
lity pacientd s HCM je moZno pozorovat i pfi podrobném
neinvazivnim elektrofyziologickém mapovani elektrokar-
diografii (EKG), vypocetni tomografii/magnetickou rezo-
nanci (CT/MR) srdce a pfi 128bodovém povrchovém ma-
povani s rekonstrukci voltdZovych a aktivacnich map pfi
kterém maji pacienti s HCM vétsi disperzi komorové ak-
tivace (ventricular activation dispersion) v bazalnich seg-
mentech, vy$3i unipolarni voltdz a vétsi disperzi voltaze
a dalsi abnormality jako opozdéné a disperzni vedeni ci
repolarizaci, ¢asto zvyraznéné fyzickou aktivitou.' Klinic-
ky se u pacientt s HCM ze zdvaznych arytmii vyskytuji jak
setrvalé monomorfni komorové tachykardie, tak fibrilace
komor. Fibrilace komor byla tradi¢né povazovéana za Cas-
té&;jsi, v recentnich publikacich byly ale setrvalé komorové
tachykardie pfi interogaci ICD ¢astéjsi. Setrvalé komorové
tachykardie vznikaji pravdépodobné na podkladé reentry
okruht a obvykle dobfe reaguji na antitachykardicky pa-
cing (ATP)."* Komorovym arytmiim ¢asto predchdzi supra-
ventrikuldrni tachykardie — nejcastéji sinusova tachykar-
die nebo fibrilace sini s rychlou odpovédi komor a fyzicka
aktivita, které mohou slouzit jako spousté¢ malignich
arytmii.’ Kromé tachyarytmii se u pacientd s HCM mo-
hou vyskytnout i zavazné a Zivot ohrozujici bradyarytmie,
véetné kompletni atrioventrikuldrni (AV) blokady, asysto-
lie a bezpulsové elektrické aktivity.'

Soucasné doporucené postupy

V soucasnosti existuji dva hlavni pfistupy k rizikové strati-
fikaci pacientl s HCM v primarni prevenci SCD. Prvnim je
model Evropské kardiologické spole¢nosti (ESC), poprvé
predstaveny v roce 2014 a zaroven uvedeny do doporuce-
nych postupl pro diagnostiku a terapii HCM a nasledné

i v upravené soucasné verzi v doporucenych postupech
pro diagnostiku a lé¢bu kardiomyopatii z roku 2023."
Tento model je zaloZzen na pouziti kalkuldtoru k odha-
du absolutniho rizika SCD v nasledujicich péti letech (ESC
HCM SCD Risk Score). Druhym pfistupem je model ame-
ricky (American Heart Association/American College of
Cardiology, AHA/ACC), zaloZzeny na hodnoceni pfitom-
nosti velkych a dodatec¢nych rizikovych faktor(.'® Ame-
ricky model vsak ve své nejnové;si verzi z roku 2024 oba
pfistupy kombinuje a po urceni velkych a malych riziko-
vych faktort doporucuje i pouziti modelu evropského.®
Stratifikace SCD u pacientl s HCM je také feSena v evrop-
skych doporucenych postupech pro diagnostiku a Iécbu
komorovych arytmii a SCD z roku 2022, které nicméné
s ur¢itymi modifikacemi vychazeji z jiz zminéného mode-
lu ESC HCM SCD Risk Score a v bézné klinické praxi nemaji
vyznamné vyuziti.' Nékteré informace v guidelines ESC
pro diagnostiku a [é¢bu komorovych arytmii a SCD z roku
2022 povazuji autofi tohoto ¢lanku (v souladu s predni-
mi svétovymi experty na HCM) za kontroverzni — zejména
pritomnost patogenni sarkomerické mutace nebo abnor-
malniho krevniho tlaku (TK) pfi zatézi jako rizikového
faktoru SCD. Pro tyto ,rizikové faktory” neni ani v dobé
vzniku tohoto ¢lanku dostatecné robustni evidence, pres-
to jsou ve zmiriovanych guidelines ve tfidé doporuceni lla
(tedy v nejvyssi tfidé doporuceni v implantaci ICD v pri-
marni prevenci).’>"’

Evropsky model

Evropsky model je rovnici vyuZzivajici rizikové faktory
jako proménné k vypoctu kvantitativniho odhadu rizika
SCD v nasledujicich péti letech a je dostupny jako online
kalkuldtor na https://doc2do.com/hcm/offline/webHCM.
html. Pacienty poté dle odhadu absolutniho rizika SCD
déli do t¥i kategorii — nizké, stfedni a vysoké riziko. Pa-
cientldm v nizkém riziku (< 4 % za pét let) by neméla byt
implantace ICD doporucena, u pacientt ve stfednim rizi-
ku muze byt implantace ICD zvazena (tfida doporuceni
IIb) a u pacientd ve vysokém riziku (= 6 % za pét let) by
implantace ICD méla byt zvazena (tfida doporuceni lla).
V soucasnych doporucenych postupech z roku 2023 byl
pUvodni model ponechan, u pacientl v nizkém riziku SCD
je ale nové doporuceno posoudit pfitomnost dalsich pre-
diktord SCD, konkrétné extenzivniho (> 15%) pozdniho
vychytavani gadolinia (late gadolinium enhancement,
LGE), a nizké ejekcni frakce levé komory (< 50 %). Pokud
je jeden z téchto faktorl pfitomen, implantace ICD mUze
byt zvdZzena. Zvlast je dodatecné zminén jesté jeden po-
tencialni prediktor SCD, a to pfitomnost apikalniho aneu-
rysmatu levé komory. Dle doporuceni ESC by se implanta-
ce ICD neméla fidit jen samotnou pfitomnosti apikalniho
aneurysmatu, ale mél by byt vypocitan odhad rizika SCD
doporuc¢enym modelem. Podrobnéji je soucasné postave-
ni apikalniho aneurysmatu jako prediktoru SCD popsdno
v samostatném oddilu tohoto ¢lanku.™

B Praktické poznamky k pouzivani kalkulatoru ESC
rizika SCD u pacientdi s HCM

Kalkulator by mél byt pouzivan za dodrzeni nékterych
podminek a za pouZziti pfesné definovanych pojmu. Stra-
tifikace za pouziti kalkuldtoru by méla byt provedena
u viech pacientl s HCM pfi zachytu onemocnéni a nésled-
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né v pravidelnych intervalech kazdé 1-2 roky a vzdy pfi
zméné klinického stavu pacienta. Kalkulator je urcen pro
pacienty starsi 16 let, pro mladsi pacienty by mél byt po-
uzit kalkulator pro pediatrickou populaci — ESC HCM Risk
Kids. Kalkulator by také nemél byt vyuzivan pro pacienty
s tzv. fenokopiemi HCM, protoze tito pacienti nebyli pfi
vyvoji kalkuldtoru do kohort zahrnuti. Vylouceni byli i pa-
cienti po alkoholové septalni ablaci ¢i myektomii a vrcho-
lovi sportovci.

Pfi pouzivani kalkuldtoru je dllezité znat definice ri-
zikovych faktord, které jsou v kalkuldtoru pouzity. Pozi-
tivni rodinna anamnéza je definovéna (dle ESC) jako vy-
skyt SCD u prvostupriového pribuzného do 40 let véku
nebo SCD u pfibuzného se stanovenou diagnézou HCM.
Maximalni tloustka stény LK (maximum left ventricular
thickness, MLWT) je definovdna jako nejvétsi tloustka
anterosepta, posterosepta, laterdIni nebo zadni stény
mérena v Urovni mitrdIni chlopné, papildrnich svald nebo
apexu v parasternalni projekci na kratkou osu. Maximalni
rozmér MLWT, ktery lze do kalkulatoru zadat, je 35 mm.
Data pro pacienty s vétsi MLWT jsou omezend, podrob-
néji bude rozvedeno dale v ¢lanku. Rozmér levé siné je
méfen pomoci M-mdédu nebo 2D echokardiografie z pa-
rasternalni projekce na dlouhou osu. Maximalni gradient
v LVOT mUze byt méfen z apikalni tfi- nebo pétidutinové
projekce a jedna se o maximalni gradient (PG) namére-
ny v klidu nebo po provokaci Valsalvovym manévrem.
Kalkuldtor tedy nezahrnuje pacienty s PG provokovany-
mi jinymi zpGsoby (napf. nitraty, izoprenalin nebo fyzic-
kd zatéz). Nesetrvald komorova tachykardie zahrnuje 3
a vice komorovych stahu s frekvenci > 120/min na nejmé-
né 24hodinovém EKG holterovském monitorovani. Horni
hranice délky monitorace neni stanovena a mnozi se pra-
ce s prodlouzenym ambulantnim monitorovanim arytmii,
které bude v budoucnu nutné zohlednit.’™®

Americky model

Zakladem soucasného pfristupu k rizikové stratifikaci pa-
cientt s HCM v primarni prevenci SCD je model vychazeji-
ci z pfitomnosti jednotlivych rizikovych faktord, ktery byl
poprvé predstaveny v roce 2003 ve spolecnych doporuce-
nych postupech ACC a ESC. V prvnim kroku se doporucuje
zhodnotit pfitomnost nasledujicich rizikovych faktort —
rodinnd anamnéza SCD, masivni hypertrofie levé komory
(MLWT > 30 mm), nevysvétlena synkopa, pfitomnost api-
kdlniho aneurysmatu a systolicka dysfunkce LK (ejekéni
frakce levé komory [EF LK] < 50 %). V posledni verzi z roku
2024 je po identifikaci rizikovych faktor( doporuceno po-
uziti sou¢asného kalkuldtoru ESC za ucelem komunikace
odhadu absolutni miry rizika SCD s pacientem. Po disku-
si s pacientem je poté implantace ICD doporucovéna jiz
od pritomnosti > 1 z velkych rizikovych faktord. Kromé
tzv. velkych rizikovych faktort by méla byt posouzena
i pfitomnost nesetrvalych komorovych tachykardii (nskKT)
a extenzivniho LGE dle MR, a pokud jsou pfitomny, mGze
byt implantace ICD zvazena (tfida doporuceni llb). Opro-
ti modelu ESC tak model ACC/AHA za velky rizikovy fak-
tor povazuje pfitomnost apikdlniho aneurysmatu a lisi se
v pfistupu k dysfunkci levé komory (kterd je v algoritmu
ESC zvdZena aZ v pfipadé, Ze nema pacient kalkulované
riziko > 4 %). Naopak systém ACC/AHA nepocitd s vékem
pacienta, obstrukci LVOT ani rozmérem levé siné.'®
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Srovnani evropského a amerického pristupu
Dlouhou dobu panuje mezi odborniky debata o tom,
ktery z pristupt ke stratifikaci pacientd v riziku SCD je
presnéjsi. Do soucasné doby neexistuje prospektivni
randomizovand studie, kterd by mohla tuto otazku jed-
noznac¢né zodpovédét, existuje ale celd fada retrospek-
tivnich nepfimych srovnani. Z téchto dat vyplyva vyssi
senzitivita amerického modelu za cenu nizsi specificity.
Logickym dusledkem strategie ACC/AHA stratifikace
rizika SCD je vyssi mira implantace ICD v USA (zhruba
0 20 %). Pfi zahrnuti pouze vysoce rizikové kategorie
modelu ESC (odhad pétiletého rizika SCD > 6 %) je senzi-
tivita v identifikaci SCD pouze 33 % oproti vice nez 90 %
u modelu ACC/AHA. Na druhou stranu specificita v kate-
gorii vysokého rizika byla u modelu ESC vy3si (92 % vs.
78 %). Vétsina srovnani americkych autorl ale nezahr-
nuje stfedné rizikovou kategorii dle modelu ESC, u kte-
ré je mozno ICD zvazit.>" V nasi vlastni recentni pilotni
studii, zahrnujici 505 pacientt a srovnavajici model ESC
(stfedni plus vysoké riziko, tzn. odhad pétiletého rizika
SCD >4 % ) s modelem ACC/AHA byla senzitivita mode-
10 71 % (ESQC), resp. 77 % (ACC/AHA) a specificita 89 %
(ESCQ), resp. 71 % (ACC/AHA).2° Ani v pediatrické popula-
ci neexistuje dokonaly systém a pouzivaji se analogické
individudIni prediktory SCD jako u dospélych a online
kalkulatory se suboptimalni senzitivitou a specificitou
(HCM Risk Kids, PRIMacCY).?'-%

Prediktory SCD

V nasledujici ¢asti prehledu se zaméfime na jednotlivé
rizikové faktory SCD u pacientd s HCM. Z dlvodu pre-
hlednosti je délime do tfi kategorii: zavedené (jiz delsi
dobu pouzivané rizikové faktory), nové (rizikové faktory
uvedené do nékterého nebo obou stratifika¢nich systému
v poslednich letech s vyvijejici se evidenci) a emerging (ri-
zikové faktory na urovni vyzkumu).

Zavedené rizikové faktory SCD

B vék

Ve vys$sim relativnim riziku SCD se nachdzeji zejména
mladi pacienti (mladsi 35 let) a s pribyvajicim vékem
ziejmé riziko SCD (specificky vdzané na HCM) klesa.?*2>
Zaroven u starsich pacientd stoupa riziko alternativnich
pficin SCD, a to zejména ICHS. Na druhou stranu je po-
tfeba uvést, Zze pramérny cas od implantace ICD v pri-
marni prevenci SCD do prvni adekvatni terapie je ¢asto
dlouhy — u 65 % pacientl po vice nez péti letech od im-
plantace, a u 36 % dokonce po vice nez deseti letech od
implantace ICD. Pramérny vék v dobé prvniho adekvat-
niho vyboje ICD se pohybuje okolo 40 let.?6?” Maligni
komorové arytmie na podkladé HCM tak pacienty mo-
hou ohrozovat v pribéhu celého Zivota, byt po 60. roce
zivota jsou minoritni pfi¢cinou umrti.® Roli hraje i vék
v dobé diagndzy. Pacienti s diagnostikovanou HCM mezi
40. a 60. rokem Zivota umiraji ¢astéji z davodu srdecni-
ho selhani nez nahlé smrti, pacienti s diagnostikovanou
HCM po 60. roku Zivota umiraji kromé srde¢niho selhani
Casto z jinych nez kardiovaskularnich pfic¢in.?® Vék také
vyznamné interaguje s ostatnimi rizikovymi faktory SCD,
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zejména s pfitomnosti nsKT, vyznamnou hypertrofii LK
a nevysvétlenou synkopou.3031

B Pohlavi

Vzhledem k prevdzné autosomalné dominantni (AD)
formé dédic¢nosti sarkomerické HCM by predpokladané
zastoupeni pohlavi u pacientd s HCM mélo byt vyrovna-
né. Ve studiich jsou viak ve vy$si mife zastoupeni muzi
a také vék ¢i symptomatologie v dobé diagndzy se mezi
pohlavimi lisi. U Zen je HCM primérné diagnostikovana
0 6 aZz 13 let pozdéji nez u muzl a Zeny maji pfi inicialni
evaluaci pokrocilejsi symptomy srdec¢niho selhani. Dopo-
sud neni jasné, zda jsou tyto rozdily dané nizsi penetranci
u zenského pohlavi, poddiagnostikovanim choroby, poz-
déjsi manifestaci ¢i jinym vlivem. V Uvahu pfipada i ne-
aktualnost modelu mendelidnské dédi¢nosti a fakt, ze
HCM pravdépodobné neni monogennim a striktné AD
dédi¢nym onemocnénim.3>3*Stran vyskytu SCD viak mezi
pohlavimi rozdil prokdzan nebyl a nelisi se ani mira im-
plantace ICD v primarni prevenci SCD.*

B Maximalni tloustka stény levé komory

Tradi¢ni pohled na MLWT predpoklada, Ze se zvysujici-
mi se hodnotami MLWT stoupa riziko SCD. V americkém
modelu predikce SCD je masivni hypertrofie (= 30 mm
v jakémkoliv segmentu) indikaci k implantaci ICD. PGvod-
ni kritéria z roku 2011 vychazeji z dat, ktera ukazovala
asociaci zvysené MLWT se SCD, a dalSich studii, ve kte-
rych byla asociace vyznamnd pouze nad hrani¢ni hodnotu
30 mm.2¢# Jiz v dobé publikace doporucenych postupt
nebyla data zcela jednoznacna a ne viechny studie aso-
ciaci MLWT s SCD prokazaly, a to zejména pfi absenci
dalSich rizikovych faktord.3”#" Evropsky model zapocita-
vd MLWT hned dvakrat (jednou linedrné a jednou kva-
draticky) a odrazi tak komplikovany vztah MLWT k rizi-
ku SCD.?* Recentni data ukazuji na mozny vztah MLWT
a SCD v podobé inverzni U kfivky. Riziko SCD se tak sice
zvysuje s narUstajici MLWT, ale jen do urcitého maximal-
niho rozméru a poté opét klesa. Tento vztah se jesté zvy-
raznuje v pritomnosti dalSich rizikovych faktord (nsKT,
synkopa).*? Limitaci v hodnoceni MLWT jako kontinudlni
proménné vsak predstavuji malé pocty pacientd s extrém-
ni hypertrofii, a teorie inverzni kfivky U tak zatim neni
podloZena robustnimi daty. Dosud publikovana data pro
pacienty s MLWT nad 35 mm ukazuji na relativné nizkou
incidenci SCD srovnatelnou s pacienty bez vyznamné hy-
pertrofie.®>* Vyjimku ale predstavuji pacienti s extrémni
hypertrofii diagnostikovanou ve velmi mladém véku (< 18
let), u kterych extrémni hypertrofie naopak zfejmé pred-
stavuje vyznamny rizikovy faktor SCD.34° Zadny konkrét-
ni typ hypertrofie (septum sigmoideum, reverzni septum,
neutrdlni fenotyp a apikalni HCM) nebyl zatim asociovan
se zvySenym rizikem SCD.* Jistou limitaci MLWT jako ri-
zikového faktoru SCD je inkonzistence v méfeni MLWT
samotné a rozdil v méfeni pomoci rdznych modalit (echo-
kardiografie vs. magneticka rezonance). Tyto nepresnosti,
resp. inter- a intraindividualni variabilita v méfeni MLWT,
mohou mit zdvazny klinicky dasledek jak v samotné dia-
gnostice HCM, tak pfi rozhodovani o implantaci ICD.
Variabilita v méfeni se navic zvySuje s rozmérem MLWT,
a nejvice se tak uplatriuje tam, kde je potencial ovlivnéni
rozhodnuti o implantaci ICD nejvétsi.*

B Velikost a funk¢ni charakteristiky levé siné

Rozmér levé siné je kontroverznim prediktorem SCD a to
hned z nékolika ddvodl. Jeho zahrnuti do modelu ESC
vychdzi zejména z dat studie Spirita et al. a z analyzy
Hypertrophic Cardiomyopathy Outcomes Investigators.?
Neni jasné, zda je rozmér levé siné nezavislym predikto-
rem SCD nebo jen zastupnym ukazatelem zvysené tloust-
ky stén, diastolické dysfunkce, obstrukce LVOT, mitraini
regurgitace a siffiovych arytmii.*® Rozmér levé siné také
koreluje s mirou fibrézy myokardu hodnocené pomoci
MR a je ukazatelem zavaznosti onemocnéni a nezavis-
lym prediktorem rozvoje fibrilace sini.*” U pacient0 s jiz
znamou fibrilaci sini vSak nebyl (na rozdil od pacientu
se sinusovym rytmem) rozmér levé siné prokazan jako
nezavisly prediktor SCD.* Dalsi nejasnosti je pak pouziti
rozméru levé siné misto jinych parametrd hodnoticich
velikost levé sing, a to zejména indexovaného objemu
levé siné (left atrial volume index, LAVi), ktery je v sou-
¢asné dobé preferovanou metodou dle mezinarodnich
doporuceni pro echokardiografické vysetfeni.** Dle re-
centni studie byl rozmér levé siné vypocteny z objemu
levé siné v dobré shodé s mérenym rozmérem levé siné
a vztah byl linedrni a v dalsi studii automaticky vypo-
Cet rozméru levé siné z méreného LAVi nereklasifikoval
pacienty v primarni prevenci SCD kalkuldtorem ESC.%%5
Vyssi hodnota LAVi je asociovana se zvysenym rizikem
adekvatniho vyboje ICD a v jedné studii byla nezavisle
asociovana s vyssim vyskytem cilového ukazatele sloze-
ného z adekvatniho vyboje ICD a Uspésné resuscitace.>53
Daldi charakteristiky levé siné (global longitudinal strain,
global circumferential strain) jsou spojeny s horsi celko-
vou prognézou, zda jsou nezavislymi prediktory SCD, je
v soucasnosti pfedmétem studii.>>> Nizsi end-systolicky
peak longitudinal strain je nezavisle asociovany s vyssim
vyskytem nsKT.>

B Rodinna anamnéza SCD

Kumulace epizod SCD v jednotlivych rodinach byla jed-
nim z atributl pozorovanych jiz od pocatku zkoumani
HCM, vcetné Uplné prvniho pacienta s diagnostikovanou
HCM.>"%8 Tyto pfipady viak predstavuji mensinu pacientt
s HCM a vztah pozitivni rodinné anamnézy SCD a zvyse-
ného rizika SCD u evaluovaného pacienta neni zcela jed-
noznacny. Hodnoceni je komplikovano absenci jednotné
definice pozitivni rodinné anamnézy SCD. Ve vétsiné stu-
dii je za pozitivni rodinnou anamnézu povazovana SCD
u prvostupnového pribuzného, ale lisi se vék, do kterého
SCD nastala — vétsinou do 40 nebo 50 let véku.>® Meta-
analyza studii pfed rokem 2010 nasla pozitivni, ale slabou
asociaci s pomérem rizik (hazard ratio, HR) 1,27, vétsina
studii zahrnutych v této metaanalyze pak asociaci nepro-
kazala vibec.®® Na druhou stranu existuji kromé kazuis-
tické evidence a klinické zkusenosti i dikazy ze studii se
stovkami az tisici pacientd. U pacientd s implantovanym
ICD z indikace pozitivni rodinné anamnézy SCD dochazi
k adekvatnim vybojlim ICD s frekvenci 2,2, resp. 2,7 na
100 pacientoroku, coZ je méné nez u nékterych tradic-
nich rizikovych faktora (synkopa, nsKT), ale zaroven vice
nez u masivni hypertrofie levé komory.?”®#" Do doporuce-
nych postupd ESC byla pozitivni rodinnd anamnéza SCD
zahrnuta i vzhledem k vysledkim analyzy Hypertrophic
Cardiomyopathy Outcomes Investigators, ve které zvyse-
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Obr. 2 - Asociace genotypu s vyskytem komplikaci HCM, upraveno dle odkazu .

né riziko prokazané bylo (HR 1,76), i kdyZ se opét jednalo
o slabsi prediktor nez nevysvétlend synkopa a nskT.*

B Genetické varianty

Zda nalez jakékoliv mutace (tzn. patogeni/pravdépodob-
né patogenni varianty) v genu asociovaném s HCM (tzv.
pozitivni genotyp, G+) zvysuje riziko SCD, ¢i dokonce zda
nékteré konkrétni mutace nesou vyssi riziko SCD, neni
v soucasné dobé jasné. Aplikace znalosti genetické mu-
tace je omezena variabilni penetranci, komplikovanym
vztahem genotypu, fenotypu a klinického pribéhu one-
mocnéni, a to jak v rdmci jedné rodiny, tak mezi rodinami
navzajem.®? Byt nékteré konkrétni mutace byly uvadény
jako asociované s vyssimi rizikem SCD (v genech MYH7,
MYBPC3, TNNT2, TNNI3 a dalsi), ¢asto se zaroven jedna-
lo o pacienty s kumulaci dalsich rizikovych faktord SCD
a roli genetiky je obtizné odlisit.>*%* Data stran asociace
pozitivniho genotypu jako takového s vyskytem SCD jsou
protichGdnd. Nékolik studii asociaci pozitivniho genotypu
s SCD naslo, dicentrickd studie, kterd zahrnula témér 1
500 pacientd a kombinovala data pacientd naseho cen-
tra s daty Tufts Medical Center, asociaci pozitivniho ge-
notypu (jako nezavislého prediktoru) a SCD (ani celkové
mortality) neprokdazala®* (obr. 2). V soucasné dobé neni
mozné vysledek genetického vysetreni v rizikové stratifi-
kaci SCD spolehlivé pouzit, coz je reflektovano i v soucas-
nych doporucenych postupech jak dle ESC z roku 2023,
tak AHA/ACC z roku 2024.7

B Obstrukce LVOT

Hodnoceni vyznamnosti obstrukce LVOT jako prediktoru
SCD je zna¢né komplikované vzhledem k rozdilnym ty-
pUm obstrukce (klidova vs. latentni), vyznamné dynamice
obstrukce a moznosti jeji redukce, nebo dokonce elimi-
nace (jedna se o jediny potencidlné zcela eliminovatelny
rizikovy faktor). Obstrukce LVOT byla v nékterych studiich
asociovana se zvysenym rizikem SCD, ackoli absolutni roz-
dil a pozitivni prediktivni hodnota byly v téchto studiich
nizké. Velikost gradientu v LVOT korelovala s rizikem SCD
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s relativnim rizikem 1,36 na 20 mm Hg.%*¢> Nékteré studie
naopak vyznam obstrukce LVOT v predikci SCD neproka-
zaly.%® U pacientt, ktefi podstoupili myektomii, byl pro-
kazan nizsi vyskyt SCD, coZz podporuje vyznam obstrukce
LVOT jako nezavislého rizikového faktoru SCD, zaroven
ovéem ukazuje na nepresnou predikci rizika SCD u této
skupiny pacient(.5”¢® Alkoholovd septalni ablace (ASA)
snizuje vyskyt rizikovych faktorl SCD (synkopa, nsKT,
MLWT) a ro¢ni incidence SCD u pacientl po ASA je nizka
(< 1 %/rok).*>7 Skutecny vyskyt SCD po podstoupeni ASA
je nizsi nez odhadované riziko predikované modelem
ESC.”' Pro odhad rizika SCD po ASA bylo také vyvinuto ri-
zikové skére ASA-SCARRE zaloZené na velikosti intervent-
rikuldrniho septa pfed ASA a gradientu v LVOT po ASA.”2
PFi porovndni pacientd podstupujicich myektomii a ASA
nebyl ve dvou studiich shledan rozdil stran vyskytu SCD,
v jedné byl niZsi u pacientd podstupujicich myektomii.”>-7>
V soucasné dobé je velkou nezndmou vliv inhibitord myo-
sinu (které velmi efektivné sniZzuji obstrukci LVOT) na in-
cidenci SCD. Na zakladé dostupné evidence se vyznamné
lisi pfistup doporucenych postupl k obstrukci LVOT v pre-
dikci SCD.1>1°

B Synkopa

Anamnézu synkopy ma dle publikovanych dat 15-25 %
pacientld s HCM, a prevalence se tak vyznamné nelisi od
béZné populace, prestoze pacienti s HCM potencialné ku-
muluji faktory, které je k synkopé predisponu;ji.*® Jedna
se jak o faktory hemodynamické (obstrukce LVOT, abnor-
malni kontrola vaskularniho tonu), tak arytmické (bra-
dykardie, supraventrikuldrni a komorové tachykardie).’®
V naprosté vétsiné pfipadu se pfi¢inu synkopy u pacientt
s HCM nepodafi objasnit, a jedna se tak o tzv. nevysvét-
lenou synkopu (91 %), kterd je asociovana se zvysenym
rizikem malignich arytmii (RR 1,78, resp. 1,99), a je tedy
vyznamnym prediktorem SCD.” Cést pacientt s HCM ma
béhem ortostatickych testl a zatéZového testu tendenci
k hypotenzi na zakladé vazodepresorické reakce. Pred-
pokldadanym mechanismem je abnormalni baroreflex.
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Abnormalni baroreflex je spoustén zvysenou aktivaci
mechanoreceptorl levé komory a vede ke snizené peri-
ferni vaskularni rezistenci zaroven s atenuaci kompen-
zacnich mechanism.”® Pacienti s HCM, ktefi prodélaji
synkopu, museji byt peclivé vysetfeni, panelem expertt
byla navrzena konkrétni doporuceni pro evaluaci téch-
to pacientd.” Vysetfeni zahrnuje echokardiografii, EKG
holterovské monitorovani, ortostaticky test a dle sympto-
matologie také potencidlné 24hodinové méreni krevniho
tlaku, head-up tilt test, masaz karotického sinu a pripad-
né implantaci implantabilniho smyckového zaznamniku.
Anamnéza nevysvétlené synkopy je zfejmé nejvyznam-
néjsi, pokud je recentni (méné nez Sest mésich). Tito pa-
cienti jsou ve vyrazné vyssim riziku SCD (HR 4,89), naopak
star$i pacienti s anamnézou synkopy pét a vice let pred
inicialnim vysetfenim ve vyssim riziku SCD pravdépodob-
né nejsou (HR 0,38) stejné jako pacienti se synkopou va-
zovagalni etiologie.?

B Abnormalni tlakova reakce pfi zatéZzovém testu
Abnormalni tlakova reakce pfi zatézovém testu (ab-
normal blood pressure response, ABPR) je definovana
jako neschopnost zvysit krevni tlak o vice nez 20 mm Hg
pfi maximalnim vytiZeni ¢i pokles krevniho tlaku o vice
nez 20 mm Hg oproti maximalnimu dosazenému krev-
nimu tlaku v pribéhu testu. ABPR pfi zatéZovém testu
ma az tretina pacientd s HCM, byt ve studiich existuje
vyznamny rozptyl vyskytu ABPR a vyskytuje se Castéji
u mladsich pacient(.** ABPR mulze byt zplsobena raz-
nymi mechanismy, podilet se na ni mohou obstrukce
LVOT, nedostatec¢ny cas diastolického plnéni pfi vyso-
kych tepovych frekvencich s naslednym poklesem srdec-
niho vydeje nebo pokles systémové vaskuldrni rezisten-
ce kvlli neadekvatni vazodilataci. ABPR pfii zdtéZzovém
testu byla dfive povazovéna za prediktor SCD a zejmé-
na ve starsich studiich byla asociovana s vy$3im rizikem
SCD.8 Nicméné i v téchto studiich byla pozitivni pre-
diktivni hodnota ABPR v predikci SCD nizka (negativ-
ni prediktivni hodnota byla vysokad).®' V novéjsich stu-
diich (2010-2018) byla prokazana pouze asociace ABPR
pri zatézovém testu s hospitalizaci pro srde¢ni selhani,
asociace ABPR s SCD prokazana nebyla a neni pravdé-
podobné, Ze by se tedy jednalo o samostatny rizikovy
faktor SCD.2 Pfesto setrvala v guidelines ESC pro komo-
rové arytmie a SCD z roku 2022 ABPR jako faktor, dle
kterého lze fidit implantaci ICD."” Dle osobniho nazoru
autorl tohoto ¢lanku (a majority svétovych expertd na
HCM) neni toto doporuceni ESC podloZzeno dostatec-
nou evidenci a nedoporucujeme se jim v klinické praxi
fidit. V evropskych doporucenych postupech pro kar-
diomyopatie z roku 2023 ¢i v americkych doporucenych
postupech z roku 2024 jiz ABPR jako rizikovy faktor
uvadén neni.’1®

B Nesetrvalé komorové tachykardie

Ve vétsiné studii je nesetrvala komorova tachykardie de-
finovana jako tfi a vice komorovych stah( s frekvenci 120/
min a vice v trvani méné nez 30 sekund. Vyskyt nsKT dle
této definice je u pacientl s HCM casty (17-32 % pfi pou-
Ziti 24- anebo 48hodinového monitorovani), coz limituje
vyuziti nsKT jako jediného rizikového faktoru k indikaci
implantace ICD. U naprosté vétsiny pacientl jsou nsKT

asymptomatické, zachyceni nsKT pfi holterovském mo-
nitorovani je ale asociovano s vyssim vyskytem SCD, a to
zejména u mladsich pacientt (obecné HR 2,89, u pacien-
ta < 30 let HR 4,35)."852 Asociace je také silnéjsi, pokud
se nsKT vyskytuji pfi zatézi (HR 3,14), kdy jsou ale méné
Casté (1-2 % pacientl).® V soucasné dobé jsou dvéma nej-
vétsimi nejasnostmi optimalni délka monitorace pacientd
a kvantifikace nsKT. Tradi¢né bylo a je pouzivano zejmé-
na 24- ¢i 48hodinové EKG holterovské vysetfeni, nicméné
v soucasné dobé jsou moznosti monitorace Sirsi a zahrnuji
i napf. kontinudlni nahravani implantovanymi pfistroji.
PFi pouziti delsi doby monitorace (14 dni) velmi vyznam-
né stoupd zachyt nskKT (trojndsobné, az na 50 % pacientl
s HCM), prognosticky vyznam takto zachycenych nsKT je
vsak zatim nejasny.'® Vztah délky, frekvence a cetnosti
nsKT k SCD je také nejasny, v jedné studii tyto proménné
nekorelovaly s vyskytem SCD, jind nasla vyznamnou aso-
ciaci mezi frekvenci > 200/min, trvanim > 7 komplexa QRS
a opakovanym vyskytem nsKT (dvé a vice nsKT v pribéhu
dvou a vice po sobé jdoucich dnt) a adekvatnim vybojem
ICD.#8 U prospektivné sledovanych pacientl, ktefi méli
ICD implantovan jen z divodu rizikové nsKT, mélo adek-
vatni vyboj 14 % pacient’.®® V doporucenych postupech
ESC se o nsKT uvazuje bindrné (pfitomna vs. nepfitomna)
a nejsou dale zohlednény charakteristiky nsKT, dle AHA/
ACC se doporucuje prikladat vyznam praveé rizikovéjsim
a CetnéjSim nsKT na zakladé vyse zminéné studie, coz au-
tofi tohoto ¢lanku doporucuji v klinické praxi zohlednit.
Ani jedna doporuceni viak zatim neurcuji délku monito-
race pacientu (resp. jeji horni hranici).'1*

Nové rizikové faktory

B Systolicka dysfunkce levé komory

Systolicka dysfunkce v ramci tzv. end-stage (dfive téz
oznacované ,burn-out”) fdze HCM se vyskytuje u men-
Siny pacientl, ve velkych souborech tercidrnich center
do 5 % vSech pacient(.’” Systolickd dysfunkce je u pa-
cientd s HCM definovdna poklesem EF LK jiz pod 50 %
a vyskytuje se ve viech vékovych kategoriich, obvykle se
manifestuje ve strednim véku. Pacienti s klinickym profi-
lem end-stage HCM jsou ve vysokém riziku progrese do
pokrocilého srde¢niho selhdni a s tim spojené nutnosti
transplantace srdce a vysoké celkové mortality, byt se
jejich prognéza v poslednich destiletich velmi vyznam-
né zlepsila.®® Tito pacienti jsou ale také ve vysokém rizi-
ku SCD a adekvétnich vybojua ICD.®° Ve starsich studiich
dosahovala incidence SCD 10 %/rok (ekvivalentni riziku
u pacientl s implantovanym ICD v sekundarni prevenci),
v recentni publikované kohorté byl vyskyt SCD nebo adek-
vatni terapie ICD 2,4 %/rok (pétindsobek oproti pacien-
tim se zachovanou EF LK).87:88

B Apikalni aneurysma

Apikalni aneurysma se u pacientt s HCM vyskytuje vzac-
né, v nejvétsi dosud provedené studii byla prevalence
2,2 %.%° Vyssi prevalence byla pozorovana u pacientd
s apikalni formou HCM (18,3 %), v dalsi studii se po dobu
sledovani témér sedmi let v této skupiné pacientl vyvi-
nulo v 23 % pfipadd, Castéji pfi pfitomnosti midventri-
kularni obstrukce na pocatku sledovani.®® Apikalni aneu-
rysma bylo v nékolika studiich asociovdno se zvySenym
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Velikost apikdlniho aneurysmatu

Obr. 3 - Asociace apikalniho aneurysmatu s vyskytem komplikaci HCM, upraveno dle odkazu *.

vyskytem SCD a adekvatnich vyboji ICD (pomér Sanci
[odds ratio, OR] 4,67, incidence adekvatnich vyboji I1CD
4 %/rok) a tito pacienti maji také castéji bé&hy nsKT pfi
holterovském monitorovani (OR 8,67, vyskytuji se u vice
nez 40 % pacientl). Kromé arytmickych udalosti jsou tito
pacienti i ve vys$Sim riziku tromboembolickych kompli-
kaci.®®? Patofyziologickym podkladem zvyseného rizika
komorovych arytmii je zfejmé (Casto rozsahla) fibréza
v oblasti apikdlniho aneurysmatu, zejména v oblasti kr¢-
ku aneurysmatu. Mechanismus vzniku apikalnich aneu-
rysmat neni t.¢. zcela jasny, ale jednd se pravdépodobné
o multifaktoridlni proces, na kterém se podili zvyseny in-
trakavitalni tlak (na podkladé midventrikularni obstruk-
ce) s naslednou subendokardialniischemii a jizvenim v ob-
lasti apexu. Tato oblast predstavuje arytmogenni substrat
a pacienti s apikdInimi aneurysmaty maji castéji setrvalé
monomorfni komorové tachykardie dobre reagujici na
katetrizacni ablaci.®*®* Klinicky mUze predstavovat pro-
blém detekce apikdlnich aneurysmat, protoze pfi stan-
dardni 2D echokardiografii (bez kontrastni latky) docha-
zi k prehlédnuti ¢asti pacientld s apikalnimi aneurysmaty
(transtorakalni echokardiografie [TTE] — pfehlednost, ab-
normalni pozice a tvar srde¢niho hrotu). Suverénni meto-
dou detekce je magnetickd rezonance srdce, kterd navic
poskytuje vyhodu v podobé kvantifikace LGE.** Zda riziko
SCD stoupa s velikosti aneurysmatu, neni jasné vzhledem
k protichddnym vysledklm studii. V jedné studii ale bylo
vyznamné vyssi (pétileté riziko SCD 9,7%) pfFi velikosti
> 2 ¢m, tedy u pacientl se stfedné velkymi a velkymi
aneurysmaty. Toto riziko je vysoké i u pacientd klasifi-
kovanych dle kalkuldtoru ESC do nizce rizikové katego-
rie.?®% Recentné prezentovana (ACC Scientific Sessions
2025) data z multicentrické studie na dosud nejvétsim
poctu pacientd (510) ukazuji vyznamnou asociaci velikos-
ti aneurysmat jak s arytmickymi, tak tromboembolickymi
komplikacemi (obr. 3).°° Nejvétsi kontroverzi stran api-
kdlnich aneurysmat je proto v soucasné dobé vyznamné
konzervativni postoj doporuceni ESC k témto pacientim.
Pfes pomérné presvédcivd dosud publikovand data neni
u téchto pacientd implantace ICD (ani antikoagula¢ni te-
rapie) bez pfitomnosti dalSich rizikovych faktor( v guide-
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lines ESC doporucena, a tim se evropské postupy vyznam-
né lisi od doporuceni AHA/ACC.">16

B Magneticka rezonance

Magnetickd rezonance srdce umozZfiuje presné méreni
srdecnich rozmérl a objem0 srdecnich oddilt, ejek¢nich
frakci a také identifikaci oblasti LGE, obvykle odpovida-
jicich fibréze myokardu. U pacientl s HCM, ktefi pod-
stoupili myektomii ¢i transplantaci srdce, byla ovérena
dobra korelace rozsahu fibrézy myokardu hodnoceného
pfi histologickém vy3etieni a rozsahu LGE, avsak nikoliv
s dezorganizovanym uspofadanim myocyt0.%%® Fibréza
myokardu je potencidlnim substratem komorovych aryt-
mii a byla prokdzdna vyznamnd asociace mezi pfitom-
nosti LGE a vyskytem nsKT. Na zadkladé téchto studii byla
dale zkoumana asociace LGE a SCD. Byt v jedné z histo-
rickych studii nebyla asociace v neselektované populaci
prokadzana, nasledné studie vcetné jejich metaanalyzy
pfinesly presvédcivéjsi vysledky.**-'°" Kromé samotné pfi-
tomnosti LGE se studie zaméfily na rozsah LGE a novéji
i na lokalizaci LGE. Pfi hodnoceni rozsahu LGE je za ma-
sivni LGE povazovana hranice 15 % objemu myokardu
levé komory (méné ¢asto 10 %) a tito pacienti byli v nej-
vys$8im riziku.'921%3 Stran lokalizace LGE jsou data zatim
omezend, ale vyznamna se jevi zejména subendokar-
dialni lokalizace, zatimco LGE v oblasti Uponu pravé ko-
mory prognosticky vliv zfejmé nema.'*-'% Vliv lokalizace
v rdmci segmentd levé komory neni v soucasnosti jasny,
dle jedné studie vliv neméla. Otazkou zlstdvd optimalni
implementace dat ziskanych pomoci MR do soucasnych
modell predikce SCD. Byla prokdzdna vyznamna asocia-
ce pfitomnosti LGE a vys$siho vyskytu SCD u pacientd, kte-
fi byli hodnoceni jako nizce rizikovi dle sou¢asnych dopo-
ruceni, a z tohoto konceptu vychazi i soucasné zarazeni
LGE do modelu rizikové stratifikace ESCi AHA/ACC."” Dle
jedné studie vSak rozsah LGE dokonce Iépe predikuje SCD
nez soucasné stratifikacni systémy.'%® Nejvétsi limitaci MR
a LGE zlstava samotné hodnoceni a kvantifikace LGE.
V soucasnosti neexistuje jasné jednotné doporuceni ke
zpUsobu hodnoceni LGE a vysledky jednotlivych metod
hodnoceni se [isi."®
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B Pokrocilé vysetieni magnetickou rezonanci

Slibné vysledky v odhadu rizika SCD ukazuje hodnoce-
ni extraceluldrniho objemu (ECV) pomoci MR. Vyhodou
detekce ECV je mozné presnéjsi hodnoceni kvantifikace
difuzni fibrézy myokardu. Oproti LGE nabizi T1 mapova-
ni a hodnoceni ECV vyhodu v presnéjsi identifikaci oblas-
ti difuzni fibrézy myokardu bez nutnosti vztahovani na
normalni myokard, ktery mdze u pacientd s HCM chybét.
Hodnoceni ECV dobre korelovalo s histologickou kvanti-
fikaci fibrézy."'° Hodnoceni ECV v jedné studii dobfe pre-
dikovalo vyskyt nsKT a synkopy a v kombinaci s odhadem
rizika dle stratifikacnich systému se tato predikce jesté
zpresnila."" V malé studii byl ECV hodnoceny na zéakla-
dé T1 mapovani nezavisle asociovan se slozenym cilovym
ukazatelem, ktery zahrnoval i ekvivalenty SCD."? V obou
téchto studiich byla diagnostickd presnost ECV lepsi nez
u LGE. Pilotni data existuji i pro hodnoceni T2, které re-
prezentuje oblasti edému a zanétu. Zvysené hodnoty
T2 se vyskytuji u nékterych pacientl v oblastech s LGE
a pacienti s vyraznym LGE i zvySenymi hodnotami T2 byli
v nejvyssim odhadovaném riziku dle soucasnych stratifi-
kacnich systéma. Naopak pacienti, ktefi neméli oblasti
LGE a normalni hodnoty T2, byli v nejnizsim odhadova-
ném riziku.'314

B Global longitudinal strain (GLS)

Abnormalni hodnoty GLS byly v fadé observacnich studii
asociovany s nezadoucimi pfihodami u pacientl s HCM
véetné komorovych arytmii a adekvatnich vybojd ICD.
Mezi studiemi viak existuje vyrazna variabilita v zahrnu-
tych populacich pacientt, cilovych bodech a dalSich du-
lezitych vlastnostech, které prakticky znemoznuji provést
validné jejich metaanalyzu.""> GLS byl jiz také nezavisle
asociovan se SCD, prediktivni hodnota byla vy3si pfi pou-
ziti kombinace GLS a LAVi.>? Hodnoceni GLS v kombinaci
s modelem ACC/AHA (z roku 2020) zlepsilo predikci SCD."®
Komplikaci pro potencidlni predikci SCD viak predstavuje
dosud nestanovena jednotna hrani¢ni hodnota GLS. Roli
v predikci SCD by dale mohl hrat i GLS hodnoceny MR.'"7

Uméla inteligence (artificial intelligence, Al)
v predikci SCD

V soucasnosti existuji modely Al, které jsou schopné s vel-
mi vysokou presnosti diagnostikovat HCM na zdakladé
12svodového EKG.''®'% Strojové uceni pouzivajici data
z MR a klinické udaje umoznilo pfesnou predikci slozené-
ho cilového ukazatele zahrnujiciho i SCD a jeji ekvivalen-
ty a Al byla také pouzita k predikci progrese HCM.'20121
Potencidl Al v predikci SCD je v soucasnosti predmétem
vyzkumu.

Sport a HCM

SCD u mladych sportovcU (< 35 let) je raritni, ale ¢asto me-
didlné vyrazna pfihoda. Vétsina sportovct, které postihne
SCD, nema Zadné priznaky ani zndmé kardiovaskularni
onemocnéni, a jednd se tedy o zdanlivé zdravou popula-

Ci."”2 V publikovanych datech existuje vyrazna variabilita
jak v samotné incidenci, tak v zastoupeni pficin SCD. In-
cidence SCD pfi sportu u mladych osob je udavana se $i-
rokym rozmezim 1 na 2 400 obyvatel/rok az 1 na 417 000
obyvatel/rok.'?® Ve velké americké studii z roku 2009 byla
HCM nejcastéjsi pricinou SCD u sportovcl se zastoupenim
36 %, zatimco v novéjsich publikacich prevazuje neznéa-
ma pricina i po podrobné pitvé véetné genetického vyset-
feni.’?* Ve studii popisujici nahla umrti mezi americkymi
univerzitnimi atlety (veskera umrti v ramci National Colle-
giate Athletic Association) za poslednich 20 let byla inci-
dence SCD 1: 63 682/atleta/rok. Mezi rizikové faktory SCD
patfily muzské pohlavi, cernodska rasa a nejvyssi inciden-
ce SCD byla pozorovana u hradc¢a basketbalu. Incidence
SCD v case klesala, nejcastéjsi pricinou byla neobjasnéna
SCD nasledovana idiopatickou hypertrofii levé komory
a HCM. Polovina pfihod nastala pfimo pfi sportovni ¢in-
nosti, kdy ale pfevazovaly jako pri¢iny anomadlie koronar-
nich arterii a ARVC.'* Velka studie z referenc¢niho centra
ve Spojeném kralovstvi pfinesla ponékud odlisna data. Pfi
shrnuti vSech pfipada referovanych k patologickému vy-
Setfeni mezi lety 1994 az 2022 predstavovali atleti 17 %
pfipadd SCD u adolescentl. Nejcastéjsi nalez byl struktu-
réalné normalni myokard nasledovany ARVC, idiopatickou
hypertrofii levé komory a HCM. Vétsina umrti nastala
v klidu, ale u pacient(, u nichz nastala SCD pfi zatézi, byla
Castéji diagnostikovana ARVC nebo HCM.™?? Dalsi data
z Evropského kontinentu pak pochdzeji z regionu Veneto
v Italii. Pfi dlouhodobém sledovani zde vyznamné pokles-
la incidence SCD po zavedeni screeningového programu
u sportovcl 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),
zatimco SCD u nesportovct (a tedy bez screeningovych
vysetreni) zUstala stabilni.’?®

Screening u sportovcd zaméreny na odhaleni poten-
cidlnich pficin SCD presto zUstdva kontroverznim téma-
tem. Kromé zminéné italské studie (ktera ma radu vy-
znamnych limitaci, zejména neobvykle vysokou histo-
rickou prevalenci SCD) nebyl vyznam preparticipa¢niho
screeningu prokazan.'?” Nejasnosti panuji i v doporuce-
ném rozsahu preparticipa¢niho screeningu, na prvnim
misté rutinniho nataceni 12svodového EKG. Zahrnuti EKG
zvysuje senzitivitu screeningu, ale za cenu vyssi ceny, vyssi
miry naslednych vysetieni a vyssi miry falesné pozitivnich
ndlezl a nepfimérenych restrikci sportovni aktivity. Nevy-
hodou je také nemoznost detekovat radu potencidlnich
pfi¢in SCD (anomalni prabéh korondrnich arterii, aorto-
patie atd.) a vyZaduje expertni vyhodnoceni v souladu
s doporucenimi pro hodnoceni EKG u sportovci. Doposud
neni jasné, zda zahrnuti EKG do preparticipacniho scree-
ningu sniZzuje mortalitu sportovcd. O pouziti echokardio-
grafického vysetfeni ¢i jiném zobrazovani v ramci scree-
ningu nejsou v soucasné dobé dostate¢na data.'?

Pokud se HCM u sportovce zjisti, nasleduje nevyhnu-
telné otazka restrikce sportovni aktivity. Tradi¢né nebyla
sportovni aktivita pacientdm s HCM doporucovana, nic-
méné ve svétle novych dat se vyvijeji i doporuc¢ené postu-
py. Potencidlni mechanismy, které predisponuji pacienty
s HCM k malignim arytmiim v souvislosti se sportovni ak-
tivitou, zahrnuji pasobeni adrenalinu uvolnéného inten-
zivni fyzickou aktivitou na abnormalni myokard (a tedy
potencialni arytmogenni substrat), dehydrataci a mozné
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iontové dysbalance. Obavou je také mozny vliv intenzivni
sportovni aktivity na prdbéh HCM. Inicidlni data vcetné
sériového zobrazovani vsak nepodporuji tuto hypotézu
a v soucasnosti se nezda, Ze by intenzivni fyzicka aktivita
vedla ke zhor3eni samotného fenotypu HCM.'?® Recent-
né bylo zvefejnéno nékolik studii indikujicich bezpe¢nou
moznost participace pacientd s HCM ve sportovnich ak-
tivitdch vcetné profesiondlni Urovné. Nejvétsi studii je
LIVE-HCM, ktera neprokdzala vyssi riziko SCD u genotyp
pozitivnich/fenotyp negativnich osob pfi sportovnich ak-
tivitdch ve srovnani s nesportujici skupinou. Spolehlivy
zavér ohledné atlet s vyjadfenym fenotypem HCM ale
nemohl byt uc¢inén pro maly pocet sledovanych osob.'®®
Bezpecnost sportovni aktivity dale podporuje fada men-
Sich observacnich studii zahrnujicich desitky pacientd
véetné registru sportovcl s ICD. Na druhou stranu pfi
screeningu fotbalistd ve Spojeném krélovstvi byla HCM
nejcastéjsi zachycenou kardiomyopatii a dva pacienti
s HCM zachycenou v ramci screeningu zemfreli v prabéhu
sledovani nahlou smrti.'*® Na zadkladé nyni dostupnych dat
se zménil i pfistup doporucenych postupu k omezeni spor-
tovni aktivity. V recentnim konsenzu Heart Rhythm Soci-
ety je tzv. return-to-play (ndvrat do intenzivni sportovni
aktivity) doporucen u viech pacientl genotyp pozitivnich/
fenotyp negativnich a u pacientl fenotyp pozitivnich ma
byt return-to-play zvazen (lla) pti absenci obstrukce LVOT
a po expertnim vyhodnoceni a spolecné diskusi s pacien-
tem. Podminkou return-to-play je pravidelna reevaluace
pacientld."' V doporucenich ESC pro sport se lisi tfida do-
poruceni v podobé konzervativnéjsiho pfistupu — sportov-
ni aktivita véetné kompetitivni urovné muize byt zvdZzena
(Ilb) u pacientl bez jakychkoliv znamek zvyseného rizika
SCD."®? Bezpecné mohou byt i strukturované programy
sportovni aktivity. V recentni studii ved| takovy program
s vysokou intenzitou fyzické aktivity ke zlepseni vykon-
nosti, poklesu krevniho tlaku a psychologickému benefitu
bez vyznamnych nezadoucich pfihod.' Vykonnost muze
byt dokonce pouzita k odhadu rizika SCD. Parametry zis-
kané pfi zatézovém testu predikovaly spolecné s LAVi
v kombinovaném HyperHF skére nezadouci pfihody za-
hrnujici SCD.™4

ICD

ICD predstavuji u¢innou prevenci SCD jiz tfi dekady a vy-
znamnou mirou se podileji na snizeni mortality pacien-
ta s HCM, ktera je dle nékterych studii nyni srovnatelna
s béznou populaci stejného véku a pohlavi.' U kazdého
pacienta je potifeba zvazit benefit a riziko implantace ICD
individuadlné. Mezi komplikace implantace transvendz-
niho ICD (TV-ICD) patfi kromé periproceduralnich kom-
plikaci zejména neadekvatni vyboje, fraktury a dislokace
elektrod, infekce a Zilni komplikace spojené s implanto-
vanymi elektrodami. Neadekvatni vyboje jsou u TV-ICD
nejcastéji zpUsobeny supraventrikuldrnimi arytmiemi
a nastdvaji castéji u mladsich pacientl a casnéji po im-
plantaci. Riziko neadekvatni terapie u pacientd s HCM je
nezanedbatelné a predstavuje asi 15-18 %/5 let.?6'% Rizi-
ko neadekvatni terapie se nelisilo u pacientl s jednoduti-
novymi a dvoudutinovymi pfistroji.?® Ostatni komplikace
se dohromady vyskytuji u zhruba 10 % pacientd/rok."*
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U pacientq, ktefi nevyzaduji stimulaci pro bradykardii, je
alternativou TV-ICD subkutanni ICD (S-ICD). Celkova mira
komplikaci je u obou skupin podobna, ale predstavuje jiné
spektrum komplikaci. Nejcastéjsi komplikace S-ICD pred-
stavuji prfedcasné vyCerpdni kapacity baterie a neadekvat-
ni vyboj (zejména kvuli oversensingu T viny), komplikace
elektrody jsou vzacné.’® S-ICD tedy predstavuji nejméné
stejné bezpecnou alternativu u pacientti s HCM a témér
eliminuji nékteré komplikace spojené s TV-ICD za cenu
specifickych komplikaci subkutdnniho systému, vcetné
potencidlné mirné castéjsich neadekvatnich vybojd proti
TV-ICD.?6'37 Data stran vys$si cetnosti neadekvatnich vybo-
jb S-ICD systému v3ak nejsou jednoznacna, v nékterych
studiich vyssi vyskyt pozorovan nebyl a jejich cetnost se
navic v Case snizila zavedenim nového algoritmu detekce
arytmii.’s>138

Zavér

SCD je obavanou komplikaci HCM, jejiz incidence diky
lepsi stratifikaci pacientd a moznosti Uc¢inné prevence
proti historickym kohortam pacient v poslednich trech
dekadach vyznamné poklesla. Patofyziologie SCD u paci-
entd s HCM je multifaktorialni a individualni riziko se zvy-
Suje v pritomnosti rizikovych faktoru. Identifikace riziko-
vych faktort a odhad rizika SCD jsou nezbytnou soucasti
péce o pacienty s HCM. Do soucasnosti neni (na rozdil od
sekundarni prevence SCD) napfi¢ odbornymi spole¢nost-
mi jednoznacna shoda na zpUsobu stratifikace rizika SCD
a vyznamu jednotlivych rizikovych faktoru. Vyuzit 1ze mo-
del kvantitativniho odhadu absolutniho rizika dle ESC ¢i
systém individualnich rizikovych faktorta dle ACC/AHA se
znalosti jejich limitaci. Je nezbytné posoudit riziko SCD
vzdy pfisné individualné a v indikovanych pfipadech po
diskusi s pacientem doporucit primarné preventivni im-
plantaci ICD.
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