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Formularze dotyczace potencjalnych konfliktow interesow wszystkich ekspertéw zaangazowanych w powstanie niniejszych wytycznych sg do-

stepne na stronie internetowej ESC pod adresem www.escardio.org/guidelines.

Recenzentéw dokumentu z ramienia Komisji ESC do spraw Wytycznych Postepowania (CPG) oraz ze strony narodowych towarzystw kardiologicz-

nych wchodzacych w sktad ESC wymieniono w Dodatku.

*Reprezentujacy Association for European Paediatric and Congenital Cardiology (AEPC)

*Andrea Mazzanti: koordynator; afiliacje wymieniono w Dodatku.
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Skroty i akronimy

ACC
ACE
ACS
AEPC

AF

AGNES
AHA
AMIOVIRT

ARB
ARVC

AV
AVID

BMI

CAD
CARE-HF
CASH

CAST

CAT

Cl

CIDS

CMR
COMPANION

CPG
CPVT

CRT
CRT-D
CRT-P

CcT

DCM
DEFINITE

DIAMOND

EHRA
EKG
EPS
ESC
HCM
HF
HFpEF

HFrEF

HIV
HR

American College of Cardiology
konwertaza angiotensyny

ostry zespo6t wieficowy

Association for European Paediatric and
Congenital Cardiology

migotanie przedsionkéw

Arrhythmia Genetics in the Netherlands
American Heart Association
AMIOdarone Versus Implantable
cardioverter-defibrillator: Randomized
Trial in patients with non-ischaemic dilated
cardiomyopathy and asymptomatic
non-sustained ventricular tachycardia
antagonista receptora angiotensynowego
arytmogenna kardiomiopatia

prawej komory
przedsionkowo-komorowy
Antiarrhythmic drugs Versus Implantable
Defibrillator

wskaznik masy ciafa

choroba wieficowa

CArdiac REsynchronization — Heart Failure
Cardiac Arrest Study Hamburg

Cardiac Arrhythmia Suppression Trial
CArdiomyopathy Trial

przedziat ufnosci

Canadian Implantable Defibrillator Study
rezonans magnetyczny serca
Comparison of Medical Therapy, Pacing,
and Defibrillation in Heart Failure
Committee for Practice Guidelines
katecholaminergiczny wieloksztaftny
czestoskurcz komorowy

terapia resynchronizujaca

terapia resynchronizujaca z defibrylacja
terapia resynchronizujaca ze stymulacja
tomografia komputerowa
kardiomiopatia rozstrzeniowa
DeEFlbrillators in Non-Ischemic
cardiomyopathy Treatment Evaluation
Danish Investigators of Arrhythmia and
Mortality oN Dofetilide

European Heart Rhythm Association
elektrokardiogram

badanie elektrofizjologiczne

European Society of Cardiology
kardiomiopatia przerostowa
niewydolnos¢ serca

niewydolno$¢ serca z zachowana
frakcja wyrzutowa

niewydolno$c¢ serca ze zmniejszong
frakcja wyrzutowa

ludzki wirus niedoboru odpornosci
hazard wzgledny

ICD
IHD
ILCOR

IRIS

LBBB
LMNA
LQTS
LQTST
LQTS2
LQTS3
LV
LVEF
LVOT
MADIT

MADIT-CRT

MADIT-II
MIRACLE ICD
MIRACLE
MRA

ms
MUGA

MUSTT
n
NSTEMI
NSVT
NYHA
OPTIC

OR
PRESERVE-EF

PVC
PVS

QTc
RAFT

RBBB
REVERSE
MIRACLE ICD
REVERSE

RR
RV
RVOT
SADS
SCD

www.kardiologiapolska.pl

implantowany kardiowerter-defibrylator
choroba niedokrwienna serca
International Liaison Committee On
Resuscitation

Immediate Risk stratification Improves
Survival

blok lewej odnogi peczka Hisa

lamina A/C

zespot wydtuzonego odstepu QT
zespot wydtuzonego odstepu QT typu 1
zesp6t wydtuzonego odstepu QT typu 2
zespot wydtuzonego odstepu QT typu 3
lewa komora

frakcja wyrzutowa lewej komory

droga odptywu lewej komory
Multicenter Automatic Defibrillator
Implantation Trial

Multicenter Automatic Defibrillator
Implantation Trial with Cardiac
Resynchronization Therapy

Multicenter Automatic Defibrillator
Implantation Trial Il

Multicenter InSync ICD Randomized
Clinical Evaluation

Multicenter InSync Randomized Clinical
Evaluation

antagonista receptora mineralo-
kortykoidowego

milisekunda

bramkowana wentrykulografia
radioizotopowa

Multicenter UnSustained Tachycardia Trial
liczba pacjentow

zawat serca bez uniesienia odcinka ST
nieutrwalony czestoskurcz komorowy
New York Heart Association

Optimal Pharmacological Therapy In
Cardioverter defibrillator patients

iloraz szans

Risk Stratification in Patients With
Preserved Ejection Fraction
przedwczesne pobudzenie komorowe
programowana stymulacja komor
skorygowany odstep QT
Resynchronization—Defibrillation for
Ambulatory Heart Failure Trial

blok prawej odnogi peczka Hisa
Multicenter InSync ICD

Randomized Clinical Evaluation
REsynchronization reVErses Remodeling
in Systolic left vEntricular dysfunction
ryzyko wzgledne

prawa komora

droga odptywu lewej komory

zespot naglego zgonu arytmicznego
nagly zgon sercowy
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SCD-HeFT Sudden Cardiac Death in HEart Failure Trial

SCORE Systematic Coronary Risk Evaluation

SIDS zespot naglej Smierci niemowlecia

SMASH-VT Substrate Mapping and Ablation in Sinus
Rhythm to Halt Ventricular Tachycardia

SPECT tomografia emisyjna pojedynczego fotonu

SQTS zespot krotkiego odstepu QT

STEMI zawal serca z uniesieniem odcinka ST

SUDEP nagty niewyjasniony zgon w przebiegu
padaczki

SUDI nagly niewyjasniony zgon
w niemowlectwie

SUDS zesp6t naglego niewyjadnionego zgonu

Tdp torsade de pointes

VA arytmia komorowa

VF migotanie komoér

VT czestoskurcz komorowy

VTACH Ventricular Tachycardia Ablation in
Coronary Heart Disease

WCD zewnetrzny kardiowerter-defibrylator
noszony przez pacjenta

WPW Wolff-Parkinson-White

1. Przedmowa

Whytyczne s dokumentami podsumowujacymi i oce-
niajacymi wszystkie dowody z badar naukowych dotyczace
danego zagadnienia, ktére sa dostepne w momencie ich
przygotowywania, a ich celem jest ufatwienie lekarzom
wyboru najlepszych strategii postepowania u poszczeg6l-
nych pacjentéw z danym stanem, biorac pod uwage wptyw
poszczegblnych metod diagnostycznych lub terapeutycznych
na wyniki leczenia, a takze charakteryzujacy je stosunek
korzysci do ryzyka. Wytyczne i zalecenia powinny pomagac
lekarzom w podejmowaniu decyzji w codziennej praktyce,
ale ostateczne decyzje dotyczace indywidualnych pacjentow
musza by¢ podejmowane przez lekarza odpowiedzialnego
za leczenie po konsultacji z pacjentem lub w razie potrzeby
jego opiekunem.

W ostatnich latach zaréwno Europejskie Towarzystwo
Kardiologiczne (ESC), jak i inne towarzystwa i organizacje
opublikowaly wiele wytycznych. Ze wzgledu na wptyw wy-
tycznych na praktyke kliniczna opracowano kryteria jakosci
odnoszace sie do opracowywania wytycznych, aby wszystkie
decyzje staly sie przejrzyste dla uzytkownikéw tych dokumen-
tow. Zalecenia dotyczace formufowania i wydawania wytycz-
nych ESC mozna znalez¢ na stronie internetowej ESC (http://
www.escardio.org/Guidelines-&-Education/Clinical-Practice-
-Guidelines/Guidelines-development/Writing-ESC-Guide-
lines). Wytyczne ESC wyrazaja oficjalne stanowisko tego
towarzystwa na dany temat i s systematycznie uaktualniane.

Cztonkowie grupy roboczej, ktéra przygotowata niniej-
sze wytyczne, zostali wybrani przez ESC jako reprezentanci
fachowego personelu zaangazowanego w leczenie pacjentdéw
z omawianymi chorobami. Wybrani eksperci w tej dziedzinie
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dokonali wszechstronnego przegladu opublikowanych do-
wodéw dotyczacych postepowania (w tym rozpoznawania,
leczenia, prewencji i rehabilitacji) w tych stanach zgodnie z za-
sadami przyjetymi przez Komisje ESC do spraw Wytycznych
Postepowania (CPC). Dokonano krytycznej oceny procedur
diagnostycznych i terapeutycznych, w tym oceny stosunku
korzysci do ryzyka. Uwzgledniono szacunkowe obliczenia
dotyczace oczekiwanych efektéw leczenia w wiekszych po-
pulacjach, jezeli takie dane byty dostepne. Poziom dowodéw
i sife zalecert odnoszacych sie do poszczegblnych sposobow
postepowania wywazono i skategoryzowano, postugujac sie
uprzednio zdefiniowanymi klasyfikacjami, ktére przedstawio-
no w tabelach 11 2.

Eksperci wchodzacy w sktad zespotéw piszacych i recen-
zujacych wytyczne wypetnili formularze deklaracji interesow
w odniesieniu do wszystkich powiazan, ktére mogtyby by¢
postrzegane jako rzeczywiste lub potencjalne Zrédfa konflik-
tow intereséw. Te formularze potaczono w jeden dokument,
ktéry mozna znalez¢ na stronie internetowej ESC (http://www.
escardio.org/guidelines). Wszelkie zmiany deklaracji intere-
sow, ktore nastapity w okresie przygotowywania wytycznych,
musza by¢ zgtaszane do ESC, a formularze — odpowiednio
uaktualniane. Grupa robocza otrzymata wsparcie finansowe
wylacznie od ESC, bez zadnego zaangazowania przemy-
stu medycznego.

Komisja CPG nadzoruje i koordynuje przygotowywa-
nie nowych wytycznych przez grupy robocze i inne grupy
ekspertow. Komitet jest rowniez odpowiedzialny za proces
uzyskiwania poparcia dla wytycznych. Wytyczne ESC sg do-
ktadnie analizowane i recenzowane przez CPG, partnerskie
komitety ds. wytycznych oraz zewnetrznych ekspertéw. Po
wprowadzeniu odpowiednich zmian wytyczne akceptuja
wszyscy eksperci bedacy cztonkami grupy roboczej. Ostatecz-
na wersja dokumentu zostaje zaakceptowana przez CPG do
publikacji w czasopismie European Heart Journal. Wytyczne
opracowano po uwaznym rozwazeniu wiedzy naukowej
i medycznej oraz dowodéw dostepnych w momencie opra-
cowywania tego dokumentu.

Zadanie opracowywania wytycznych ESC obejmuje nie
tylko integracje najnowszych badan naukowych, ale réwniez
stworzenie narzedzi edukacyjnych oraz programéw wdrazania
zalece. W celu ufatwienia wdrazania wytycznych opraco-
wywane sg skrécone wersje kieszonkowe, podsumowujace
zestawy przezroczy, broszury z gtéwnymi przestaniami, karty
podsumowujace dla niespecjalistow, a takze wersje elektro-
niczne do uzytku w urzadzeniach cyfrowych (smartfonach
itd.). Te wersje sa skrécone i w zwiazku z tym w razie potrzeby
nalezy sie zawsze odnosi¢ do petnego tekstu wytycznych, do-
stepnych bezptatnie i bez ograniczer na stronie internetowej
ESC. Krajowe towarzystwa naukowe nalezace do ESC zacheca
sie do propagowania, ttumaczenia oraz wdrazania wytycznych
ESC. Programy wdrazania wytycznych sa potrzebne, ponie-
waz wykazano, ze doktadne wykorzystywanie zalecer moze
korzystnie wptywac na kliniczne wyniki leczenia.
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Tabela 1. Klasy zalecen

Klasa zalecen

Definicja

Sugestia dotyczaca
zastosowania

Klasa Il Sprzeczne dowody z badan naukowych i/lub rozbiezno$¢ opinii na temat przydatno-
$ci/skutecznosci danego leczenia lub zabiegu
Klasa lla Dowody/opinie przemawiajg w wiekszosci za przydatnoscia/skutecznoscig Nalezy rozwazy¢
Klasa Ilb Przydatno$¢/skutecznos¢ jest gorzej potwierdzona przez dowody/opinie Mozna rozwazy¢

Tabela 2. Poziomy wiarygodnosci danych

Poziom A | Dane pochodzgce z wielu randomizowanych préb

klinicznych lub metaanaliz
Poziom B | Dane pochodzace z jednej randomizowanej préby
klinicznej lub duzych badan nierandomizowanych

Poziom C

Uzgodniona opinia ekspertéw i/lub dane pochodzace
z matych badan, badan retrospektywnych, rejestréw

Potrzebne sa réwniez badania przekrojowe i rejestry
w celu potwierdzenia, Zze rzeczywista codzienna praktyka
jest zgodna z tym, co zaleca sie w wytycznych, dzieki czemu
bedzie mozna zamkna¢ petle badan klinicznych, przygotowy-
wania wytycznych oraz wprowadzania ich w zycie w ramach
praktyki kliniczne;j.

Zacheca sie pracownikéw opieki zdrowotnej, aby w petni
uwzgledniali te wytyczne ESC, gdy dokonuja oceny klinicznej,
a takze kiedy okreslaja i realizuja medyczne strategie pre-
wengji, diagnostyki lub leczenia. Wytyczne ESC nie znosza
jednak w zaden spos6b indywidualnej odpowiedzialnosci pra-
cownikéw opieki zdrowotnej za podejmowanie wiasciwych
i doktadnych decyzji z uwzglednieniem stanu zdrowia danego
pacjenta i po konsultacji z danym pacjentem oraz, jezeli
jest to wtasciwe i/lub konieczne, z opiekunem pacjenta. Na
pracownikach opieki zdrowotnej spoczywa réwniez odpowie-
dzialno$¢ za weryfikacje zasad i przepiséw odnoszacych sie do
lekéw i urzadzernh w momencie ich przepisywania/stosowania.

2. Wprowadzenie

Niniejszy dokument opracowano jako europejskie uaktu-
alnienie wytycznych Amerykanskiego Kolegium Kardiologow
(ACC), Amerykanskiego Towarzystwa Kardiologicznego (AHA)
i ESC z 2006 roku dotyczacych postepowania u pacjentéw
z komorowymi zaburzeniami rytmu oraz zapobiegania
naglym zgonom sercowym (SCD) [1]. Ze wzgledu na to, ze
bardzo niedawno gtéwne miedzynarodowe towarzystwa
arytmologiczne wydaty stanowiska dotyczace postepowania
u pacjentéw z komorowymi zaburzeniami rytmu [2, 3],
komitet ESC ds. wytycznych postanowit skoncentrowac sie

w niniejszym dokumencie na prewencji SCD. Na takie uak-
tualnienie nadszedt wtasciwy czas, biorac pod uwage nowe
dane na temat historii naturalnej choréb sprzyjajacych SCD
oraz zakonczenie duzych badan, ktére wptyna na strategie
leczenia niewydolnosci serca (HF) z uzyciem zaréwno lekow,
jak i urzadzen.

2.1. ORGANIZACJA WYTYCZNYCH

Niniejszy dokument jest podzielony na czesci, w ktérych
omoéwiono poszczegblne zagadnienia. Zaproponowane sche-
maty oceny ryzyka i leczenia powinny by¢ indywidualizowane
z uwzglednieniem choréb wspéfistniejacych, ograniczen
oczekiwanej dtugosci zycia, wptywu na jako$¢ zycia oraz
innych okolicznosci.

Podczas przygotowywania niniejszego uaktualnienia
komitet przeanalizowat najnowsze zalecenia dotyczace
kazdego zagadnienia i zmodyfikowat klase i/lub site zaleceri
zaleznie od tego, czy nowe wyniki randomizowanych préb
klinicznych, metaanalizy lub inne dowody kliniczne wskazy-
waly na potrzebe zmian. Szczegélnej troski dotozono w celu
utrzymania zgodnosci stosowanych sformufowar i termi-
nologii z juz opracowanymi wytycznymi. Niekiedy jednak
wprowadzono pewne zmiany sformutowan, aby niektére
z pierwotnych zalecef uczyni¢ bardziej przyjaznymi dla
uzytkownika i precyzyjnymi.

Komitet skfadat sie z lekarzy i pokrewnego personelu
medycznego, ktorzy sa ekspertami w dziedzinach SCD i jego
prewencji, ztozonych komorowych zaburzei rytmu, elektro-
fizjologii interwencyjnej, choroby wiericowej (CAD), HF i kar-
diomiopatii, kardiologii pediatrycznej i zaburzen rytmu serca
u dzieci, leczenia za pomoca urzadzen, opieki nad pacjentami
z chorobami ukfadu sercowo-naczyniowego, genetyki choréb
uktadu sercowo-naczyniowego oraz pielegniarstwa kardiolo-
gicznego. Ekspertéw reprezentujacych r6zne podspecjalnosci
kardiologii wybraty odpowiednie grupy robocze ESC.

Wiszyscy cztonkowie komitetu, ktory przygotowat niniej-
sze wytyczne w formie pisemnej, zaaprobowali zalecenia
zawarte w wytycznych. Dokument przeanalizowato 74 recen-
zentéw. Dokonano szczegbtowego przegladu pismiennictwa,
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Tabela 3. Definicje czesto stosowanych terminéw

Termin

Definicja Pismiennictwo

Nagty zgon

Niespodziewany smiertelny incydent niezwigzany z urazem, ze zgonem w ciggu godziny
od poczatku objawoéw u pozornie zdrowej osoby
Jezeli nie byto $wiadkéw zgonu, to definicje te stosuje sie wtedy, gdy osoba zmarta byta
w dobrym stanie zdrowia 24 h przed incydentem

(1]

SUDS i SUDI

Nagly zgon bez oczywistej przyczyny i bez przeprowadzenia autopsji u osoby dorostej
(SUDS) lub niemowlecia w wieku < 1. rz. (SUDI)

[14]

SCD Ten termin stosuje sie wtedy, gdy:

ne zgonu LUB

* Zza zycia rozpoznano wrodzong lub nabyta, potencjalnie $miertelng chorobe serca LUB
* autopsja wykazata anomalie sercowa lub naczyniowa jako prawdopodobng przyczy-

* w badaniu posmiertnym nie stwierdzono oczywistych przyczyn pozasercowych,
a wiec prawdopodobng przyczyna $mierci byt incydent arytmiczny

[1,14,15]

SADS i SIDS

Zaréwno autopsja, jak i badania toksykologiczne byty niekonkluzywne, serce byto
strukturalnie prawidtowe zaréwno makroskopowo, jak i w badaniu histologicznym oraz
wykluczono przyczyny pozasercowe u osoby dorostej (SADS) lub niemowlecia (SIDS)

[16]

Zresuscytowane nagte zatrzy-
manie krazenia
(np. defibrylacje)

Niespodziewane nagte zatrzymanie krazenia, ktore wystapito w ciggu godziny od -
poczatku ostrych objawdw i zostato odwrdcone przez skuteczne zabiegi resuscytacyjne

Idiopatyczne migotanie komor
komor

Negatywne wyniki badan klinicznych u pacjenta, ktéry przezyt incydent migotania

[17,18]

Pierwotna prewencja SCD

arytmi

Leczenie w celu obnizenia ryzyka SCD u oséb, ktére sg zagrozone wystgpieniem SCD, =
ale u ktoérych nie doszto jeszcze do nagtego zatrzymania krazenia lub zagrazajacej zyciu

Wtdrna prewencja SCD

krazenia lub zagrazajacg zyciu arytmie

Leczenie w celu obnizenia ryzyka SCD u pacjentéw, ktdrzy przebyli juz nagte zatrzymanie

(1

SADS — zespdt nagtego zgonu arytmicznego; SCD — nagty zgon sercowy; SIDS — zespét nagtej smierci niemowlecia; SUDI — nagty niewyjasniony zgon

w niemowlectwie; SUDS — zespdt nagtego niewyjasnionego zgonu

uwzgledniajac 810 pozycji. Wczesniejsze wytyczne, ktore
przeanalizowano w kontekscie prewencji SCD, wymieniono
w tabeli 1 Dodatku dostepnego w internecie (dodatkowa
tab. 1) [3-13].

3. Definicje, epidemiologia
i perspektywy zapobiegania
nagltym zgonom sercowym

Definicje nagtych zgonéw, zresuscytowanego nagtego
zatrzymania krazenia, idiopatycznego migotania komoér (VF)
oraz prewencji nagtych zgonéw przedstawiono w tabeli 3.

3.1. EPIDEMIOLOGIA NAGELEGO ZGONU

SERCOWEGO

W ciagu ostatnich 20 lat umieralno$¢ z przyczyn sercowo-
-naczyniowych w krajach o duzych dochodach zmniejszyta
sie [19] w odpowiedzi na wprowadzenie Srodkéw zapobie-
gawczych w celu zmniejszenia obciazer wynikajacych z CAD
i HE. Mimo tych zachecajacych wynikéw choroby ukfadu
sercowo-naczyniowego odpowiadaja na catym Swiecie za
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mniej wiecej 17 mIn zgonéw rocznie, z ktérych w przybli-
zeniu 25% stanowig SCD [20]. Ryzyko SCD u mezczyzn jest
wyzsze niz u kobiet. Zwigksza sie ono z wiekiem z powodu
wiekszej czestosci wystepowania CAD u os6b w starszym
wieku [21]. Czestos¢ SCD ocenia sie na od 1,40/100 000 oso-
bolat [95-proc. przedziat ufnosci (Cl) 0,95-1,98] u kobiet do
6,68/100 000 osobolat (95% Cl 6,24-7,14) u mezczyzn [21].
Czestos¢ wystepowania SCD wéréd mtodszych oséb oszaco-
wano na 0,46-3,7 incydentu/100 000 osobolat [22, 23], co
rocznie odpowiada mniej wiecej 1100-9000 zgonom w Eu-
ropie oraz 800-6200 zgonom w Stanach Zjednoczonych [24].

3.1.1. Przyczyny naglych zgonéw sercowych
w roznych grupach wiekowych

Choroby serca zwiazane z SCD sg inne u mfodszych,
a inne u starszych oséb. U os6b mfodych przewazaja ka-
nafopatie i kardiomiopatie (dodatkowa tab. 2) [21, 25-48],
zapalenie mig$nia sercowego oraz stosowanie uzywek [49],
natomiast w starszych populacjach przewazaja przewlekte
choroby zwyrodnieniowe (CAD, wady zastawkowe i HF).
W obu grupach wiekowych kilka probleméw utrudnia okresle-
nie przyczyny CAD; na przykfad u starszych pacjentéow moga
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wystepowa¢ mnogie przewlekfe choroby uktadu sercowo-
-naczyniowego, co utrudnia ustalenie, ktéra z nich przyczynita
sie najbardziej do SCD. U mtodszych pacjentéw przyczyna
SCD moze by¢ trudna do ustalenia nawet po przeprowadze-
niu autopsji, poniewaz takie stany, jak dziedziczne kanatopatie
lub zaburzenia rytmu serca indukowane przez leki, ktére nie
wiaza sie z zadnymi nieprawidtowosciami strukturalnymi, sg
epidemiologicznie istotne w tej grupie wiekowej.

3.2. AUTOPSJA I AUTOPSJA MOLEKULARNA

U OFIAR NAGLYCH ZGONOW

Okreslenie przyczyny niespodziewanego zgonu pozwala
rodzinie na cze$ciowe zrozumienie i racjonalizacje niespo-
dziewanej tragedii, co ufatwia proces radzenia sobie z tym
stresem i pozwala zrozumie¢, czy ryzyko nagtego zgonu moze

Wskazania do autopsji i autopsji molekularnej u ofiar
nagfego zgonu

i Pismien-
Zalecenia .
nictwo*

Zaleca sie autopsje w celu zba-
dania przyczyn nagtego zgonu
oraz okreslenia, czy SCD wynikat
z mechanizméw arytmicznych
czy innych niz arytmiczne

(np. pekniecie tetniaka aorty)

Jezeli wykonuije sie autopsje, to
zaleca sie standardowe badanie
histologiczne serca, ktére
powinno obejmowac¢ mapo-
wane skfadowe bloki miesnia
sercowego z reprezentatywnych
poprzecznych warstw obu
komor

U wszystkich ofiar nieoczekiwa-
nego nagtego zgonu zaleca sie
analize krwi i innych odpowied-
nio zebranych ptyndw ciata,
obejmujaca badania z zakresu
toksykologii i patologii moleku-
larnej

U wszystkich ofiar nagtego
zgonu, u ktdrych podejrzewa sie
okre$long dziedziczng kanato-
patie lub kardiomiopatie, nalezy
rozwazy¢ odpowiednio ukie-
runkowang po$miertng analize
genetyczng obejmujacg geny
mogace by¢ przyczyna choroby

SCD — nagty zgon sercowy

*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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dotyczy¢ réwniez innych cztonkéw rodziny. W zwiazku z tym
wydaje sie rozsadne, aby u wszystkich os6b, u ktérych doszto
do niewyjasnionego nagtego zgonu, wykonywac¢ badanie
autopsyjne w celu oceny, czy nalezy podejrzewac przyczyne
sercowa. Mimo ze CAD odpowiada za duzy odsetek nagtych
zgondw, zwlaszcza u 0s6b w wieku > 40 lat, nalezy bra¢ pod
uwage réwniez inne przyczyny, w tym choroby genetyczne,
wplywajace albo na integralno$¢ miesnia sercowego (patrz
punkt 7.), albo na jego czynnos¢ elektryczng (patrz punkt 8.).
Zawsze gdy u zmartej osoby stwierdzi sie chorobe dziedzicz-
na, krewni ofiary moga by¢ zagrozeni jej wystapieniem oraz
nagtym zgonem, jesli w odpowiednim momencie nie dokona
sie rozpoznania i nie zastosuje Srodkéw zapobiegawczych.
Niestety, nawet gdy wykonuje sie autopsje, pewien od-
setek nagfych zgonéw, wahajacy sie od 2% do 54% [48], po-
zostaje niewyjasniony (dodatkowa tab. 2). Tak szeroki zakres
tego odsetka wynika prawdopodobnie z réznic protokotéw
autopsji. Aby promowac¢ wspélny standard autopsji, opra-
cowano odpowiednio ukierunkowane wytyczne, w ktérych
zdefiniowano protokoty badania serca i pobierania probek
histologicznych, a takze badan toksykologicznych i moleku-
larnych [17, 50]. Zasadniczo rzecz biorac, wlasciwie przepro-
wadzona autopsja powinna umozliwi¢ udzielenie odpowiedzi
na nastepujace pytania: 1) czy Smier¢ mozna przypisac
chorobie serca?; 2) jaki byt charakter choroby serca? (jezeli
wystepowata); 3) czy mechanizm zgonu byt arytmiczny?;
4) czy uzyskano dane wskazujace na chorobe serca, ktéra
moze by¢ dziedziczna i w zwiazku z tym wymaga badan prze-
siewowych i poradnictwa u krewnych?; oraz 5) czy mozliwe
byto dziatanie substancji toksycznych lub nielegalnych uzywek
badz tez wystapienie innych przyczyn nienaturalnej $mierci?
Standardowe badanie histologiczne serca powinno obej-
mowac mapowane sktadowe bloki miesnia sercowego z re-
prezentatywnych poprzecznych warstw obu komér. Zacheca
sie patologdéw do kontaktowania sie z wyspecjalizowanymi
osrodkami i przesyltania tam serc w celu zbadania. Patolog po-
winien przeprowadzic¢ standardowe badanie makroskopowe
serca, wlacznie z poprzecznym cieciem koniuszka, a takze
pobrac tkanki, krew oraz inne ptyny na badania toksykologicz-
ne i z zakresu patologii molekularnej przed utrwaleniem serca
w formalinie. Zacheca sie réwniez do zbierania i przechowy-
wania prébek biologicznych do ekstrakcji DNA, aby mozna
byto przeprowadzi¢ autopsje molekularna [17]. Autopsja mo-
lekularna jest waznym uzupetnieniem standardowej autopsji,
poniewaz umozliwia po$miertne rozpoznawanie kanatopatii
w sercu, ktére moga ttumaczy¢ 15-25% przypadkow zespotu
nagfego zgonu arytmicznego (SADS, sudden arrhythmic death
syndrome) [17]. Warto$¢ rozpoznania posmiertnego u ofiary
SCD polega na mozliwosci objecia przesiewowymi badaniami
genetycznymi czfonkéw rodzin ofiar SADS lub zespotu naglej
$mierci niemowlecia (SIDS, sudden infant death syndrome).
W niedawnych stanowiskach ekspertéw dotyczacych roz-
poznawania i leczenia dziedzicznych arytmii stwierdzono,
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ze u ofiar SCD nalezy rozwazy¢ ukierunkowana autopsje
molekularna/posmiertne badania genetyczne, jezeli podejrze-
wa sie obecnos¢ kanatopatii. Autorzy wytycznych popieraja
to zalecenie i odsyfaja zainteresowanych czytelnikéw do
najnowszych stanowisk ekspertéw w tej dziedzinie [14, 52].

3.3. PRZEWIDYWANIE RYZYKA NAGLEGO

ZGONU SERCOWEGO

Przewidywanie SCD jest kamieniem filozoficznym aryt-
mologii, a préby uzyskania wiarygodnych wskaznikéw SCD
napedzaly jedna z najbardziej aktywnych dziedzin badan
naukowych w arytmologii w ostatniej dekadzie [53]. Obecnie
jest jasne, ze sktonnos¢ do naglego zgonu ma charakter ,burzy
doskonatej” (perfect storm) — niekorzystnego zbiegu oko-
licznosci polegajacego na interakcji substratu warunkujacego
podatnoé¢ (genetyczne lub nabyte zmiany elektrycznych lub
mechanicznych wiasciwosci serca) z wieloma przemijajacymi
czynnikami, ktére uczestnicza w wyzwalaniu Smiertelnego
incydentu. Nizej dokonano krétkiego przegladu nielicznych
dostepnych schematéw stratyfikacji ryzyka SCD u os6b zdro-
wych, pacjentéw z choroba niedokrwienng serca (IHD) oraz
pacjentéw z kanatopatiami lub kardiomiopatiami.

3.3.1. Osoby bez rozpoznanej choroby serca

W przyblizeniu 50% incydentéw naglego zatrzymania
krazenia wystepuje u os6b bez rozpoznanej choroby serca, ale
u wiekszosci z nich wystepuje utajona IHD [54]. W rezultacie
najbardziej skuteczny sposéb zapobiegania SCD polega na
ilosciowej ocenie indywidualnego ryzyka wystapienia IHD
na podstawie skal ryzyka, a nastepnie kontroli czynnikéw
ryzyka, takich jak stezenie cholesterolu catkowitego w su-
rowicy, stezenie glukozy, ci$nienie tetnicze, palenie tytoniu
oraz wskaznik masy ciata (BMI) [55]. W przyblizeniu 40%
obserwowanego zmniejszenia czestosci wystepowania SCD
jest bezposrednia konsekwencja ograniczenia wystepowania
CAD i innych choréb serca [56].

Kilka badan [57-61] dostarczyto dowodéw na istnienie
genetycznej skfonnosci do nagtego zgonu. Grupa badawcza
pod kierunkiem Jouvena byfa jedna z pierwszych, w ktorej
oceniano wartos¢ predykcyjna wystepowania nagtych zgonéw
w rodzinie. W badaniu przeprowadzonym w Paryzu i opubli-
kowanym w 1999 roku [57] autorzy ci wykazali, ze wywiady
naglego zgonu jednego rodzica wiazaly sie ze wzglednym
ryzykiem (RR) nagtego zgonu wynoszacym 1,89, ktére zwiek-
szafo sie do 9,44 u os6b z wywiadami nagtego zgonu obojga
rodzicéw (p = 0,01). W tym samym czasie w kohortowym
badaniu kliniczno-kontrolnym przeprowadzonym w Seattle
Friedlander i wsp. [58] potwierdzili prawie 50-proc. wzrost
(RR 1,46; 95% CI 1,23-1,72) prawdopodobieistwa na-
glego zgonu w przypadku SCD w wywiadach rodzinnych.
W 2006 roku Dekker i wsp. [59] wykazali, Zze nagly zgon w ro-
dzinie stwierdza sie istotnie czesciej wiréd oséb zresuscytowa-
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nych po incydencie pierwotnego VF niz w grupie kontrolnej
liloraz szans (OR) 2,72; 95% CI 1,84—4,03]. Imponujaca zgod-
nos¢ tych wynikéw wskazuje, ze predyspozycja do nagfego
zgonu jest zapisana w genach, nawet jezeli nie wiaze sie to
z zadna chorobg dziedziczona w spos6b mendlowski, co za-
checa genetykéw molekularnych do poszukiwania markerow
DNA pozwalajacych przewidywa¢ SCD w populacji ogdlne;j.

Sposrod badan, w ktérych poszukiwano polimorfizméw
pojedynczych nukleotydéw wiazacych sie ze sktonnoscia
do SCD, wazne sa wyniki 2 badan w obrebie asocjujacych
blokéw. W badaniu Arrhythmia Genetics in the Netherlands
(AGNES) [61] poréwnano pacjentdw z pierwszym w zyciu
zawatem serca i VF oraz pacjentéw z pierwszym w zyciu
zawatem serca bez VF. Istotnos¢ w skali catego genomu osia-
gnat tylko jeden polimorfizm pojedynczego nukleotydu na
chromosomie 21 (locus 21g21; OR 1,78; 95% CI 1,47-2,13;
p = 3,36 x 107°). Ten czesty polimorfizm (czestos¢ wyste-
powania allelu 47%) znajduje sie w obszarze miedzy genami,
a najblizszy gen, CXDAR (w odlegfosci ok. 98 tys. par zasad),
koduje receptor wirusowy mogacy odgrywac role w wiru-
sowym zapaleniu miesnia sercowego. Drugie badanie [62]
byto bardzo duzym badaniem, w ktérym zidentyfikowano
silny sygnat na chromosomie 2 (locus 2q24.2) w obszarze
zawierajacym trzy geny o nieznanej funkcji ulegajace ekspresji
w sercu. To locus zwieksza ryzyko SCD 1,92 razy (95% Cl
1,57-2,34). W tym badaniu nie potwierdzono jednak wyni-
kow badania AGNES, co nasuwa obawy, ze albo wielkos¢,
albo protokét tego badania wiazaly sie z ograniczeniami. Te
dane genetyczne nie sa jeszcze wykorzystywane w praktyce
klinicznej, ale ukazuja, w jaki spos6b genetyka moze wyewo-
luowa¢ w obiecujace podejscie do ilosciowej oceny ryzyka
SCD we wczesnym okresie zycia. Dostepno$¢ nowych tech-
nologii, ktére umozliwiaja szybsze i tafisze genotypowanie,
moze wkrétce dostarczy¢ danych na temat bardzo duzych
populacji, pozwalajac na osiagniecie odpowiednio duzej
mocy statystycznej, ktora jest wymagana w takich badaniach.

3.3.2. Pacjenci z chorobq niedokrwiennq serca

Od ponad dwoéch dekad badacze na catym Swiecie
oceniaja szeroki wachlarz ,wskaznikéw” SCD wystepujace-
go u pacjentéw z IHD. Zaproponowano kilka, najczesciej
nieinwazyjnych, wskaznikéw ryzyka SCD u pacjentéw z nie-
dokrwieniem miesnia sercowego, miedzy innymi programo-
wang stymulacje komor (PVS), pdzne potencjaty komorowe,
zmienno$¢ rytmu serca, czuto$¢ odruchu z baroreceptoréw,
dyspersje odstepu QT, mikrowoltowa naprzemienno$¢ za-
tamka T oraz turbulencje rytmu zatokowego. Mimo obiecu-
jacych wynikéw wezesnych badar zaden z tych wskaznikow
predykcyjnych nie wplynat jednak na praktyke kliniczna.
W rezultacie jedynym wskaznikiem, ktéry wykazuje zgodny
zwiazek ze zwiekszonym ryzykiem nagtego zgonu u pacjen-
tow z zawatem serca i dysfunkcja lewej komory (LV), jest
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frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF) [63, 64]. Parametr
ten jest wykorzystywany od ponad dekady w podejmowaniu
decyzji o zastosowaniu implantowanego kardiowertera-
-defibrylatora (ICD) w celu pierwotnej prewencji SCD, czesto
w pofaczeniu z klasg czynnosciowa wedtug New York Heart
Association (NYHA). Mimo ze LVEF nie jest zbyt doktadnym
i powtarzalnym parametrem klinicznym, to wciaz wykorzy-
stuje sie ja do wyboru pacjentow, ktérym wszczepia sie ICD
w celu pierwotnej prewencji SCD.

Do innych nowych parametréw o obiecujacej wartosci
w przywidywaniu SCD nalezg wskazniki biochemiczne,
takie jak stezenie peptydu natriuretycznego typu B oraz
N-koricowego fragmentu (pro)peptydu natriuretycznego
typu B, w odniesieniu do ktérych uzyskano zachecajace
wyniki we wstepnych badaniach [65, 66].

3.3.3. Pacjenci z dziedzicznymi chorobami
arytmogennymi

Dostepnos¢ schematéw stratyfikacji ryzyka dla poszcze-
gélnych kanatopatii i kardiomiopatii jest bardzo rézna, na
przyktad skorygowany odstep QT (QTc) jest wiarygodnym
wskaznikiem ryzyka incydentéw sercowych w zespole wy-
dtuzonego odstepu QT (LQTS) [67], a przerost przegrody
miedzykomorowej pozwala przewidywac rokowanie w kar-
diomiopatii przerostowej (HCM) [68]. W innych chorobach,
takich jak zesp6t Brugadéw lub zespét krétkiego odstepu QT
(SQTYS), stratyfikacja ryzyka nie jest tak pewna, co pozostawia
watpliwosci, u kogo profilaktycznie wszczepia¢ ICD. Informa-
cje genetyczne mozna obecnie wykorzystywac do stratyfikacji
ryzyka tylko w kilku chorobach, takich jak LQTS oraz kardio-
miopatia rozstrzeniowa (DCM) zwiazana z mutacjami genu
laminy A/C (LMNA) [69-71].

3.4. ZAPOBIEGANIE NAGEYM ZGONOM
SERCOWYM W SYTUACJACH
SZCZEGOLNYCH

3.4.1. Przesiewowa ocena ryzyka naglego zgonu

sercowego w populacji ogdlnej

Czujnos¢ kliniczna w odniesieniu do elektrokardiogra-
ficznych i echokardiograficznych objawéw dziedzicznych
choréb arytmogennych wydaje sie wazna czescia praktyki
klinicznej i moze sie przyczynia¢ do wczesnej identyfikacji
pacjentéw zagrozonych wystapieniem SCD. Nie jest natomiast
obecnie jasne, czy tego rodzaju uwazne podejscie powinno
by¢ rozszerzone na masowe programy przesiewowej oceny

w populacjach zwiekszonego ryzyka nagtego zgonu. We Wto-

szech i Japonii wprowadzono programy przesiewowej oceny

elektrokardiogramu (EKC), ktére moga pozwoli¢ na identyfi-
kacje bezobjawowych pacjentéw z dziedzicznymi chorobami
arytmogennymi [72-74]. Mimo Zze eksperci w Europie i Sta-
nach Zjednoczonych zgodnie opowiadaja sie za przesiewowa
oceng przed rozpoczeciem wyczynowego uprawiania sportu
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(takie postepowanie uzyskato réwniez poparcie Miedzynaro-
dowego Komitetu Olimpijskiego) [75-77], to w niedawnym
badaniu nie stwierdzono zmiany czestosci wystepowania
SCD wsréd wyczynowych sportowcéw po wprowadzeniu
programéw przesiewowej oceny w lzraelu [78].

Nie ma réwniez jednoznacznych danych przemawia-
jacych za korzySciami z szeroko zakrojonych programéw
badan przesiewowych w populacji ogélnej. Narain i wsp. [79]
dokonali przesiewowej oceny 12 000 nieselekcjonowanych
zdrowych 0séb w wieku 14-35 lat. Badanie przesiewowe
kosztowato 35 funtoéw brytyjskich od osoby i obejmowato
kwestionariusz oceny stanu zdrowia, 12-odprowadzeniowe
EKG oraz konsultacje kardiologiczng. U oséb z nieprawi-
dtowosciami wykonywano echokardiografie przezklatkowa
tego samego dnia lub kierowano ich na dalsze szczegdto-
we badania diagnostyczne. Cho¢ te badania przesiewowe
pozwolity na wykrycie niewielu pacjentéw z dziedziczna
kanatopatia lub kardiomiopatia (4/12 tys.), to autorzy doszli
do wniosku, ze koszt identyfikacji os6b, u ktérych ryzyko SCD
jest zwiekszone, wciaz moze uzasadnia¢ program masowych
badan przesiewowych.

Nie ulega watpliwosci, ze na stosunek kosztow do korzysci
w zwiazku z przesiewowym wykonywaniem EKG w populacji
wplywa w znacznym stopniu koszt identyfikacji 1 osoby do-
tknietej choroba. Koszt ten nie zostat okreslony przez wtoski
system narodowej opieki zdrowotnej, mimo ze program
powszechnych badan przesiewowych funkcjonuje tam juz od
35 lat. Bedzie sie on réznit zaleznie od regionalnej organizacji
opieki zdrowotnej. Koszty przesiewowej oceny sportowcow
w Stanach Zjednoczonych szacuije sie, jak podali Kaltman i wsp.
[80] na od 300 min do 2 mld dolaréw amerykanskich rocznie.

Nie mozna obecnie sformufowac zalece dotyczacych
przesiewowych badan populacyjnych, poniewaz nie okre-
slono konsekwengji strategii badan przesiewowych, ktore
prowadza do wciaz nieokreslonej liczby wynikéw ,fatszywie
dodatnich” oraz nie pozwalaja wykry¢ nieznanego odsetka
przypadkéw choroby (wyniki ,fatszywie ujemne”). Ta nie-
mozno$¢ sformutowania zalecer na podstawie dowodéw
uzyskanych z dotychczasowych programéw ilustruje potrzebe
dalszych prac w celu uzyskania ilosciowych danych na temat
stosunku kosztéw do korzysci w zwigzku z przesiewowym
wykonywaniem EKG w réznych populacjach oraz w réznych
systemach i warunkach opieki zdrowotnej. Biorac pod uwage
wyzsze ryzyko zaburzer rytmu serca oraz pogorszenia sie
choréb strukturalnych lub genetycznych u oséb wykonujacych
intensywne wysitki fizyczne [81, 82], autorzy wytycznych
popieraja natomiast dotychczasowe zalecenia dotyczace
przesiewowej oceny przed rozpoczeciem wyczynowego
uprawiania sportu. Eksperci w Europie sg zgodni, ze w tej
populacji nalezy dokonywa¢ oceny klinicznej, obejmujacej
wywiady osobiste i rodzinne oraz spoczynkowe 12-odpro-
wadzeniowe EKG (patrz punkt 12.7.).
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3.4.2. Przesiewowa ocena czlonkéw rodzin ofiar
naglych zgonow

Rozpoznania dziedzicznej choroby arytmogennej doko-
nuje sie nawet u 50% [83] rodzin ofiar SADS. Sa to zwlaszcza
kanafopatie [np. LQTS, zespdt Brugadéw i katecholami-
nergiczny wieloksztaftny czestoskurcz komorowy (CPVT)],
a niekiedy subtelne formy kardiomiopatii [zwtaszcza HCM
oraz arytmogennej kardiomiopatii prawej komory (ARVC)] lub
hipercholesterolemia rodzinna. Biorac pod uwage te wyniki,
kiedy nie przeprowadzono autopsji ofiary [tj. zesp6t nagtego
niewyjasnionego zgonu (SUDS, sudden unexplained death
syndrome) lub nagty niewyjasniony zgon w niemowlectwie
(SUDI, sudden unexplained death in infancy)] lub w badaniu
autopsyjnym nie wykazano nieprawidtowosci strukturalnych,
a wyniki badan toksykologicznych byty prawidtowe (tj. SADS
lub SIDS), najblizszych krewnych ofiary nalezy informowac,
ze potencjalne ryzyko podobnego incydentu dotyczy rowniez
ich samych i takie osoby nalezy poddac¢ ocenie kardiologicz-
nej. Wywiady rodzinne wskazujace na mnogie incydenty
przedwczesnego SUDS lub dziedziczna chorobe serca sa
sygnatem alarmowym, kt6ry powoduje, Zze ocena rodziny jest
zdecydowanie zalecana.

Przesiewowa ocena najblizszych krewnych oséb, ktore
zmarty nagle, jest wazng metoda diagnostyczng, pozwalajaca
zidentyfikowa¢ zagrozone osoby, przeprowadzi¢ porad-
nictwo dotyczace dostepnego leczenia oraz odpowiednio
zapobiega¢ nagltym zgonom [14, 84]. Obecnie badaniami
przesiewowymi obejmuje sie tylko 40% cztonkéw rodzin
[85], czesciowo z powodu niedostatecznej infrastruktury,
ktéra mozna by wykorzystywa¢ do badan przesiewowych,
ale réwniez z powodu leku i dystresu zwiazanego z osobi-
stym doswiadczeniem arytmii stwarzajacej zagrozenie zycia
lub niedawnq utrata czfonka rodziny z powodu dziedzicznej
choroby serca [86, 87]. Nalezy ocenia¢ psychospoteczne
potrzeby tych pacjentéw oraz ich rodzin, wykorzystujac do
tego, jak niedawno zalecono [14, 84, 88], multidyscyplinar-
ne podejscie w wyspecjalizowanych osrodkach. Wykazano
zasadnos¢ takiego postepowania [89, 90].

Zaproponowano r6zne protokoty przesiewowej oceny
cztonkéw rodzin 0séb, ktére nagle zmarty [14, 91]. Protokoty
te zwykle sg kilkuetapowe — poczawszy od badan, ktére wia-
Z3 sie z mniejszymi kosztami i wieksza czestoscia diagnostycz-
nych wynikow. Kolejne badania natomiast wykonuije sie zalez-
nie od wynikéw poczatkowych badar i wywiadéw rodzinnych
[91]. W przypadku podejrzenia okreslonego rozpoznania na
podstawie obecnosci nieprawidtowosci strukturalnych lub
elektrycznych nalezy postepowac zgodnie ze standardowa
procedura diagnostyki w kierunku danej choroby.

Pierwszym krokiem na drodze do rozpoznania posmiert-
nego, poprzedzajacym aktywng ocene cztonkéw rodziny, sa
doktadnie zebrane wywiady. Jezeli ofiara byta mtoda, nalezy
sie skoncentrowac na kardiomiopatiach i kanatopatiach. Zale-
ca sie ocene objawow ostrzegawczych ze strony serca (w tym
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omdlen oraz ,padaczki”), a takze uzyskanie szczegétowych
informacji na temat okolicznosci zgonéw oraz diagnostyki
kardiologicznej przeprowadzonej przed $miercia. Jezeli ofiara
miata > 40 lat, to nalezy oceni¢ wystepowanie czynnikow ry-
zyka CAD (np. czynne lub bierne palenie tytoniu, zaburzenia
lipidowe, nadcisnienie tetnicze lub cukrzyca). Nalezy ponadto
stworzy¢ petny genogram obejmujacy trzy pokolenia, odno-
towujac wszystkie przypadki nagtych zgonéw i choréb serca
[14]. Trzeba podja¢ probe uzyskania wczesniejszej dokumen-
tacji medycznej i/lub wynikéw badan posmiertnych. Oceny
wymagaja w pierwszym rzedzie cztonkowie rodziny, u ktérych
wystepuja objawy wskazujace na mozliwos¢ choroby serca,
takie jak omdlenia, kotatanie serca lub b6l w klatce piersiowe;j.

Zalecang podstawowa ocene najblizszych krewnych
0s6b, ktére zmarly nagle, przedstawiono w tabeli 4. Jezeli
w rodzinie nie ma rozpoznania, to bardzo mate dzieci powin-
ny zosta¢ objete oceng przesiewowa obejmujaca co najmniej
spoczynkowe EKG i echokardiografie.

Poniewaz wiele dziedzicznych choréb arytmogennych
charakteryzuje sie penetracja zalezng od wieku oraz nie-
petna ekspresja, to mtodsze osoby powinny by¢ okresowo
oceniane ponownie. Bezobjawowe osoby doroste, u ktérych
okres rozwoju juz sie zakonczyt, mozna zwolni¢ z dalszej
obserwacji, chyba ze wystapia objawy lub zostang uzyskane
nowe informacje od rodziny.

Tabela 4. Diagnostyka u cztonkéw rodzin ofiar zespotu nagtego
niewyjasnionego zgonu lub zespotu nagtego zgonu arytmicznego

Metody Dziatania®
Wywiady e Osobnicze wywiady kliniczne
i badanie *  Wywiady rodzinne ukierunkowane na choro-

przedmiotowe
EKG .

by serca i nagte zgony

Spoczynkowe 12-odprowadzeniowe EKG

z odprowadzeniami standardowymi i wysoki-
mi przedsercowymi

e 24-godz. ambulatoryjne monitorowanie EKG
*  Proba wysitkowa

e Usrednione EKG

e Préba z zastosowaniem ajmaliny/flekainidu
(jezeli podejrzewa sie zespdt Brugadow)

Obrazowanie *  Dwuwymiarowe badanie echokardiograficzne

serca i/lub CMR (z uzyciem lub bez uzycia $rod-

ka kontrastowego)
Badania e Ukierunkowane badania molekularne i porad-
genetyczne nictwo genetyczne, jezeli wysunieto kliniczne

podejrzenie okreslonej choroby
e Skierowanie do o$rodka o Il stopniu referen-
cyjnosci specjalizujgcego sie w ocenie gene-

tycznego podfoza zaburzen rytmu serca

CMR — rezonans magnetyczny serca; EKG — elektrokardiogram
?Zalecenia w tej tabeli oparto na uzgodnionej opinii niniejszej grupy eksper-
téw, a nie na dowodach z badan naukowych
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Gdy podejrzewa sie dziedziczng chorobe arytmogenna,
najlepszym zrédtem informacji na potrzeby autopsji moleku-
larnej sa probki DNA ofiary. Jezeli wynik badania jest dodatni,
to cztonkom rodziny nalezy zaoferowa¢ mozliwos¢ poddania
sie predykcyjnym przesiewowym badaniom genetycznym.
Prowadzac wstepne rozmowy z rodzing, nalezy informowac
o ,prawie do tego, aby nie wiedzie¢” i mozliwosci niewyra-
zenia zgody na przesiewowe badania molekularne.

Jesli nie ma probek biologicznych pochodzacych od
zmarfej osoby, to mozna rozwazy¢ ukierunkowane przesie-
wowe badania molekularne u najblizszych krewnych — jezeli
wysunieto podejrzenie wystepowania u nich dziedzicznej
choroby. Nie nalezy natomiast wykonywac przesiewowych
badan obejmujacych duzy zestaw genéw u krewnych ofiar
SUDS lub SADS, u ktérych po dokonaniu oceny klinicznej
nie ma przestanek pozwalajacych podejrzewac okreslong
chorobe. Dotyczy to zwtaszcza przypadkéw SIDS, w ktérych
autopsja molekularna ujawnia mniej przypadkéw choréb ka-
naféw jonowych w poréwnaniu z SADS, a przyczyna nagtego
zgonu moga by¢ czesciej choroby genetyczne wystepujace
sporadycznie, tj. nierodzinnie.

3.4.3. Przesiewowa ocena pacjentow
z udokumentowanymi lub podejrzewanymi
komorowymi zaburzeniami rytmu
3.4.3.1. Wywiady kliniczne

Trzema najwazniejszymi objawami, ktére wymagaja ze-
brania dokfadnych wywiadéw klinicznych i, by¢ moze, dalszej
diagnostyki w celu wykluczenia ich zwiazku z komorowymi
zaburzeniami rytmu, sa kofatanie serca, czyli uczucie nagfej
szybkiej pracy serca, zastabniecia oraz omdlenia. Kofatanie
serca zwiazane z czestoskurczem komorowym (VT) ma zwy-
kle nagly poczatek i koniec oraz moze sie wigza¢ z zastab-
nieciem i/lub omdleniem. Incydenty naglej zapasci z utrata
przytomnosci bez zadnych objawéw ostrzegawczych musza
budzi¢ podejrzenie bradyarytmii lub komorowych zaburzei
rytmu. Omdlenie, do ktérego doszto podczas intensywnego
wysitku fizycznego, a takze w pozydcji siedzacej lub lezacej
powinno zawsze budzi¢ podejrzenie przyczyny sercowej,
natomiast inne okolicznosci moga wskazywac na omdlenie
wazowagalne lub ortostatyczny spadek cisnienia tetniczego
[92]. Moga réwniez wystepowac objawy zwiazane z pod-
stawowa strukturalng choroba serca, takie jak dyskomfort
w klatce piersiowej, dusznos¢ i meczliwos¢, ktérych obecnos¢
rébwniez nalezy oceni¢. Ocena pacjentéw podejrzewanych
o wystepowanie komorowych zaburzei rytmu musi réw-
niez obejmowac doktadne wywiady rodzinne w kierunku
SCD, a takze wywiady dotyczace stosowanych lekéw i ich
dawek. Obciazajace wywiady rodzinne w kierunku SCD sa
silnym niezaleznym wskaznikiem predykcyjnym skfonnosci
do komorowych zaburzen rytmu oraz SCD [57, 58]. Mimo
ze badanie przedmiotowe rzadko ujawnia co$ istotnego, to
czasami moze dostarczy¢ cennych wskazowek.

www.kardiologiapolska.pl

3.4.3.2. Ocena nieinwazyjna i inwazyjna

Standardowe spoczynkowe 12-odprowadzeniowe EKG
moze ujawni¢ objawy dziedzicznych choréb zwiazanych
z komorowymi zaburzeniami rytmu i SCD, takich jak kanato-
patie (LQTS, SQTS, zespot Brugadéw, CPVT) i kardiomiopatie
(ARVC i HCM). Do innych objawoéw elektrokardiograficznych,
wskazujacych na mozliwos¢ wystepowania podstawowej
strukturalnej choroby serca, naleza: blok odnogi peczka Hisa,
blok przedsionkowo-komorowy (AV), cechy przerostu komory
oraz zatamki Q odpowiadajace IHD lub kardiomiopatii nacie-
kowej. Zaburzenia elektrolitowe oraz wptyw r6znych lekéw
moga by¢ przyczyna zaburzen repolaryzagji i/lub wydtuzenia
czasu trwania zespotu QRS.

Elektrokardiograficzna préba wysitkowa jest najczesciej
wykorzystywana do wykrywania niemego niedokrwienia
u dorostych pacjentéw z komorowymi zaburzeniami rytmu
serca. Nieutrwalony VT wywotany przez wysitek stwierdzo-
no u prawie 4% bezobjawowych oséb dorostych w srednim
wieku i nie wiazat sie on ze zwiekszeniem umieralnosci
ogblnej [108]. W przypadku zaburzen rytmu zaleznych od
aktywacji adrenergicznej, w tym jednoksztattnego VT oraz
wieloksztaltnego VT, takiego jak CPVT, proba wysitkowa jest
przydatna do celéw diagnostycznych oraz do oceny odpo-
wiedzi na leczenie. Préba wysitkowa u pacjentéw z zagraza-
jacymi zyciu komorowymi zaburzeniami rytmu serca moze
sie wiazac z wystapieniem arytmii wymagajacej kardiowersji,
dozylnego podania lekéw lub resuscytacji, ale wcigz moze by¢
uzasadniona, poniewaz lepiej jest ujawni¢ arytmie i ocenic¢
ryzyko w kontrolowanych warunkach. Badanie to powinno
by¢ wykonywane w warunkach natychmiastowego dostepu
do sprzetu do resuscytacji z udziatem odpowiednio wyszko-
lonego personelu.

Metody ciagtej lub okresowej ambulatoryjnej rejestracji
EKG moga utatwi¢ powiazanie objawéw z wystepowaniem
zaburzen rytmu. Mozna réwniez wykrywaé w ten sposéb
epizody niemego niedokrwienia miesnia sercowego. Cia-
gle monitorowanie holterowskie przez 24 lub 48 godzin
jest wlasciwe, jezeli mozna podejrzewac lub wiadomo, ze
arytmia wystepuje co najmniej raz dziennie. W przypadku
rzadkich epizodéw bardziej przydatne sa konwencjonalne
rejestratory zdarzen, poniewaz mozna je nosic¢ przez dtuzszy
czas. Wszczepiane podskérne urzadzenia, ktére moga ciagle
monitorowac rytm serca i rejestrowaé zdarzenia w ciagu
okreséw mierzonych w latach, sa uruchamiane po aktywa-
cji przez pacjenta lub automatycznie po spetnieniu z gory
ustalonych kryteriéw. Moga one by¢ bardzo przydatne jako
narzedzie rozpoznawania powaznych tachy- i bradyarytmii
u pacjentéw z objawami zagrozenia zycia, takimi jak omdle-
nia. Nowe ,wstrzykiwalne” rejestratory petlowe nie wymagaja
konwencjonalnego zabiegu chirurgicznego.

Rejestracja usrednionego EKG pozwala na poprawe
stosunku sygnaftu do szumu powierzchniowego EKG, co
pozwala na wykrywanie na kofcu zespotu QRS sygnaféw
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Nieinwazyjna ocena pacjentéw z podejrzewanymi lub stwierdzonymi komorowymi zaburzeniami rytmu serca

Zalecenia | Klasa® | Poziom® | PiSmiennictwo*

Spoczynkowe 12-odprowadzeniowe EKG

(1]

Zaleca sie spoczynkowe 12-odprowadzeniowe EKG u wszystkich pacjentéw, u ktérych dokonuje sie
oceny w kierunku komorowych zaburzen rytmu

Monitorowanie EKG

Zaleca sie ambulatoryjne monitorowanie EKG w celu wykrywania i rozpoznawania arytmii. Zaleca [93]
sie 12-odprowadzeniowe ambulatoryjne monitorowanie EKG w celu oceny zmian odstepu QT lub

odcinka ST

Zaleca sie stosowanie rejestratoréw zdarzen, kiedy objawy wystepuja sporadycznie, w celu ustale- [94]

nia, czy s one wywotane przez przemijajgce zaburzenia rytmu

Zaleca sie implantowane rejestratory zdarzen, kiedy objawy, np. omdlenie, wystepujg sporadycznie [95]
i kiedy podejrzewa sie ich zwigzek z zaburzeniami rytmu oraz kiedy korelacji miedzy objawami

a rytmem serca nie udaje sie ustali¢ konwencjonalnymi metodami diagnostycznymi

Zaleca sie ocene usrednionego EKG w celu poprawy rozpoznawania ARVC u pacjentéw z komoro- [96, 97]

wymi zaburzeniami rytmu, a takze u pacjentéw zagrozonych wystapieniem groznej dla zycia VA

Proba wysitkowa

Prébe wysitkowa w celu wywotania zmian niedokrwiennych lub komorowych zaburzen rytmu [98]
zaleca sie u dorostych pacjentéw z VA, u ktérych stwierdza sie posrednie lub wieksze prawdopo-

dobienstwo CAD na podstawie wieku i objawdw klinicznych

Prébe wysitkowa w celu ustalenia rozpoznania i oceny rokowania zaleca sie u pacjentéw ze stwier- [99]
dzonymi lub podejrzewanymi komorowymi zaburzeniami rytmu wywotywanymi przez wysitek

fizyczny, w tym CPVT

Prébe wysitkowa nalezy rozwazy¢ w celu oceny odpowiedzi na leczenie zachowawcze lub ablacje [1]

u pacjentéw ze stwierdzonymi komorowymi zaburzeniami rytmu wywotywanymi przez wysitek
fizyczny

Badania obrazowe

Echokardiografie w celu oceny czynnosci LV i wykrycia strukturalnej choroby serca zaleca sie [100, 101]

u wszystkich pacjentéw ze stwierdzonymi lub podejrzewanymi komorowymi zaburzeniami rytmu

Echokardiografie w celu oceny czynnosci LV i RV oraz wykrycia strukturalnej choroby serca zaleca [100]
sie u pacjentéw z grupy duzego ryzyka wystapienia powaznej VA lub SCD, takich jak pacjenci
z kardiomiopatia rozstrzeniowa, przerostowa lub RV, pacjenci po ostrej fazie zawatu serca lub

krewni 0séb z dziedzicznymi chorobami zwigzanymi z SCD

Prébe wysitkowa w potaczeniu z obrazowaniem (echokardiograficznym lub scyntygrafig meto- [102]
da SPECT) zaleca sie w celu wykrywania niemego niedokrwienia u pacjentow z VA, u ktorych
stwierdza sie posrednie prawdopodobienstwo CAD na podstawie wieku i objawdw klinicznych

i u ktérych ocena EKG jest mniej wiarygodna (stosowanie digoksyny, przerost LV, obnizenie odcinka

ST o > 1 mm w spoczynku, zespét WPW lub LBBB)

Farmakologiczne badanie obcigzeniowe w potaczeniu z obrazowaniem zaleca sie w celu wykrywa- [103]
nia niemego niedokrwienia u pacjentdw z VA, u ktérych stwierdza sie posrednie prawdopodobien-
stwo CAD na podstawie wieku i objawéw klinicznych i ktdrzy nie sg fizycznie zdolni do wykonania

préby wysitkowej limitowanej objawami

CMR lub CT nalezy rozwazy¢ u pacjentéw z VA, u ktdrych echokardiografia nie pozwala na doktad-

(1]

na ocene czynnosci LV | RV i/lub ocene zmian strukturalnych

ARVC — arytmogenna kardiomiopatia prawej komory; CAD — choroba wiencowa; CMR — rezonans magnetyczny serca; CPVT — katecholaminergiczny
wieloksztattny czestoskurcz komorowy; CT — tomografia komputerowa; EKG — elektrokardiogram; LBBB — blok lewej odnogi peczka Hisa; LV — lewa
komora; RV — prawa komora; SCD — nagty zgon sercowy; SPECT — tomografia emisyjna pojedynczego fotonu; VA — arytmia komorowa; WPW — Wolff-
-Parkinson-White

*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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Wytyczne ESC dotyczace postepowania u pacjentéw z komorowymi zaburzeniami rytmu oraz SCD w 2015 roku

Inwazyjna ocena pacjentéw z podejrzewanymi lub stwierdzonymi komorowymi zaburzeniami rytmu serca

Zalecenia

| Klasa® | Poziom® | PiSmiennictwo*

Koronarografia

podstawie wieku i objawdw klinicznych

Nalezy rozwazy¢ koronarografie w celu potwierdzenia lub wykluczenia istotnych zwezen tetnic lla
wiencowych u pacjentdw z zagrazajgca zyciu VA lub po przebytym zresuscytowanym nagtym
zatrzymaniu krazenia, u ktérych stwierdza sie posrednie lub wieksze prawdopodobienstwo CAD na

[104]

Badanie elektrofizjologiczne

niecia i omdlenia

EPS u pacjentow z CAD jest zalecane w celu oceny pacjentdw po dawno przebytym zawale serca
z objawami klinicznymi sugerujgcymi tachyarytmie komorowe, takimi jak kotatanie serca, zastab-

[105]

strukturalng chorobg serca

EPS u pacjentéw z omdleniem jest zalecane, jezeli podejrzewa sie brady- lub tachyarytmie na
podstawie objawoéw klinicznych lub wynikéw badan nieinwazyjnych, zwiaszcza u pacjentéw ze

[106]

sarkoidozy

EPS mozna rozwazy¢ w diagnostyce réznicowej ARVC oraz fagodnego czestoskurczu z RVOT lub

[107]

ARVC — arytmogenna kardiomiopatia prawej komory; CAD — choroba wiencowa; EPS — badanie elektrofizjologiczne; RVOT — droga odptywu z prawej

komory; VA — arytmia komorowa
*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

o mafej amplitudzie (rzedu mikrowoltéw), ktére okresla sie
mianem ,péznych potencjatéw”. P6zne potencjaty wskazuja
na obszary nieprawidtowego miesnia sercowego charakte-
ryzujace sie wolnym przewodzeniem, a nieprawidtowosc¢
ta moze by¢ substratem lezacym u podtoza nawrotnych
tachyarytmii komorowych. Rejestracje usrednionego EKG
zaleca sie w diagnostyce réznicowej strukturalnych choréb
serca, takich jak ARVC, u pacjentéw z komorowymi zabu-
rzeniami rytmu.

Najczesciej wykorzystywana metoda obrazowa jest
echokardiografia, poniewaz z poréwnaniu z rezonansem
magnetycznym serca (CMR) oraz tomografig komputero-
wa (CT) serca jest ona tania, tatwo dostepna i umozliwia
dokfadne rozpoznawanie choréb miesnia sercowego, wad
zastawkowych i wad wrodzonych zwiazanych z komorowymi
zaburzeniami rytmu i SCD [109]. U wiekszosci pacjentéw
mozna réwniez oceni¢ globalna i odcinkowa czynnos¢ skur-
czowa LV. Echokardiografia jest wiec wskazana u pacjentow
z komorowymi zaburzeniami rytmu, u ktérych podejrzewa sie
strukturalng chorobe serca, a takze w podgrupie pacjentéw,
u ktérych istnieje duze ryzyko wystapienia powaznej arytmii
komorowej (VA) lub SCD, na przyktad u pacjentow z DCM,
HCM lub kardiomiopatia prawej komory (RV), pacjentoéw
po ostrej fazie zawatu serca, a takze krewnych pacjentow
z dziedzicznymi chorobami zwigzanymi z wystepowaniem
SCD. Potaczenie echokardiografii z wysitkiem fizycznym
lub obcigzeniem farmakologicznym (co okresla sie mianem
echokardiografii obcigzeniowej) znajduje zastosowanie
w wybranej grupie pacjentéw z podejrzeniem komorowych
zaburzer rytmu wyzwalanych przez niedokrwienie, ktérzy nie
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sa w stanie wykona¢ odpowiedniego wysitku fizycznego lub
u ktérych w spoczynkowym EKG wystepuja nieprawidtowosci
zmniejszajace dokfadnos¢ wykrywania niedokrwienia.

Postep w zakresie CMR umozliwit ocene ta metoda
zaréwno budowy, jak i czynnosci bijacego serca. Doskonata
rozdzielczo$¢ obrazéw uzyskiwanych obecnymi technikami
umozliwia dokfadna ocene ilosciowa jam serca, masy LV oraz
czynnosci komoér. Ma to szczegdlne znaczenie u pacjentow
z podejrzeniem AVRC, u ktérych CMR umozliwia doskonata
ocene wielkosci oraz globalnej i odcinkowej czynnosci skur-
czowej RV.

Tomografia komputerowa umozliwia doktadna ilosciowa
ocene objetosci, frakcji wyrzutowej i masy LV, pozwalajac na
uzyskanie wynikéw podobnych jak w przypadku CMR, ale
ponadto dostarcza segmentalnych obrazéw tetnic wierico-
wych, na ktérych mozna ocenia¢ ilosciowo nasilenie zwap-
nie. Tomografie komputerowa serca mozna wykorzystywac
u wybranych pacjentéw, u ktérych odpowiednia ocena serca
w echokardiografii nie jest mozliwa, a CMR nie jest dostepny.
Nieprawidfowe odejscia tetnic wieicowych mozna wykrywac
za pomoca CT lub innych metod obrazowania.

Scyntygrafia perfuzyjna miesnia sercowego metoda to-
mografii emisyjnej pojedynczego fotonu (SPECT) z uzyciem
wysitku fizycznego lub srodkéw farmakologicznych znajduje
zastosowanie w wybranej grupie pacjentéw z podejrzeniem
VA wyzwalanej przez niedokrwienie, ktérzy nie sa w stanie
wykona¢ odpowiedniego wysitku fizycznego lub u ktérych
w spoczynkowym EKG wystepuja nieprawidtowosci zmniej-
szajace doktadnos¢ wykrywania niedokrwienia. Doktadna
ocena LVEF jest mozliwa za pomoca bramkowanej wentry-
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kulografii radioizotopowej (MUGA) i moze by¢ pomocna
u pacjentéw, u ktérych echokardiografia nie pozwala na
oceng tego parametru.

Koronarografia odgrywa wazna role diagnostyczna
jako metoda umozliwiajaca potwierdzenie lub wykluczenie
istotnych zwezen w tetnicach wierficowych u pacjentéw z za-
grazajacymi zyciu komorowymi zaburzeniami rytmu lub po
zresuscytowanym naglym zatrzymaniu krazenia.

Badanie elektrofizjologiczne (EPS) z PVS wykorzystuje sie
do udokumentowania mozliwosci wywotania VT, przepro-
wadzenia ablacji, oceny ryzyka nawrotu VT lub wystapienia
SCD, oceny utraty przytomnosci u wybranych pacjentow,
u ktérych podejrzewang przyczyna byta arytmia, a takze oceny
wskazan do leczenia za pomoca ICD. Wartos¢ diagnostyczna
EPS r6zni sie zasadniczo w zaleznosci od rodzaju i ciezkosci
podstawowej choroby serca, obecnosci lub niewystepowania
samoistnego VT, stosowanej farmakoterapii, a takze protokotu
i miejsca stymulacji. Najwieksza czestos¢ indukowania arytmii
i powtarzalnos¢ uzyskuje sie u pacjentéw po zawale serca,
a wskazania do stosowania tej metody w wybranych przypad-
kach przedstawiono w innej czesci niniejszego opracowania.

Do oceny pacjentéw z komorowymi zaburzeniami
rytmu w wiekszosci osrodkéw wykorzystuje sie 8 impulsow
komorowych o czasie trwania 0,5-2 ms, dtugosci cyklu
400-600 ms i natezeniu odpowiadajacym 2-krotnosci progu
rozkurczowego, aplikowanych w koniuszku RV, ktére gene-
ruja w warunkach podstawowych od 1 do 3 dodatkowych
pobudzen komorowych. Test ten mozna powtérzy¢ w trakcie
wlewu izoproterenolu [110]. Przedwczesnos¢ pobudzen
dodatkowych zwieksza sie az do wystapienia refrakcji lub
wywotania utrwalonej tachyarytmii komorowej. Poniewaz
przedwczesna stymulacja komorowa z bardzo krétkim
czasem sprzezenia czesciej wywotuje VF niz jednoksztaftny
VT, to rozsadne moze by¢ ograniczenie przedwczesnosci
pobudzen dodatkowych do > 180 ms, gdy ocenia sie takich
pacjentéw, u ktérych dodatnim wynikiem badania bedzie
tylko wywotanie utrwalonego jednoksztattnego VT. Badanie
elektrofizjologiczne mozna powtérzy¢, stosujac stymulacje
w obrebie drogi odptywu prawej komory (RVOT) lub w LV.

Badanie elektrofizjologiczne mozna wykorzystywa¢ do
udokumentowania arytmicznej przyczyny omdlenia i po-
winno by¢ ono uzupetnieniem pefnej diagnostyki omdlenia.
Badanie to jest najbardziej przydatne u pacjentéw z CAD
i dysfunkcja LV. Mozna je wykorzystywa¢ do udokumento-
wania lub wywofania bradyarytmii badz bloku AV, gdy innymi
metodami nie uzyskano konkluzywnych informacji. Warto$¢
diagnostyczna rézni sie znacznie miedzy poszczegblnymi
populacjami pacjentéw [111] i jest mata, jezeli nie wystepuje
strukturalna choroba serca i nie stwierdza sie nieprawidtowo-
Sci w EKG. U pacjentéw z omdleniami, przewlektym blokiem
odnogi peczka Hisa oraz zmniejszong frakcja wyrzutowa
(LVEF < 45%) VT mozna wywota¢ podczas EPS nawet w 42%
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przypadkéw. U pacjentéw z omdleniami i blokiem odnogi
peczka Hisa czeste s fafszywie ujemne wyniki EPS [112].
Podczas tego badania mozna réwniez wywotac nieswoista
odpowiedz tachyarytmiczna u pacjentéw z zachowang czyn-
noscig skurczowa LV, u ktérych nie wystepuje strukturalna
choroba serca.

Przydatnos¢ EPS w okreslaniu rokowania i utatwianiu
decyzji terapeutycznych u pacjentéw z kardiomiopatiamii
i dziedzicznymi pierwotnymi zespotami arytmicznymi omé-
wiono w punktach 7. i 8. W skrécie, EPS moze odegrac role
u pacjentéw z ARVC [113, 114] lub DCM [115], natomiast
nie przyczynia sie do identyfikacji grupy duzego ryzyka wsrod
pacjentow z HCM (zalecenie klasy 1) [116]. W przypadku
kanatopatii EPS nie jest wskazane w LQTS [117], CPVT [14]
oraz SQTS [118, 119], natomiast jego przydatnos¢ w zespole
Brugadéw pozostaje przedmiotem dyskusji [120].

Omdlenie u pacjentéw ze strukturalng choroba serca,
a zwlaszcza z istotng dysfunkcja LV, jest niepokojacym ob-
jawem. Nieutrwalony VT podczas monitorowania holterow-
skiego, omdlenie oraz strukturalna choroba serca sa bardzo
czutymi wskaznikami predykcyjnymi mozliwosci wywotania
VT. Omdlenie zwigzane z choroba serca i zmniejszong frak-
cja wyrzutowa charakteryzuje sie duza czestoscia nawrotow
i wiaze sie z duza Smiertelnoscia [121], nawet jezeli wynik
EPS jest negatywny. Badanie elektrofizjologiczne przydaje sie
u pacjentéw z dysfunkcja LV z powodu przebytego zawatu
serca (LVEF < 40%), natomiast nie jest czuta metoda u pa-
cjentéw z kardiomiopatia o etiologii innej niz niedokrwienna.
Wywotanie wieloksztattnego VT lub VF, zwtaszcza w przypad-
ku zastosowania intensywnych technik stymulacji, nie jest
swoistym objawem. U pacjentéw z CAD czestos¢ wynikow
diagnostycznych moze siega¢ 50%.

Zaproponowany schemat diagnostyki u pacjentéw po
zresuscytowanym naglym zatrzymaniu krazenia przedstawio-
no na rycinie 1, natomiast postgpowanie u pacjentéw z po-
szczeg6lnymi stanami chorobowymi oméwiono w punktach
5.—-12. W dodatkowej tabeli 3 przedstawiono nomenklature
komorowych zaburzen rytmu wykorzystywana w niniejszym
opracowaniu [122]. Badania, ktére moga ujawnic¢ nieprawi-
dtowosci swoiste dla poszczegblnych choréb, przedstawiono
w dodatkowej tabeli 4.

4. Metody leczenia komorowych
zaburzen rytmu

4.1. LECZENIE PODSTAWOWE] CHOROBY SERCA
Podstawowym aspektem skutecznego leczenia komo-
rowych zaburzen rytmu oraz prewencji SCD jest efektywne
leczenie choréb podstawowych i wspétistniejacych. Nalezy
unikac¢ zaréwno ostrych pogorszen, jak i postepujacej progresji
tych choréb. Choroby wspdtistniejace, ktére moga sprzyja¢
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Wywiady

« Dtawica piersiowa lub dusznos¢

» Wywiady rodzinne w kierunku SCD (wiek < 40 lat)
lub choroby serca o wczesnym poczatku
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.

.
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« Zaburzenia elektrolitowe
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niedokrwienie
(STEMI, NSTEMI)
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« Echokardiografia/CMR
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* Inne badania
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SCD (inhibitory ACE,
B-adrenolityki,
statyny, leki
przeciwptytkowe)
Ponowna ocena LVEF
6-10 tygodni
po incydencie

Rozwazy¢ ICD
w celu prewencji

. .

EKG Ofiara nagtego zgonu
Echokardiografia « Autopsja we wspotpracy z patologiem
Wywiady oraz « Uzyskanie prébek krwi i tkanek
wywiady rodzinne® « Autopsja molekularna po
przeprowadzeniu autopsji
* Poradnictwo i wsparcie rodziny
« Skierowanie cztonkéw rodziny
na ocene kardiologiczna/ryzyka SCD

Strukturalna choroba
serca lub wada
wrodzona serca

Dziedziczna choroba

arytmogenna lub i SeE e

sie wykry¢
choroby serca

kardiomiopatia
— podejrzenie

— podejrzenie (np. stabilna
CAD, sarkoidoza, wada
zastawki aortalnej, DCM)

T

Dalsza ocena pacjenta, np.

* Badanie obcigzeniowe, 48-godz. monitorowanie holterowskie

* Rozwazy¢ koronarografie

« Skierowa¢ pacjenta do doswiadczonego osrodka w celu oceny ryzyka,

1
1
1
I
I
1
E
i wtérnej ablacji przezcewnikowej, zastosowania farmakoterapii i ICD
i « Préby prowokacyjne z uzyciem lekéw, badanie elektrofizjologiczne
| o yokacyne 2 u
! I * CMR, CT, biopsja migsnia sercowego
! ] « Udrednione EKG, TEE zaleznie od podejrzewanej choroby
] 1
: | I
| | . . .
] 1
1 1
' :
i i * Leczenie podstawowej Swoiste leczenie Rozwazyc
! g choroby serca * Badania genetyczne zasiegniecie
i ] (np. naprawa zastawki, * Badania przesiewowe drugiej opinii
! ! leki) w rodzinie na temat
0 H * Ocena ryzyka SCD * Ocena ryzyka SCD przyczyny VT/VF
i i 7 i :
leccoooooooocoocoooooooo=s :. ________________
1

Rycina 1. Schemat diagnostyki u pacjentéw z utrwalonym czestoskurczem komorowym lub migotaniem komér; ACE — konwertaza
angiotensyny; CAD — choroba wieficowa; CMR — rezonans magnetyczny serca; CT — tomografia komputerowa; DCM — kardiomiopa-
tia rozstrzeniowa; EKG — elektrokardiogram; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory;
NSTEMI — zawat serca bez uniesienia odcinka ST, SCD — nagty zgon sercowy; STEMI — zawat serca z uniesieniem odcinka ST; TEE —
echokardiografia przezprzetykowa; VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy

AWywiady kliniczne: bélw klatce piersiowej, dusznosé, objawy zwigzane z okreslonymi chorobamiserca, a takze wywiady rodzinne w postaci genogramu
®Potrzeba dalszych badan i oceny bedzie zaleze¢ od wynikéw poczatkowej oceny oraz podejrzewanych choréb uktadu krazenia

czynnikom wyzwalajacym arytmie lub przyczynia¢ sie do
rozwoju substratu podtrzymujacego VA, réwniez musza by¢
odpowiednio kontrolowane. Leczenie choréb serca zmienito
sie znacznie od czasu, kiedy przeprowadzono przetomowe
préby kliniczne dotyczace stosowania lekéw antyarytmicz-
nych oraz ICD. Poniewaz nie ma zbyt wielu nadziei na powté-
rzenie takich badan, terapeutyczne implikacje pierwotnych

prob klinicznych wymagaja ekstrapolacji z uwzglednieniem
obecnych warunkéw. Niezaleznie od tego konieczna jest
optymalizacja leczenia chor6b uktadu sercowo-naczyniowego
lezacych u podtoza arytmii zgodnie ze wspétczesnymi wymo-
gami (stosowne wytyczne ESC mozna znalez¢ pod adresem:
http://www.escardio.org/Guidelines-&-Education/Clinical-
-Practice-Guidelines/listing).
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4.2. FARMAKOTERAPIA W LECZENIU

KOMOROWYCH ZABURZEN RYTMU

I PREWENCJI NAGLEGO ZGONU

SERCOWEGO
4.2.1. Ogdlne zasady postepowania

Dokonujac wyboru wiasciwego leczenia komorowych
zaburzen rytmu i prewencji SCD, nalezy uwzgledni¢ sama
arytmie; wspdtistniejace stany chorobowe, ktére moga sie
przyczyniac do arytmii lub ja nasila¢, ryzyko stwarzane przez
arytmie, a takze stosunek korzysci do ryzyka w zwigzku
z potencjalnym leczeniem. Leczenie jawnej klinicznie arytmii
moze obejmowac przerwanie podawania lekéw proarytmicz-
nych, ktére mogty wywota¢ zaburzenia rytmu (patrz punkt
12.5.), oraz zastosowanie odpowiedniego leczenia antyaryt-
micznego za pomoca lekdw, wszczepianych urzadzen, ablacji
lub leczenia chirurgicznego. Szczegbtowe zalecenia dotyczace
farmakoterapii mozna znalez¢ w tekscie i towarzyszacych mu
tabelach w odniesieniu do réznych wskazan oméwionych
szczegbtowo w dalszych czesciach niniejszych wytycznych.

4.2.2. Leki antyarytmiczne

Z wyjatkiem beta-adrenolitykéw, w randomizowanych
probach klinicznych nie wykazano, aby obecnie dostepne
leki antyarytmiczne byty skuteczne jako gléwna metoda
leczenia u pacjentéw z zagrazajacym zyciu komorowymi
zaburzeniami rytmu lub w prewencji SCD. W niekt6rych
badaniach z zastosowaniem amiodaronu uzyskano korzystne
wyniki, ale nie jest to regufa [123, 124]. Zasadniczo rzecz
biorac, leki antyarytmiczne moga by¢ skuteczne w pewnych
okolicznosciach jako leczenie uzupetniajace u pacjentéw ze
sktonnoscia do arytmii. Ze wzgledu na potencjalne dziatania
niepozadane lekéw antyarytmicznych musza by¢ stosowane
ostroznie. W tej czesci przedstawiono przeglad farmakoterapii
komorowych zaburzeri rytmu w celu zapobiegania nawrotom
VT (tab. 5).

Kazdy lek cechuje sie istotnym potencjatem wywotania
zdarzen niepozadanych, w tym proarytmii. Wiele lekow
kardiologicznych i niekardiologicznych, ktére sa stosowane
w praktyce klinicznej, moze wywotywac bradykardie zato-
kowa i blok AV, niektére uposledzaja przewodzenie w ob-
rebie peczka Hisa oraz widkien Purkinjego i wywotuja blok
AV lub blok odnogi peczka Hisa, natomiast inne wydtuzaja
repolaryzacje komor i odstep QT. Leki antyarytmiczne cha-
rakteryzuja sie wiec potencjatem wyzwalania groznych dla
zycia tachyarytmii komorowych, podobnie (ale z wieksza
czestoscia) jak niektore leki niekardiologiczne, ktére rowniez
moga wydtuza¢ odstep QT lub spowalnia¢ przewodzenie
wewnatrzkomorowe [125, 126].

Szczegblne znaczenie dla kardiologa ma to, ze leki
antyarytmiczne klasy IA (np. chinidyna, dizopiramid), ktére
hamuja prad sodowy, blokuja réwniez szybki opézniony pro-
stowniczy prad potasowy i w zwiazku z tym moga wydtuzac¢
odstep QT. Z tego powodu wydano ostrzezenie dotyczace
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stosowania lekéw blokujacych kanaty sodowe u pacjentow
otrzymujacych leki wydtuzajace odstep QT lub z genetycznie
uwarunkowanym LQTS. Ostatnio wykazano jednak, ze nie-
ktore leki blokujace kanaty sodowe (gtéwnie klasy IB, takie
jak meksyletyna, oraz klasy IC, takie jak flekainid) aktywnie
hamuja zaréwno szczytowy prad sodowy, jak i p6ézny prad
sodowy. W zwiazku z tym leki te moga skraca¢ odstep QT
u pacjentéw z LQTS typu 3 (LQTS3), poniewaz ta postac
LQTS jest spowodowana przez mutacje, ktore zwiekszajq
poézny prad sodowy [127]. Z tego powodu zastosowanie
tych lekéw mozna rozwaza¢ w celu skrécenia odstepu QT
u pacjentéw z LQTS3 (patrz punkt 8.1.). Wciaz nie wiado-
mo, czy w przypadku polekowego wydtuzenia odstepu QT
i innych genetycznych wariantéw LQTS takze mozna uzyskac
skrécenie odstepu QT pod wplywem lekéw hamujacych
p6zny prad sodowy.

Ostatnio w badaniu przeprowadzonym w Niemczech,
w ktérym zastosowano aktywny nadzor, stwierdzono, ze nie-
skorygowana zapadalno$¢ na polekowy LQTS prowadzacy do
torsade de pointes (TdP) wynosi 3,2/miIn os6b rocznie [128].
Jezeli stwierdzi sie, ze VA moze by¢ spowodowana farmakote-
rapig antyarytmiczna, to podawanie lekéw mogacych dziata¢
proarytmicznie nalezy przerwac, a nastepnie przeprowadzic¢
odpowiednie kontrolne monitorowanie EKG.

Ze wzgledu na wyniki badania Cardiac Arrhythmia Sup-
pression Trial (CAST) [129], w ktérym wykazano zwiekszong
czesto$¢ zgondw i przypadkow naglego zatrzymania krazenia,
ktére nie spowodowaty zgonu (7,7%) wsréd pacjentéw po
zawale serca leczonych enkainidem lub flekainidem w poréw-
naniu z pacjentami otrzymujacymi placebo (3,0%), stosowanie
lekéw antyarytmicznych klasy IC po zawale serca uznano za
przeciwwskazane. To przeciwwskazanie rozszerzono réwniez
na inne leki antyarytmiczne klasy I, poniewaz nawet jezeli
nie zwiekszaja one $miertelnosci, to ich stosowanie w celu
ograniczenia wystepowania arytmii u pacjentéw po zawale
serca nie powoduje rowniez zmniejszenia Smiertelnosci (pis-
miennictwo i oméwienie wynikéw badai — patrz punkt 5.).

Stosowanie lekéw w dziedzicznych pierwotnych zespo-
tach arytmicznych (LQTS, SQTS, zesp6t Brugadéw) i kardio-
miopatiach jest wskazaniem pozarejestracyjnym.

4.2.2.1. Beta-adrenolityki

Mechanizm skutecznosci antyarytmicznej beta-adreno-
litykow obejmuje kompetycyjna blokade receptoréw beta-
-adrenergicznych, powodujaca hamowanie mechanizméw
wyzwalajacych arytmie zaleznych od aktywacji ukfadu wspot-
czulnego, zwolnienie czestosci rytmu zatokowego oraz, by¢
moze, hamowanie nadmiernego uwalniania wapnia przez
kanat receptora rianodynowego.

Beta-adrenolityki skutecznie ttumia pobudzenia ekto-
powe i inne VA, a takze zmniejszaja czestos¢ wystepowania
SCD u pacjentéw z szerokim spektrum choréb serca, zaréwno
z HF, jak i bez HF. Beta-adrenolityki sa skutecznymi i zasad-
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niczo bezpiecznymi lekami antyarytmicznymi, ktére mozna
rozwazac jako podstawe farmakoterapii antyarytmicznej.
W niedawnym rejestrze obejmujacym 34 661 pacjentow
z zawalem serca z uniesieniem odcinka ST (STEMI) lub
bez uniesienia odcinka ST (NSTEMI) stwierdzono jednak,

ze wsréd pacjentéw obcigzonych > 2 czynnikami ryzyka
wstrzasu [np. wiek > 70 lat, czestos¢ rytmu serca > 110/min,
skurczowe ci$nienie tetnicze < 120 mm Hg| ryzyko wstrzasu
lub zgonu byto istotnie zwiekszone u tych pacjentéw, ktérzy
byli leczeni beta-adrenolitykami (NSTEMI: OR 1,23; 95% ClI

Tabela 5. Leki antyarytmiczne dostepne w leczeniu komorowych zaburzen rytmu w wiekszosci krajéw europejskich

amiodaron 200-400 | Widknienie ptuc, niedo- VT, VF Stany kliniczne i jednocze$nie stosowane inne leki zwigzane

(1 czynnos¢ i nadczynnosé z wydtuzeniem QT; dziedziczny LQTS; bradykardia zatokowa (z wy-
tarczycy, neuropatie, ztogi jatkiem nagtego zatrzymania krazenia); choroba wezta zatokowe-
w rogéwce, nadwrazliwos¢ go (chyba ze pacjent jest zabezpieczony stymulatorem); ciezkie
na $wiatfo, przebarwienia zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-komorowego (chyba ze
skory, hepatotoksycznose, pacjent jest zabezpieczony stymulatorem); zdekompensowana HF
bradykardia zatokowa, wy- lub kardiomiopatia
dtuzenie QT, niekiedy TdP

beta-adreno- | Rézne Skurcz oskrzeli, obnize- PVC, VT, Znaczna bradykardia zatokowa i choroba wezta zatokowego

lityk nie ci$nienia tetniczego, LQTS (chyba Ze pacjent jest zabezpieczony stymulatorem); zaburzenia

(I bradykardia zatokowa; blok przewodzenia przedsionkowo-komorowego (chyba ze pacjent jest
przedsionkowo-komoro- zabezpieczony stymulatorem); ostra faza zawatu serca (unika¢ przy
wy, meczliwos¢, depresja, bradykardii, obnizeniu ci$nienia tetniczego, niewydolnosci lewoko-
dysfunkcja seksualna morowej); zdekompensowana HF; dtawica Prinzmetala

dizopiramid 250-750 | Ujemne dziatanie inotropo- | VT, PVC Ciezka choroba wezta zatokowego (chyba ze pacjent jest za-

(1A) we, poszerzenie QRS, blok bezpieczony stymulatorem); ciezkie zaburzenia przewodzenia
przedsionkowo-komorowy, przedsionkowo-komorowego (chyba ze pacjent jest zabezpieczony
proarytmia (trzepotanie stymulatorem); ciezkie zaburzenia przewodzenia srédkomorowe-
przedsionkéw, jedno- go; przebyty zawat serca; CAD; HF; zmniejszona LVEF; obnizenie
ksztaftny VT, niekiedy TdP), ci$nienia tetniczego
dziafania cholinolityczne

flekainid 200-400 | Ujemne dziatanie inotropo- | PVC, VT Dysfunkcja wezta zatokowego (chyba ze pacjent jest zabezpieczony

(10) we, poszerzenie QRS, blok stymulatorem); migotanie/trzepotanie przedsionkéw (bez jednocze-
przedsionkowo-komorowy, snego stosowanie lekdw hamujacych przewodzenie przedsionkowo-
bradykardia zatokowa; pro- -komorowe), ciezkie zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-komo-
arytmia (trzepotanie przed- rowego (chyba ze pacjent jest zabezpieczony stymulatorem); ciezkie
sionkéw, jednoksztattny VT, zaburzenia przewodzenia srodkomorowego; przebyty zawat serca;
niekiedy TdP), zwiekszona CAD; HF; zmnigjszona LVEF; hemodynamicznie istotna wada zastaw-
czestos¢ zgondw po zawale kowa; zespdt Brugaddw; dziedziczny LQTS (z wyjatkiem LQTS typu 3);
serca jednoczesnie stosowane inne leki zwigzane z wydtuzeniem QT

meksyletyna | 450-900 | Drzenie, dyzartria, zawroty | VT, LQTS3 Dysfunkcja wezta zatokowego (chyba ze pacjent jest zabezpie-

(1B) gtowy, zaburzenia zotad- czony stymulatorem); ciezkie zaburzenia przewodzenia przed-
kowo-jelitowe, obnizenie sionkowo-komorowego (chyba ze pacjent jest zabezpieczony
cisnienia tetniczego, brady- stymulatorem); ciezka HF; zmniejszona LVEF; dziedziczny LQTS
kardia zatokowa (z wyjatkiem LQTS typu 3); jednocze$nie stosowane inne leki zwia-

zane z wydtuzeniem QT

prokainamid | 1000- Wysypka, bole miesniowe, | VT Ciezka choroba wezta zatokowego (chyba ze pacjent jest zabezpie-

(1A) -4000 zapalenie naczyn, obnizenie czony stymulatorem); zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-
cisnienia tetniczego, -komorowego (chyba ze pacjent jest zabezpieczony stymulatorem);
toczen, agranulocytoza, ciezkie zaburzenia przewodzenia Srodkomorowego; przebyty zawat
bradykardia, wydtuzenie serca; CAD; HF; zmniejszona LVEF; obnizenie cisnienia tetniczego;
QT, TdP zespot Brugaddw
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Tabela 5. cd. Leki antyarytmiczne dostepne w leczeniu komorowych zaburzen rytmu w wiekszosci krajéw europejskich

propafenon 450-900 | Ujemne dziatanie inotropo- | PVC, VT Znaczna bradykardia zatokowa i dysfunkcja wezta zatokowego

(10) we, zaburzenia zotgdkowo- (chyba Ze pacjent jest zabezpieczony stymulatorem); AF/trzepota-
-jelitowe, poszerzenie QRS, nie przedsionkéw (bez jednoczesnego stosowanie lekéw hamuja-
blok przedsionkowo-komo- cych przewodzenie przedsionkowo-komorowe), ciezkie zaburzenia
rowy, bradykardia zatoko- przewodzenia przedsionkowo-komorowego (chyba ze pacjent jest
wa, proarytmia (trzepotanie zabezpieczony stymulatorem); ciezkie zaburzenia przewodzenia
przedsionkdw, jednoksztaft- srodkomorowego; przebyty zawat serca; CAD; HF; zmniejszona
ny VT, niekiedy TdP) LVEF; hemodynamicznie istotna wada zastawkowa; zespét Bruga-

dow; dziedziczny LQTS (z wyjatkiem LQTS typu 3); jednoczesnie
stosowane inne leki zwigzane z wydtuzeniem QT

chinidyna 600- Nudnosci, biegunka, zabu- | VT, VF, SQTS, | Ciezka choroba wezta zatokowego (chyba ze pacjent jest za-

(1A) -1600 rzenia stuchu i wzroku, spla- | zespét bezpieczony stymulatorem); ciezkie zaburzenia przewodzenia
tanie, obnizenie cisnienia Brugadow przedsionkowo-komorowego (chyba ze pacjent jest zabezpieczony
tetniczego, mafoptytkowos¢, stymulatorem); ciezkie zaburzenia przewodzenia srédkomorowego;
niedokrwisto$¢ hemolitycz- przebyty zawat serca; CAD; HF; zmniejszona LVEF; obnizenie ci$nie-
na, anafilaksja, poszerzenie nia tetniczego; dziedziczny LQTS; jednoczesnie stosowane inne leki
QRS, wydtuzenie QT, TdP zwigzane z wydfuzeniem QT

ranolazyna 750- Zawroty gtowy, nudnosci, LQTS3® Znaczna bradykardia zatokowa i choroba wezta zatokowego; ciez-

(IB) -2000 zaparcie, obnizenie ci$nienia ka HF; dziedziczny LQTS (z wyjatkiem LQTS typu 3); jednocze$nie
tetniczego, zaburzenia stosowane inne leki zwigzane z wydtuzeniem QT
zotagdkowo-jelitowe, bole
gtowy, wysypka, bradykardia
zatokowa, wydtuzenie QT

sotalol 160-320 | Jak w przypadku innych be- | VT, (ARVC)® | Znaczna bradykardia zatokowa i choroba wezta zatokowego

(D) ta-adrenolitykdéw oraz TdP (chyba Ze pacjent jest zabezpieczony stymulatorem); zaburzenia

przewodzenia przedsionkowo-komorowego (chyba ze pacjent
jest zabezpieczony stymulatorem); ciezka HF; dfawica Prinzmeta-
la, dziedziczny LQTS; jednoczesnie stosowane inne leki zwigzane
z wydtuzeniem QT

werapamil 120-480 | Ujemne dziatanie inotropo- | Lewoko- Znaczna bradykardia zatokowa i choroba wezta zatokowego

(IV) we (zwlaszcza u pacjentéw | morowy (chyba Ze pacjent jest zabezpieczony stymulatorem); ciezkie
ze zmniejszong LVEF), wysyp- | czestoskurcz | zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-komorowego (chyba ze
ka, zaburzenia zotagdkowo- peczkowy pacjent jest zabezpieczony stymulatorem); ostra faza zawatu serca
-jelitowe, obnizenie cisnienia (unikac przy bradykardii, obnizeniu cisnienia tetniczego, niewydol-
tetniczego, bradykardia nosci lewokomorowej); HF; istotnie zmniejszona LVEF; trzepotanie
zatokowa, blok przedsionko- przedsionkdw lub AF zwigzane z dodatkowa drogg przewodzenia
wo-komorowy, VT (np. zespot WPW)

AF — migotanie przedsionkéw; ARVC — arytmogenna kardiomiopatia prawej komory; CAD — choroba wiencowa; HF — niewydolnos¢ serca; LQTS —
zesp6t wydtuzonego odstepu QT; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory; PVC — przedwczesne pobudzenia komorowe; SQTS — zespdt krétkiego odstepu
QT, TdP — torsade de pointes; VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy; WPW — Wolff-Parkinson-White

W tabeli wymieniono dawki lekdw dla oséb dorostych
PRanolazyne zarejestrowano tylko w leczeniu przewlektej stabilnej dtawicy piersiowej. W szczegdlnych sytuacjach moga by¢ stosowane inne dawki
Sotalol byt wskazany w leczeniu ARVC, ale to jego zastosowanie zakwestionowano

1,08-1,40; p = 0,0016; STEMI: OR 1,30; 95% CI 1,03-1,63;
p = 0,025) [130].

Podsumowuijac, beta-adrenolityki sa lekami pierwszego rzu-
tu w leczeniu komorowych zaburzeii rytmu oraz prewencji SCD.
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4.2.2.2. Amiodaron

Amiodaron charakteryzuje si¢ szerokim spektrum dzia-

tania, ktére obejmuje blokade depolaryzujacych pradéw
sodowych oraz kanatéw potasowych przewodzacych prady
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Wytyczne ESC dotyczace postepowania u pacjentéw z komorowymi zaburzeniami rytmu oraz SCD w 2015 roku

repolaryzujace. Te dziatania moga hamowac lub przerywac
VA poprzez wplyw na automatyzm i zjawisko reentry.

W badaniu Sudden Cardiac Death in HEart Failure Trial
(SCD-HeFT) nie wykazano poprawy przezywalnosci pod
wplywem amiodaronu w poréwnaniu z placebo u pacjentéw
z LVEF < 35% [64]. W przeciwienstwie do lekow blokuja-
cych kanaty sodowe [131] amiodaron moze by¢ jednak
stosowany u pacjentéw z HF bez wywotywania wzrostu
Smiertelnosci [132].

W metaanalizie obejmujacej 8522 pacjentéw po zawale
serca lub ze skurczowa HF, ktérych przypisano losowo do
przyjmowania amiodaronu lub grupy otrzymujacej place-
bo/kontrolnej, wykazano, ze na kazdych 1000 pacjentéw
leczonych amiodaronem uniknieto 5 zgonéw z dowolnej
przyczyny, 24 zgondw z przyczyn sercowo-naczyniowych
oraz 26 nagtych zgondéw [133]. Bezwzgledne obnizenie
ryzyka $miertelnosci ogélnej o 1,5% nie osiagneto istotno-
Sci statystyczne;j.

Przewlekte podawanie amiodaronu wiaze sie ze zfozo-
nymi interakcjami lekowymi oraz catym szeregiem pozaser-
cowych dziafar niepozadanych dotyczacych tarczycy, skory
oraz niekiedy ptuc i watroby. Potrzebne jest systematyczne
monitorowanie czynnosci ptuc, watroby i tarczycy. Zasadniczo
rzecz biorac, im dluzszy czas leczenia i im wieksza dawka
amiodaronu, tym wieksze prawdopodobienstwo, ze dziatania
niepozadane beda wymagaty przerwania podawania leku.
W poréwnaniu z placebo leczenie przerwato 10% pacjentow
przypisanych losowo do przyjmowania amiodaronu [133].

4.2.2.3. Sotalol/D-sotalol

Racemiczny sotalol, inhibitor szybkiego opéznionego
prostowniczego pradu potasowego wykazujacy réwniez
wiasciwosci beta-adrenolityku, skutecznie ttumi arytmie
komorowa. Sotalol moze by¢ bezpiecznie stosowany u pa-
cjentéw z CAD [134, 135], chyba ze wystepuje u nich HE. Na
przykfad, w badaniu u 146 pacjentéw z utrwalong arytmia
komorowa i wszczepionym ICD sotalol istotnie zmniejszyt
czesto$¢ nawrotéw utrwalonej tachyarytmii komorowej w po-
réwnaniu z niestosowaniem leczenia antyarytmicznego, ale
nie spowodowat poprawy przezywalnosci [136].

Badanie z uzyciem D-sotalolu, czystego inhibitora
szybkiego op6znionego prostowniczego pradu potasowego,
u 3121 pacjentéw z dysfunkcja lewej komory po zawale mie-
$nia sercowego zostato przerwane przedwczesnie z powodu
zwiekszenia Smiertelnosci w grupie leczonej D-sotalolem
(RR1,65; 95% Cl 1,15-2,36; p = 0,006), prawdopodobnie
ze wzgledu na proarytmie komorowa, chociaz udokumen-
towano bardzo niewiele przypadkéw TdP [137]. Sotalol nie
powinien wiec by¢ stosowany u takich pacjentéw, chyba
ze wszczepiono ICD. Stosowanie antyarytmicznych dawek
sotalolu wymaga uwaznego monitorowania za pomocg
EKG, zwfaszcza u pacjentéw z matym BMI lub uposledzong
czynnoscia nerek.

www.kardiologiapolska.pl

4.2.2.4. Leczenie skojarzone

Nie ma zbyt wielu danych na temat skojarzonego leczenia
antyarytmicznego i takie kombinacje powinny by¢ zarezer-
wowane dla pacjentéw, u ktérych inne sposoby leczenia
antyarytmicznego (w tym leczenie antyarytmiczne za pomoca
réznych lekéw w monoterapii, leczenie amiodaronem oraz
ablacja przezcewnikowa) zostaty juz wyprobowane, ale nie
spowodowaty dostatecznego wygaszenia epizodéw arytmii.
W przypadku czestych nawrotéw VT stosowano kombinacje
lekéw blokujacych kanaty sodowe i potasowe (np. meksyle-
tyna i sotalol lub amiodaron i flekainid/propafenon), zwykle
u pacjentéw z wszczepionym ICD. Leczenie beta-adreno-
litykiem w potaczeniu z amiodaronem zmniejsza liczbe
wytadowan ICD, ale dziatania uboczne moga doprowadzi¢
do przerwania tego leczenia u istotnego odsetka pacjentow
[138]. Ranolazyne taczono z innymi lekami antyarytmiczny-
mi w celu ttumienia VT w przypadkach opornosci na inng
uprzednio stosowang farmakoterapie [139]. U takich pacjen-
téw konieczne jest uwazne monitorowanie EKG i czynnosci
serca w celu wykrycia ewentualnego pogorszenia czynnosci
lewej komory i/lub objawéw proarytmii.

4.2.3. Pacjenci z kardiowerterem-defibrylatorem

Wielu pacjentéw, ktérym wszczepiono ICD, jest leczo-
nych beta-adrenolitykiem w celu minimalizacji zar6wno uza-
sadnionych, jak i nieuzasadnionych interwencji ICD. Pacjenci
z nawracajacymi wyfadowaniami moga odnosi¢ korzysci
z zastosowania sotalolu w celu tlumienia zaréwno arytmii
przedsionkowych, jak i komorowych [140]. Sotalolu nalezy
jednak unika¢ u pacjentéw ze znacznym uposledzeniem
czynnosci lewej komory. Poniewaz wielu takich pacjentow
ma réwniez uposledzong czynnos¢ nerek, bardziej skuteczna
kombinacja amiodaronu i beta-adrenolityku moze by¢ pre-
ferowana w stosunku do sotalolu [138].

Nigdy nie wykazano jednoznacznie, ze farmakoterapia
antyarytmiczna zmniejsza czesto$¢ wystepowania nagtych
zgonéw arytmicznych u pacjentéw, u ktérych juz wystapity
grozne dla zycia komorowe zaburzenia rytmu. Amiodaron
zmniejsza jednak czestos¢ wystepowania takiej arytmii
zarébwno u pacjentéw po zawale migsnia sercowego, jak
u pacjentéw z HF [123, 124, 133] i przyjmuje sie, ze lek
ten zapewnia pewna ochrone przed powazng arytmia ko-
morowa u pacjentéw, u ktérych wystapit juz taki incydent.
Wydaje sie jednak, ze zmniejszenie czestosci wystepowania
zgonéw z powodu arytmii nie wiaze sie ze zmniejszeniem
Smiertelnosci og6lnej, a zdarzenia niepozadane zwiazane ze
stosowaniem amiodaronu dodatkowo ograniczaja korzysci
z tego leczenia. Mimo to u pacjentéw z wszczepionym ICD
amiodaron, zwlaszcza w potaczeniu z beta-adrenolitykiem,
istotnie zmniejsza czestos¢ interwengji ICD [138].

U pacjentéw z ICD, u ktérych wystepuje napadowe lub
przewlekte migotanie przedsionkéw (AF) z szybka czynnoscia
komér i nieuzasadnionymi wytadowaniami ICD, zasadnicze
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znaczenie ma kontrola szybkiej czynnosci komér w obrebie
tachyarytmii przedsionkowej i mozna ostroznie stosowac
leczenie skojarzone obejmujace beta-adrenolityk i/lub anta-
goniste wapnia nienalezacego do grupy pochodnych dihy-
dropirydyny. Jezeli takie leczenie jest nieskuteczne, pomocny
moze by¢ amiodaron. Jezeli farmakoterapia lub w wybranych
przypadkach ablacja AF jest nieskuteczna, konieczna moze
by¢ ablacja facza AV.

4.2.4. Elektrolity

Podanie potasu w celu przywrécenia jego prawidfowego
stezenia we krwi moze korzystnie wptyna¢ na substrat lezacy
u podtoza arytmii komorowej. Podawanie magnezu moze
zwlaszcza utatwi¢ wygaszenie TdP.

Zaburzenia elektrolitowe sg czeste u pacjentéw z HF,
zwiaszcza otrzymujacych duze dawki diuretykéw oszczedza-
jacych potas. Niedawno w analizie bazy danych obejmujacej
38 689 pacjentéw ze Swiezym zawatem migsnia sercowego
wykazano, ze z najmniejszym ryzykiem VF, nagtego zatrzyma-
nia krazenia lub zgonu wiazato sie stezenie potasu wynoszace
3,5-4,5 mmol/l [141].

4.2.5. Inne leki

Po zawale serca lub w zwiazku z kardiomiopatia o etiolo-
gii innej niz niedokrwienna dochodzi do niekorzystnej przebu-
dowy komory. Te zmiany strukturalne, a takze zwigzane z nimi
zmiany kanaféw jonowych, moga zwieksza¢ potencjat wyste-
powania VA. Kilka klas lekéw, w tym inhibitory konwertazy
angiotensyny (ACE), antagonisci receptora angiotensynowego
(ARB) oraz antagonisci receptora mineralokortykoidowego
(MRA), wptywa korzystnie na te przebudowe i zmniejsza
czesto$¢ wystepowania SCD [142, 143]. Pomocne moga by¢
takze leki przeciwzakrzepowe i/lub przeciwptytkowe, ktére
zmniejszaja czestos¢ wystepowania incydentéw zamkniecia
tetnicy wiericowej z powodu zakrzepicy u pacjentéw z grupy
wysokiego ryzyka [144]. Uzyskano réwniez dane wskazujace
na to, ze statyny moga zmniejsza¢ czestoS¢ wystepowania groz-
nej dla zycia VA u pacjentéw z grupy wysokiego ryzyka [145].

4.3. LECZENIE ZA POMOCA URZADZEN
4.3.1. Implantowany kardiowerter-defibrylator
Implantowane kardiowertery-defibrylatory sg stosowane
w praktyce klinicznej od > 30 lat. Pierwotnie ICD wszcze-
piano chirurgicznie i faczono z elektrodami mocowanymi
w komorach z dostepu przez torakotomie. Niekiedy wciaz
jest to konieczne, ale w wiekszosci urzadzen wykorzystuje
sie elektrody wprowadzane droga przezzylna, gtéwnie do
prawej potowy serca, w celu zaréwno stymulacji (jedno-
lub dwujamowa, w tym zaréwno jedno-, jak i obukomo-
rowa), jak i defibrylacji z wykorzystaniem pierscienia (lub
pierScieni) w jamach prawej pofowy serca oraz/lub puszki
wszczepionego defibrylatora. Wiekszos¢ prob klinicznych,
ktére dostarczyty dowoddw na korzysci ze stosowania ICD,
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przeprowadzono z uzyciem urzadzern wprowadzanych
droga przezzylng. Pierwsi pacjenci, u ktérych zastosowano
defibrylatory, przezyli VF lub nagte zatrzymanie krazenia.
W pézniejszych prébach klinicznych wykazano korzysci
z leczenia za pomoca defibrylatoréw u pacjentéw zagrozo-
nych wystapieniem nagfego zgonu. Leczenie za pomoca ICD
zapobiega nagltym zgonom i wydtuza Zzycie pacjentom z grupy
wysokiego ryzyka nagtego zgonu arytmicznego, o ile u pacjen-
ta nie wystepuja inne stany ograniczajace oczekiwang dtugos¢
dalszego zycia do < 1-2 lat [146]. W dtugoterminowych
badaniach wykazano skutecznos¢ ICD [147] oraz urzadzer
do terapii resynchronizujacej (CRT) dziafajacych réwniez jako
defibrylatory (CRT-D) [148] w trakcie obserwacji trwajacej
Srednio odpowiednio 8 oraz 7 lat.

Z drugiej strony, defibrylatory moga by¢ przyczyna
powiktain, w tym nieuzasadnionych wytadowan, ktére sa
szczegblnie czeste u dzieci [149]. W niedawnym badaniu
obejmujacym > 3000 pacjentéw z ICD lub CRT-D stwier-
dzono, ze skumulowana 12-letnia czestos¢ wystepowania
zdarzen niepozadanych wyniosta 20% (95% CI 18-22) dla
nieuzasadnionych wytadowar, 6% (95% Cl 5-8) dla zakazer
zwigzanych z urzadzeniem oraz 17% (95% ClI 14-21) dla
dysfunkgji elektrody [150].

Mimo wskazai do leczenia za pomocg ICD u pacjentow
po zawale serca ze zmniejszona LVEF, znajdujacych mocne
potwierdzenie w dowodach z badai naukowych, w nie-
ktérych krajach istnieja niewatpliwe rozbieznosci miedzy
wytycznymi a praktyka kliniczng. Czynnikiem ograniczajacym
stosowanie ICD jest duzy poczatkowy koszt tego leczenia.

4.3.1.1. Wtérna prewencja naglego zgonu sercowego
i czestoskurczu komorowego

U pacjentéw po przebytym nagtym zatrzymaniu krazenia
lub incydencie groznych dla Zzycia komorowych zaburzei
rytmu (niestabilna hemodynamicznie arytmia komorowa lub
VT z omdleniem) przeprowadzono 3 préby kliniczne, badania
Antiarrhythmic Drugs Versus Implantable Defibrillator (AVID)
[153], Canadian Implantable Defibrillator Study (CIDS) [151]
oraz Cardiac Arrest Study Hamburg (CASH) [152], w kt6-
rych poréwnano leczenie za pomoca ICD z farmakoterapia
antyarytmiczna, gféwnie amiodaronem. Wyniki wszystkich
tych 3 badan byly zgodne, chociaz tylko w jednym z nich
wykazano istotne statystycznie zmniejszenie $miertelnosci
ogoblnej, natomiast zastosowanie ICD spowodowato zmniej-
szenie czestosci zgonbw z powodu arytmii zaréwno w bada-
niu AVID, jak i w badaniu CASH. Metaanaliza tych 3 préb
klinicznych wykazata, ze leczenie za pomocg ICD wigzato
sie ze zmniejszeniem $Smiertelnosci z przyczyn arytmicznych
0 50% (95% Cl 0,37-0,67; p = 0,0001), a $miertelnosci
ogblnej — 0 28% (95% C1 0,60-0,87; p = 0,006) (dodatkowa
tab. 5) [154]. Analiza wynikéw badania AVID wykazata jed-
noznacznie, ze korzysci dotyczyty gtéwnie pacjentéw z LVEF
w przedziale 20-34% [153]. Leczenie to charakteryzuje sie
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Stosowanie ICD we wtérnej prewencji nagtego zgonu sercowego i czestoskurczu komorowego

Zalecenia

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z udokumentowanym VF lub nietolerowanym hemody-
namicznie VT bez odwracalnej przyczyny i nie w ciggu pierwszych 48 h zawatu serca, ktérzy sa
poddani optymalnemu przewlektemu leczeniu zachowawczemu i u ktérych mozna racjonalnie
oczekiwac przezycia > 1 roku w dobrym stanie czynno$ciowym

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentéw z nawracajgcym utrwalonym VT (nie w ciggu
pierwszych 48 h zawatu serca), ktérzy sa poddani optymalnemu przewlekiemu leczeniu zacho-
wawczemu, maja prawidtowa LVEF i u ktdrych mozna racjonalnie oczekiwac przezycia > 1 roku

PiSmiennictwo*
[151-154]

Obecna grupa
ekspertow

w dobrym stanie czynnosciowym

zgody na wszczepienie ICD

U pacjentéw z VF/VT i wskazaniem do ICD mozna rozwazy¢ amiodaron, jezeli nie mozna wszczepic b
ICD, zastosowanie ICD jest przeciwwskazane z innych przyczyn medycznych lub pacjent nie wyrazit

[155, 156]

|ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory; VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen
"Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

umiarkowang efektywnoscia kosztowa i wytyczne dotyczace
stosowania ICD w prewencji wtérnej sa juz od pewnego
czasu zasadniczo akceptowane. Zadne dane z niedawnych
prob klinicznych nie wskazuja na potrzebe istotnych zmian
wczesniejszych zalecen.

4.3.2. Podskorny implantowany kardiowerter-
-defibrylator

Problemy z dostepem do serca przez uktad naczyniowy
oraz nawracajace problemy z elektrodami wprowadzanymi
droga przezzylna sktonity do opracowania przezskérnego
defibrylatora z ukfadem elektrod, ktéry jest umieszczany
catkowicie podskdrnie, poza jama klatki piersiowej. System
ten skfada sie z 3 elektrod: puszki ICD, dystalnej elektrody
na przewodzie defibrylatora oraz proksymalnej elektrody
znajdujacej sie w odlegtosci ok. 8 cm od koncowki przewo-
du. Miedzy koricowka przewodu a proksymalng elektroda
znajduje sie piersciert do defibrylacji miedzy nig a puszka
defibrylatora. Elektroda zostaje umieszczona w taki sposéb,
ze dystalna cze$¢ przewodu znajduje sie przy lewym brzegu
mostka, a samo urzadzenie umieszcza sie w prawej przestrzeni
miedzyzebrowej miedzy lewa linia pachowa przednia a $rod-
kowa. Doktadna konfiguracja elektrod wykorzystywanych do
sterowania moze zosta¢ okreslona poprzez programowanie.
Urzadzenie to umozliwia defibrylacje wiekszosci pacjentow
impulsem o energii 80 J [159].

Dostepne dane wskazuja, ze podskorne defibrylatory sku-
tecznie zapobiegaja nagtym zgonom. Nie ma jak do tej pory
danych na temat dfugoterminowej tolerancji i bezpieczeristwa
tego leczenia, ale takie dane sg obecnie gromadzone. Jedna
z najwiekszych préb klinicznych obejmowata 330 pacjentéw,
z ktérych u 304 przeprowadzono udang implantacje i od-
powiednie testy defibrylacji, a nastepnie obserwowano ich
z powodzeniem przez Srednio 11 miesiecy [157]. Nie odnoto-
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Podskérny implantowany kardiowerter-defibrylator (ICD)

Pasiome Pismien-
oziom

Zalecenia Klasa?

nictwo©

[157,
158]

Podskaorne defibrylatory nalezy lla
rozwazac jako metode alterna-
tywna w stosunku do przezzyl-
nych defibrylatoréw u pacjen-
tow ze wskazaniem do ICD,
jezeli nie ma potrzeby stymulagji
z powodu bradykardii, terapii
resynchronizujgcej ani stymulacji
przeciwczestoskurczowej

Obecna

grupa
ekspertow

Podskorny defibrylator mozna Ilb
rozwazac jako uzyteczng metode
alternatywng dla przezzylnych
defibrylatoréw, jezeli dostep
dozylny jest trudny, po usunieciu
przezzylnego ICD z powodu
zakazenia, a takze u mtodych
pacjentow wymagajacych
diugoterminowego leczenia za

pomocg ICD

*Klasa zalecen
bPoziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

wano awarii przewodu defibrylatora ani powikfan zwigzanych
z jego wprowadzeniem. Wszystkie wywotane epizody arytmii
zostaty skuteczne przerwane podczas testéw, a 118 sposréd
119 samoistnych tachyarytmii komorowych, ktére wystapity
u 21 oséb, przerwato urzadzenie, natomiast 1 epizod ustapit
samoistnie podczas tadowania urzadzenia. Nieuzasadnione
wytadowanie wystapito u 13% pacjentéw, najczesciej z po-
wodu czestoskurczu nadkomorowego lub nadmiernej czutosci
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wykrywania zatamkéw T, co opisywano réwniez w mtodszych
grupach pacjentéw [160]. Ostatnio przedstawiono wyniki re-
jestru obejmujacego 472 pacjentéw leczonych w warunkach
codziennej praktyki klinicznej. W trakcie obserwacji trwajacej
Srednio 18 miesiecy odnotowano 317 incydentéw samoistnej
arytmii u 85 pacjentéw. Terapia z powodu VT lub VF zostata
zastosowana w 169 z tych przypadkéw (53%) i tylko 1 pacjent
zmart z powodu nawracajacego VF i znacznej bradykardii
[161]. Préby kliniczne z uzyciem podskérnych ICD podsu-
mowano w dodatkowej tabeli 6 [157-165].

Urzadzenie podskérne nie nadaje sie dla pacjentéw,
ktérzy wymagaja stymulacji z powodu bradykardii, chyba
Ze ta potrzeba jest ograniczona do okresu bezposrednio po
wyfadowaniu (stymulacja przezskérna moze by¢ prowadzo-
na przez urzadzenie przez 30 s po wyladowaniu). Pacjenci
wymagajacy CRT réwniez nie kwalifikuja sie do leczenia za
pomoca przezskérnego ICD. Jest on takze niewtasciwy u pa-
cjentéw z tachyarytmiami, ktére moga zosta¢ fatwo przerwane
poprzez stymulacje przeciwczestoskurczowa. To urzadzenie
moze by¢ przydatne, gdy uzyskanie dostepu zylnego jest
trudne, u mtodych pacjentéw stojacych w obliczu dozywot-
niego leczenia, a takze u pacjentéw ze szczeg6lnym ryzykiem
bakteriemii (np. w zwiazku z przezzylnym ICD znajdujacym
sie w danym momencie lub do niedawna w ciele pacjenta).
Mimo Ze zasadniczo pacjenci z grupy pierwotnej prewengji
SCD powinni by¢ kandydatami do leczenia za pomoca pod-
skérnego ICD, nie przeprowadzono w tej populacji zadnych
dtugoterminowych duzych préb klinicznych, a sprawnos¢
urzadzenia w dtugoterminowej obserwacji nie zostata w petni
poznana. Na przyktad w poszczegblnych badaniach obser-
wowano wieksza niz przecietnie czestos¢ nieuzasadnionych
wyladowar oraz powiktaii wymagajacych reinterwencji [160]
i na razie nie wiadomo, czy jest to efekt ,krzywej uczenia”,
czy przejaw wyzszego ryzyka nieuzasadnionych wyladowan
w pewnych grupach pacjentéw. W niedawnej metaanalizie
obejmujacej 852 pacjentéw wykazano, ze nie bylo awarii
elektrod, urzadzenie musiato zosta¢ wymienione z powodu
potrzeby stymulacji prawokomorowej tylko u 3 pacjentdw,
aw ostatnim kwartylu rekrutacji — czestos¢ nieuzasadnionych
wyfadowan zmniejszyta sie < 5% [166]. Obecnie sg prowa-
dzone prospektywne, randomizowane proby kliniczne, w kt6-
rych poréwnuje sie podskérne i konwencjonalne ICD pod
wzgledem skutecznosci oraz wystepowania powiktan [158].

4.3.3. Zewnetrzny kardiowerter-defibrylator
noszony przez pacjenta

Ostatnio wykazano, ze zewnetrzny defibrylator z prze-
wodami i elektrodami, przymocowany do kamizelki noszonej
przez pacjenta, skutecznie wykrywa i przerywa VT oraz VF
[168]. Nie przedstawiono wynikéw zadnych prospektywnych
randomizowanych préb klinicznych, w ktérych oceniono by
te urzadzenia, ale w wielu doniesieniach kazuistycznych,
seriach przypadkéw i rejestrach (prowadzonych przez produ-
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Zewnetrzny kardiowerter-defibrylator noszony przez
pacjenta (WCD)

X X Pismien-
Zalecenia Klasa® | Poziom® .
nictwo*
Zastosowanie WCD mozna IIb [167,
rozwazy¢ u dorostych pacjentow 168]

z zaburzong czynnoscig LV, kté-
rzy sg zagrozeni nagtym zgonem
arytmicznym w ograniczonym
czasie, ale nie sg kandydatami
do wszczepienia defibrylatora
(np. leczenie pomostowe przed
transplantacja serca, leczenie
pomostowe przed wszczepie-
niem przezzylnego defibrylatora,
kardiomiopatia okotoporodowa,
aktywne zapalenie miesnia serco-
wego oraz zaburzenia rytmu we
wczesnej fazie zawatu serca)

LV — lewa komora

*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajgce zalecenia

centa oraz niezaleznie) donoszono o skutecznym stosowaniu
zewnetrznego kardiowertera-defibrylatora noszonego przez
pacjenta (WCD) w stosunkowo matej podgrupie os6b zagro-
zonych potencjalnie Smiertelng VA. Na przykfad Chung i wsp.
[169] odnotowali 80 incydentéw utrwalonego VT lub VF
u 59 (1,7%) sposrdd 3569 pacjentdw noszacych zewnetrzny
kardiowerter-defibrylator. Pierwsze wytadowanie byto sku-
teczne w 76 (100%) z 76 przypadkéw VT z utratg przytom-
nosci lub VF oraz w 79 (99%) z wszystkich 80 przypadkéw VT
lub VF. P6Zniej Epstein i wsp. [170] doniesli, ze u 133 (1,6%)
sposrod 8453 pacjentéw nastapito 309 uzasadnionych wyfa-
dowan, a resuscytacje z VA uzyskano w 91% przypadkéw. To
urzadzenie moze wigc uratowac zycie zagrozonym pacjen-
tom, ale jego skutecznosci nie zweryfikowano. U pacjentow
z przemijajacym zmniejszeniem LVEF w nastepstwie takich
incydentéw, jak zawat serca, kardiomiopatia poporodowa,
zapalenie mie$nia sercowego lub interwencje, np. rewasku-
laryzacja zwiazana z przemijajaca dysfunkcja LV, zewnetrzny
kardiowerter-defibrylator moze by¢ noszony do czasu do-
statecznej poprawy czynnosci LV [171]. Roéwniez pacjenci
z wywiadami badz obciazeni ryzykiem zagrazajacej zyciu VA
lub ci, u ktérych planuje sie transplantacje serca, moga zosta¢
czasowo zabezpieczeni za pomoca WCD [172].

4.3.4. Defibrylacja w miejscach publicznych
Wiekszoé¢ incydentéw naglego zatrzymania krazenia
wystepuje poza szpitalami [175]. Niezwloczna defibrylacja
stwarza o wiele wieksza szanse przywrécenia uporzadkowa-
nego rytmu i stabilnego rzutu serca niz op6zniona defibrylacja.

www.kardiologiapolska.pl



Wytyczne ESC dotyczgce postepowania u pacjentdw z komorowymi zaburzeniami rytmu oraz SCD w 2015 roku

Defibrylacja w miejscach publicznych

X PisSmien-
Zalecenia .
nictwo*

Zaleca sie zapewnienie doste-

pu do defibrylacji w miejscach
publicznych, w ktérych incydenty
nagtego zatrzymania krazenia
zdarzajg sie relatywnie czesto

i mozna stworzy¢ odpowiednie
warunki przechowywania sprzetu
do defibrylagji (np. szkoty,
stadiony, duze dworce, kasyna
itd.), a takze w miejscach bez
innego dostepu do defibrylacji
(np. pociagi, statki wycieczkowe,
samoloty itd.)

Obecna
grupa
eksper-
téw

Mozna rozwazy¢ szkolenie czton-
kéw rodzin pacjentéw z grupy
duzego ryzyka SCD w zakresie
podstawowych technik podtrzy-
mywania zycia

SCD — nagty zgon sercowy

*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

Wykazano, ze defibrylacja z wykorzystaniem urzadzen do-
stepnych w miejscach publicznych w pofaczeniu z resuscyta-
cja krazeniowo-oddechowa jest bardziej skuteczna niz sama
resuscytacja krazeniowo-oddechowa [173], a dostep do defi-
brylacji w miejscach publicznych jest obecnie uznang strategia
postepowania, zwfaszcza w miejscach, gdzie przebywa duzo
ludzi i czesto wystepuje stres, a zwlaszcza tam, gdzie tatwo
dostepni moga by¢ wyszkoleni ochotnicy (np. kasyna, lotni-
ska, stadiony sportowe), nawet jezeli szkolenie nie obejmuje
resuscytacji krazeniowo-oddechowej [174]. Pozaszpitalne
nagte zatrzymanie krazenia zdarza sie najczesciej (w ok. 70%
przypadkéw) w domu, nawet wsréd mtodszych pacjentéw
[176], ale te incydenty rzadko wystepuja w obecnosci innych
0s6b i w zwiazku z tym nie mozna im zapobiega¢ za pomoca
domowych defibrylatoréw [177].

Wprowadzanie programéw dostepnosci automatycz-
nych defibrylatoréw zewnetrznych zmniejsza umieralnos¢
w miejscach publicznych, w ktérych do nagtego zatrzymania
krazenia dochodzi zwykle w obecnosci innych oséb [178].
Mozliwosci stosowania podstawowych i zaawansowanych
metod podtrzymywania zycia doprowadzity do opracowania
protokotéw dostarczajacych wskazoéwek osobom podejmuja-
cym dziatania ratunkowe. Dokumenty te, opublikowane przez
Europejska Rade Resuscytacji (European Resuscitation Council)
oraz miedzynarodowa grupe ekspertéw w zakresie resuscy-
tacji krazeniowo-oddechowej i leczenia kardiologicznych
stanéw nagtych (International Consensus on Cardiopulmonary

www.kardiologiapolska.pl

Resuscitation and Emergency Cardiovascular Care) [179], obej-
muja szeroki zakres okolicznosci klinicznych i uwzgledniaja
mechanizmy nagfego zatrzymania krazenia. Dostarczajg one
jednoznacznych informacji na temat postepowania i w celu
zapoznania sie ze szczegdtami autorzy wytycznych odsytaja
czytelnikéw do tych dokumentow Zrédtowych. Jako wytyczne
postepowania sg one klasyfikowane jako poziom dowodéw C,
natomiast opracowano je na podstawie r6znych badan i opinii
ekspertoéw z réznym poziomem dowodéw, tj. A, B lub C.

4.4. DORAZNE LECZENIE UTRWALONE]J ARYTMII

KOMOROWE]

Najczestszymi elektrycznymi mechanizmami naglego za-
trzymania krazenia sa VF lub VT, bradyarytmie, asystolia oraz
rozkojarzenie elektromechaniczne (aktywnos¢ elektryczna
bez tetna). Przezywalnos¢ wsréd pacjentéw z tachyaryt-
miami komorowymi jest wieksza niz w przypadku asystolii.
W 2010 roku cztonkowie International Liaison Committee
on Resuscitation (ILCOR) opublikowali uaktualnione wnioski
i zalecenia z miedzynarodowej konferencji ekspertéw, ktéra
odbyfa sie w tym samym roku w Dallas (Teksas, Stany Zjed-
noczone). W przypadku nagfego zatrzymania krazenia nalezy
postepowac zgodnie z uniwersalnym algorytmem (ryc. 2).

Kwestia, czy przed defibrylacja nalezy prowadzi¢ resu-
scytacje krazeniowo-oddechowa, jest wciaz przedmiotem
dyskusji. W przypadkach pozaszpitalnego naglego zatrzyma-
nia krazenia resuscytacje krazeniowo-oddechowa z masazem
klatki piersiowej nalezy podjac¢ niezwtocznie i kontynuowac ja
az do czasu, gdy mozliwa bedzie defibrylacja. W przypadkach
wewnatrzszpitalnego nagfego zatrzymania krazenia nalezy

Kardiowersja lub defibrylacja oraz dorazne leczenie
utrwalonej arytmii komorowej

. 5 PiSmien-
Zalecenia Poziom®

nictwo*

Zaleca sie kardiowersje elektrycz-
na u pacjentdw z utrwalonym
VT z niestabilnoscig hemodyna-
miczna

U pacjentéw z tolerowanym
hemodynamicznie utrwalonym
VT, u ktdrych nie stwierdza sie
strukturalnej choroby serca
(np. idiopatyczny VT z RVOT),
mozna rozwazy¢ podanie fle-
kainidu /.v., konwencjonalnego
beta-adrenolityku, werapamilu
lub amiodaronu

i.v. — dozylnie; RVOT — droga odptywu z prawej komory; VT — czesto-
skurcz komorowy

*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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Brak reakcji

Brak oddychania lub jedynie sporadyczne ruchy oddechowe

i Wezwa¢ pomoc:

pogotowie ratunkowe/zespét resuscytacyjny

Rozpoczac resuscytacje krazeniowo-oddechowa
Minimalizowac¢ przerwy w masazu klatki piersiowej

Skoncentrowac sie na dobrej jakosci dziatan resuscytacyjnych

> Ocenic rytm serca <

Rytm nadajacy sie
do defibrylacji

A

Rytm nienadajacy sie

(VF/VT bez tetna)

Jedna defibrylacja

* Rozwazy¢ kapnografie

Natychmiast ponownie
podjac resuscytacje

Zaawansowane metody podtrzymywania zycia

Podja¢ ponizsze kroki, minimalizujgc przerwy

v w masazu klatki piersiowej

* Rozwazy¢ zaawansowane metody utrzymywania
droznosci drég oddechowych

* Ciggty masaz klatki piersiowej po zastosowaniu
zaawansowanej metody utrzymywania
droznosci drég oddechowych

v * Uzyskac¢ dostep dozylny/do jamy szpikowej
* Rozwazy¢ leki naczynioskurczowe i antyarytmiczne
« Skorygowac odwracalne przyczyny

> do defibrylacji
(PEA/asystolia)

Natychmiast ponownie
podjac resuscytacje

W tym rozwazyc:

perfuzje/reperfuzje

odwracalne przyczyny

Monitorowanie i wspomaganie bezposrednio
po naglym zatrzymaniu krazenia

12-odprowadzeniowe EKG

« oksygenacje i wentylacje
« kontrole temperatury ciata

Rycina 2. Uniwersalny algorytm postepowania w nagtym zatrzymaniu krazenia; EKG — elektrokardiogram; PEA — aktywnos¢ elektryczna
bez tetna; VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy; Przedrukowane za zgodg z wytycznych ILCOR [181]

dazy¢ do natychmiastowej defibrylacji, poniewaz istnieje
wieksze prawdopodobiefistwo, Ze nagle zatrzymanie krazenia
zostalo wywotane utrwalona tachyarytmia komorowa. Zaleca
sie, aby rozpoczyna¢ defibrylacje od razu od maksymalnej
energii impulsu. Pétautomatyczne defibrylatory sa doskonatg
technologia zwiekszajaca dostepnos¢ defibrylacji w szpitalach.
U pacjentéw z ICD tyzki defibrylatora nalezy przyktada¢ do
powierzchni klatki piersiowej idealnie w odlegtosci > 8 cm
od miejsca, w ktérym znajduje sie generator. Amiodaron
podawany dozylnie moze utatwi¢ defibrylacje i/lub zapo-
biega¢ nawrotom VT lub VF w stanach nagtych. Inne, poza
elektroterapia, zaawansowane metody podtrzymywania zycia
w celu przerwania tachyarytmii komorowej podsumowano
w opracowaniu ILCOR z 2010 roku [181].

Pacjenci, u ktérych wystapit utrwalony VT, powinni by¢
leczeni zaleznie od objawéw klinicznych oraz tolerancji
arytmii. U pacjentéw z niestabilnym hemodynamicznie
jednoksztattnym VT (VT z utratg przytomnosci) nalezy od

razu wykona¢ kardiowersje. Jezeli u pacjenta doszto do
spadku ciénienia tetniczego, ale jest on jeszcze przytomny,
to przed kardiowersjg wskazana jest natychmiastowa sedacja.
U pacjentéw z czestoskurczem z szerokimi zespotami QRS,
kt6rzy sa stabilni hemodynamicznie, leczeniem pierwszego
rzutu powinna by¢ kardiowersja. Mozna rozwazy¢ dozylne
podanie prokainamidu lub flekainidu u pacjentéw, u ktérych
nie stwierdza sie ciezkiej HF ani ostrego zawatu serca. Dozylne
podanie amiodaronu mozna rozwazy¢ u pacjentéw z HF lub
podejrzeniem niedokrwienia. Dozylna lidokaina jest tylko
umiarkowanie skuteczna u pacjentéw z jednoksztattnym VT.
Ogolna zasada powinna by¢ rejestracja 12-odprowadzenio-
wego EKG u wszystkich pacjentéw ze stabilnym hemodyna-
micznie utrwalonym VT.

U pacjentdw, u ktérych stwierdza sie czestoskurcz wigzko-
wy (peczkowy) z LV [morfologia bloku prawej odnogi peczka
Hisa (RBBB) i odchylenie osi elektrycznej serca w lewo], nalezy
podawac dozylnie werapamil lub beta-adrenolityki [182].
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4.5. LECZENIE INTERWENCY]JNE
4.5.1. Ablacja przezcewnikowa
4.5.1.1. Pacjenci z blizng w mig$niu sercowym
Ablacja przezcewnikowa wyewoluowafa w wazna me-
tode leczenia u pacjentéw z blizng w miesniu sercowym,
u ktoérych wystepuje VT lub VF Dane z dwdch prospektyw-
nych, randomizowanych, wieloosrodkowych préb klinicznych
u pacjentéw z IHD dowiodly, ze ablacja przezcewnikowa VT
zmniejsza prawdopodobieristwo pdzniejszych wytadowan
ICD i zapobiega nawrotom VT [187, 188]. Co wiecej, ablacje
przezcewnikowa wykorzystuje sie czesto w celu opanowania
ustawicznego VT lub burzy elektrycznej (tj. nawracajacych
epizodéw VT/VF z czestymi uzasadnionymi wytadowaniami
ICD), a takze zmniejszenia czestoci lub zapobiegania nawra-
cajacym incydentom utrwalonego VT [183, 184, 187, 188].
Mimo ze ICD moze skutecznie przerywac¢ VT u pacjen-
téow z kardiomiopatia niedokrwienng lub o etiologii innej
niz niedokrwienna, to metoda ta nie zapobiega nawrotom
arytmii. W kilku badaniach wykazano, ze wytadowania ICD
wiaza sie ze zwiekszeniem $miertelnosci i pogorszeniem
jakosci zycia [189, 190]. Leczenie beta-adrenolitykiem w po-
taczeniu z amiodaronem zmniejsza liczbe wytadowarn ICD,
ale dziatania niepozadane moga by¢ przyczyna przerwania
podawania lekéw [156]. Substratem arytmii u pacjentéw
z VT jest na og6t blizna w migsniu sercowym [191]. Celem
ablacji przezcewnikowej jest cie$n wolnego przewodzenia
(ciesn krytyczna) w obrebie obwodu pobudzen nawrotnych
generujacego VT. Ten obwdd pobudzen nawrotnych moze
mie¢ wielkos¢ kilku centymetréw i obejmowac wsierdzie,

Ablacja przezcewnikowa w leczeniu utrwalonego
jednoksztaftnego czestoskurczu komorowego

i Pismien-
Zalecenia i
nictwo*

Zaleca sie pilng ablacje przezcew-
nikowa u pacjentow z blizng

w miesniu sercowym, u ktérych
wystapit ustawiczny VT lub burza
elektryczna

Zaleca sie ablacje przezcewniko-
wa u pacjentéw z chorobg niedo-
krwienng serca i nawracajacymi
wytadowaniami ICD z powodu
utrwalonego VT

Nalezy rozwazy¢ ablacje przez-
cewnikowa po pierwszym epizo-
dzie utrwalonego VT u pacjentéw
z choroba niedokrwienng serca

oraz ICD

ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; VT — czestoskurcz komorowy
*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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Srodsierdzie lub nasierdzie w obrebie ztozonej tréjwymiaro-
wej struktury [192, 193]. Czestoskurcz komorowy zwiazany
z blizng w miesniu sercowym jest typowo jednoksztaftny,
ale u tego samego pacjenta moze wystepowac VT o wielu
réznych morfologiach. Morfologia zespotéw QRS zalezy od
miejsca wyjscia, w ktérym fala pobudzenia nawrotnego ulega
propagacji poza blizne, depolaryzujac miesien sercowy ko-
mory. Dlatego 12-odprowadzeniowe powierzchniowe EKG,
w ktorym zarejestrowano kliniczny epizod VT, moze utatwic¢
mapowanie i zabieg ablacji. U pacjentéw z kardiomiopatia
o etiologii innej niz niedokrwienna morfologia zespotéw QRS
moze pozwoli¢ na identyfikacje tych pacjentéw, u ktérych
prawdopodobnie wymagana bedzie ablacja nasierdziowa
[194-197]. Co wiecej, przedzabiegowe obrazowanie za po-
moca CMR moze utatwi¢ nieinwazyjna identyfikacje substratu
arytmicznego u pacjentéw z wywiadem zawatu serca [198]
lub u pacjentéw z nasierdziowym VT [199].

Wieloksztattny VT definiuje sie jako ciagle zmieniajaca
sie morfologie zespoféw QRS, czesto zwiazang z ostrym nie-
dokrwieniem miesnia sercowego, nabytymi badz dziedzicz-
nymi kanatopatiami lub przerostem komory. U niektérych
pacjentéw opornych na farmakoterapie wieloksztaftny VT
wyzwalany we wtdknach Purkinjego moze sie poddawac
leczeniu za pomocg ablacji przezcewnikowej [200, 201].

Do planowania ablacji VT mozna wykorzystywac nie-
inwazyjne obrazowanie struktur serca, najlepiej za pomoca
rezonansu magnetycznego [198]. Mapowanie i ablacje mozna
wykonywac w trakcie trwajacego VT (mapowanie aktywacji).
System tréjwymiarowego mapowania elektroanatomicznego
moze ufatwi¢ odnalezienie nieprawidfowej tkanki komory
i umozliwia ablacje przezcewnikowa w trakcie rytmu zatoko-
wego (ablacja substratu) bez wywotywania VT, ktéry moze sie
okaza¢ niestabilny hemodynamicznie. U pacjentéw z hemo-
dynamicznie niestabilnym VT mozna wykorzystywaé system
mapowania bezkontaktowego. Do ablacji mozna wykorzysty-
wac kilka technik, w tym ablacje punkt po punkcie w miejscu
wyijscia czestoskurczu z obwodu pobudzen nawrotnych (scar
dechanneling — zniszczenie kanatu w bliznie), wykonywanie
liniowych uszkodzen ablacyjnych lub ablacje miejscowej
nieprawidfowej aktywnodci elektrycznej w komorze w celu
uzyskania jednorodnosci elektrycznej blizny [202-205]. Ma-
powanie i ablacja nasierdziowa sg czesciej wymagane u pa-
cjentéw z DCM [206] lub AVRC [207], u ktérych wykonuje
sie ablacje VT. Potencjalnymi powikfaniami naktucia i ablagji
nasierdzia s uszkodzenie naczyn wieficowych lub nieza-
mierzone naktucie sasiednich narzadéw, porazenie lewego
nerwu przeponowego oraz istotne krwawienie prowadzace
do tamponady serca.

U pacjentéw z VT zwiazanym z blizna po zawale wyniki
ablacji przezcewnikowej sg na ogdét lepsze niz u pacjentéw
z VT z powodu kardiomiopatii o etiologii innej niz niedo-
krwienna [208]. Role ablacji przezcewnikowej w leczeniu
utrwalonego VT oceniano w 5 prospektywnych badaniach
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wieloosrodkowych [184-188]. Korzystne wyniki leczenia
(tj. niewystepowanie dalszych klinicznych nawrotéw VT
w trakcie obserwacji w prébie klinicznej) uzyskano u ok.
50% pacjentéw wiaczonych do tych badan, a ablacja prze-
zcewnikowa byta lepsza niz farmakoterapia antyarytmiczna.

Indywidualna skutecznos$¢ przezcewnikowej ablacji VT
zalezy od wielkosci blizny pozawatowej, widocznej jako
obszary o mafej amplitudzie podczas mapowania elektro-
anatomicznego [209]. Korzystny wptyw na wyniki leczenia
moze mie¢ rowniez tworzenie wyspecjalizowanych osrod-
kéw zajmujacych sie leczeniem VT i wykonujacych ablacje
przezcewnikowa u takich pacjentéw [210]. Na wyniki le-
czenia wptywa réwniez doswiadczenie zespotu i osrodka,
a wszystkie opublikowane dane pochodza z doswiadczo-
nych osrodkéw.

Do mozliwych powiktar ablacji przezcewnikowej VT
u pacjentéw z chorobg serca nalezg udar mézgu, uszkodze-
nie zastawki, tamponada serca oraz blok AV. Smiertelnos¢
zabiegowa wynosi 0-3% i najczesciej wynika z niedajacego
sie opanowac VT, jezeli zabieg sie nie powiedzie [183-185,
187, 211]. Mimo Zze ablacja przezcewnikowa jest akcepto-
wanym leczeniem w szerokim zakresie substratu VT, to nie
ma dowodoéw z prospektywnych, randomizowanych préb
klinicznych, ze ablacja zmniejsza Smiertelnosc.

4.5.1.2. Pacjenci bez jawnej strukturalnej
choroby serca

U pacjentéw bez jawnej strukturalnej choroby serca
VT wywodzi sie najczesciej z drogi odptywu RV lub LV.
W 12-odprowadzeniowym EKG stwierdza sie morfologie
bloku lewej odnogi peczka Hisa (LBBB) z osia elektryczna
w plaszczyznie czotowej skierowana w dot, jezeli VT wy-
wodzi sie z RVOT oraz morfologie LBBB lub RBBB z osig
elektryczng w ptaszczyznie czotowej skierowana w dof,
jezeli VT wywodzi sie z drogi odptywu lewej komory (LVOT).
Najczestszym mechanizmem patofizjologicznym lezacym
u podtoza arytmii jest aktywnos$¢ wyzwalana, a ukierunko-
wanie ablacji na miejsce najwczesniejszej aktywacji wiaze
sie z duzym odsetkiem skutecznych zabiegéw, natomiast
czestos¢ wystepowania SCD w tej populacji pacjentéw jest
zasadniczo mata. Niekiedy u pacjentéw moze wystepowac
idiopatyczny VT z LV, obejmujacy dystalng czes¢ uktadu
wibkien Purkinjego. Ablacja przezcewnikowa umozliwia
wyleczenie wiekszosci pacjentow, a czestos¢ wystepowania
powikfar zabiegowych jest mata.

4.5.2. Chirurgia antyarytmiczna

W epoce wykorzystywania ablacji przezcewnikowej do
leczenia VA potrzeba ablacji chirurgicznej stafa sie rzadkoscia.
Anatomiczne wyciecie tetniaka LV opisano po raz pierw-
szy > 50 lat temu. Duzym tetniakom moga towarzyszy¢ VA
i resekcja tetniaka z wykorzystaniem mapowania nie tylko
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Zaleca sie ablacje chirurgiczng
pod kontrolg przedoperacyjnego
i Srédoperacyjnego mapowania
elektrofizjologicznego wykony-
wang w doswiadczonym osrodku
u pacjentéw z VT opornym na
leczenie antyarytmiczne po nie-
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kowej wykonanej przez doswiad-
czonych elektrofizjologdw

Mozna rozwazyc¢ ablacje
chirurgiczng w momencie
operacji serca (pomostowania
tetnic wiencowych lub operacji
zastawki) u pacjentow z klinicznie
udokumentowanym VT lub VF po
niepowodzeniu ablacji przezcew-

nikowej

VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy
*Klasa zalecen

"Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajgce zalecenia

poprawia czynnos¢ LV, ale réwniez eliminuje komorowe zabu-
rzenia rytmu. Resekcje podwsierdziowa w leczeniu VA opisali
po raz pierwszy Josephson i wsp. [218]. Ta technika wiazata
sie z istotna chorobowoscia i Smiertelnoscia okotozabiegowa
(10%) i w zwiazku z tym takie leczenie stosowano tylko w bar-
dzo wyspecjalizowanych osrodkach chirurgicznych [212-214,
216-219]. Jezeli pacjenci przezyli poczatkowy okres poope-
racyjny, to dtugoterminowe wyniki leczenia byly doskonate.
W poézniejszych badaniach wykazano, ze okotochirurgiczne
EPS z krioablacja po subtotalnym wycieciu wsierdzia wiaze sie
z czestoscig wystepowania nawrotow VT wynoszaca w przy-
blizeniu 10-20%, gtéwnie w ciagu pierwszych 90 dni [213].
U pacjentéw, u ktérych po operacji udaje sie wywotac VT,
zaleca sie wiec wczesne wszczepienie ICD [213, 215, 220,
221]. Wiekszos¢ technik chirurgicznych stata sie podstawa
do opracowania technik ablacji przezcewnikowej, wtacznie
z niedawng technika okrazania substratu [222].

Podsumowujac, ablacja chirurgiczna powinna by¢
wykonywana w doswiadczonych osrodkach, w ktorych wy-
korzystuje sie przedoperacyjne i srodoperacyjne mapowanie
elektrofizjologiczne. Operacje mozna rozwazac u pacjentéw
z VT opornym na farmakoterapie antyarytmiczna i/lub po
nieskutecznej ablacji przezcewnikowej w bardzo doswiad-
czonym osrodku ablacyjnym, zwtaszcza jezeli wystepuje
pozawatowy tetniak LV i wymagana jest rewaskularyzacja
[216-219].
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Interwencje psychospoteczne po wszczepieniu
kardiowertera-defibrylatora (ICD)

X X PiSmien-

Zalecenia Klasa® | Poziom® .
nictwo*

Zaleca sie ocene stanu psycho- [223-
logicznego i leczenie dystresu -225]
u pacjentdw z nawracajacymi
nieuzasadnionymi wytadowania-
mi ICD
Zaleca sie przedyskutowanie [226,
kwestii zwigzanych z jakoscig 227]

zycia przed wszczepieniem ICD
oraz podczas progresji choroby

u wszystkich pacjentéw

*Klasa zalecen
®Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

4.6. PSYCHOSPOLECZNE NASTEPSTWA
LECZENIA ZA POMOCA IMPLANTOWANYCH
KARDIOWERTEROW-DEFIBRYLATOROW

W kontrolowanych prébach klinicznych dotyczacych
stosowania defibrylatoréw wykazano utrzymanie lub poprawe
jakosci zycia u pacjentéw leczonych defibrylatorem w poréw-
naniu z grupa kontrolna [223, 224]. U pacjentéw leczonych

defibrylatorem czeste sa jednak lek (8-63%) i depresja (5—

—41%) [228], najbardziej wyrazone u pacjentéw z nieuzasad-

nionymi i/lub czestymi wytadowaniami (np. > 5 wytadowan)

[223-225, 229]. W praktyce klinicznej te problemy czesto

pozostaja nierozpoznane i nieleczone [230, 231]. Dorazne

leczenie powinno spowodowac okreslenie przyczyny wyta-
dowan urzadzenia, natomiast waznym uzupetnieniem jest
leczenie dystresu psychologicznego [229]. Poziom stresu moze
by¢ rézny, ale u pacjentéw moga tez wystepowac bardziej
nasilone postaci choroby, takie jak zespét stresu pourazowego

[232, 233], ktory wiaze sie z wczedniejszymi wytadowaniami

oraz stresem przed wszczepieniem ICD [234]. U pacjentoéw

z niedawna tachyarytmiag moze réwniez wystepowac lek

w oczekiwaniu na kolejne wytadowanie [235]. Wieksza skton-

no$¢ do wystepowania tych probleméw po wszczepieniu ICD

wykazuja pacjenci z duzym nasileniem obaw dotyczacych

ICD przed implantacja, a depresja w tej populacji moze by¢

szczeg6lnie niebezpieczna [236, 237]. Odpowiednia ocena

i leczenie dystresu psychologicznego powinny wiec by¢ in-

tegralng czescia postepowania klinicznego. Wszyscy pacjenci

z ICD, a w szczeg6lnosci ci wykazujacy dystres, wymagaja

wsparcia dotyczacego tego, jak zy¢ z wszczepionym urzadze-

niem w celu poprawy wynikéw leczenia [238].

Wszczepienie ICD moze wptynac¢ na wiele dziedzin

zycia, w tym zdolno$¢ prowadzenia samochodu [239, 240],

relacje intymne [241, 242], jako$¢ snu [226], postrzeganie
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wiasnego ciata (zwtaszcza u mtodszych kobiet) [227] oraz
uczestnictwo w zorganizowanych sportach (zwlaszcza
u dzieci i mtodziezy) [243]. Wsparcie ze strony personelu
opieki zdrowotnej zmniejsza te problemy, ale potrzebne sa
dalsze badania w celu optymalizacji postepéw opieki oraz
opracowania interwencji opartych na dowodach z badan
naukowych [233].

5. Leczenie komorowych
zaburzen rytmu i prewencja
nagtych zgonéw sercowych
w chorobie wiencowej

5.1. OSTRE ZESPOLY WIENCOWE
5.1.1. Komorowe zaburzenia rytmu zwigzane
z ostrymi zespolami wiericowymi

Mimo wyraZnego zmniejszenia czestosci wystepowania
SCD, uzyskanego dzieki lepszej rewaskularyzacji oraz pre-
wencji CAD poprzez zaprzestanie palenia tytoniu i leczenie
statynami, ostre zespoly wiericowe (ACS) i p6zne arytmie
po ostrej fazie zawatu serca pozostaja czesta przyczyna SCD
(patrz punkt 3.1.). Istotna liczba SCD wystepuje w przed-
szpitalnej fazie ACS, co podkresla krytyczng role programéw
badan przesiewowych w celu identyfikacji zagrozonych
pacjentéw. Czestos¢ wystepowania VA w trakcie szpitalnej
fazy ACS zmniejszyfa sie w ostatnich dekadach, gléwnie ze
wzgledu na wczesne i intensywne strategie rewaskularyzagji
oraz wczesne wprowadzanie odpowiedniej farmakoterapii.
Wciaz jednak nawet u 6% pacjentéw z ACS w ciagu pierw-
szych 48 godzin od poczatku objawéw wystepuje VT lub
VFE, najczesciej przed reperfuzja lub w jej trakcie. Oprécz
szybkiej i petnej rewaskularyzacji wieficowej do opano-
wania VA w tej sytuacji konieczne moga by¢ interwencje
niefarmakologiczne (kardiowersja, defibrylacja, stymulacja
i ablacja przezcewnikowa), a takze farmakoterapia (lekami
antyarytmicznymi i innymi).

Schemat diagnostyki u pacjentéw z ACS i utrwalong VA
przedstawiono na rycinie 3.

5.1.2. Prewencja naglych zgonow sercowych
i leczenie naglego zatrzymania krqzenia
w zwiqzku z ostrymi zespolami wieficowymi —
faza przedszpitalna

Mimo ze $miertelno$¢ wewnatrzszpitalna w zwiazku ze
STEMI ulegta znacznemu zmniejszeniu dzieki wsp6tczesnemu
leczeniu reperfuzyjnemu, to problemem pozostaje faczna
Smiertelnos¢ krotkoterminowa. Zawat manifestujacy sie
naglym zgonem w pierwszych kilku godzinach od poczat-
ku objawéw jest obecnie gléwna przyczyng $miertelnosci
w ostrym zawale serca.
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| Pilna koronarografia i petna rewaskularyzacja, jezeli wtasciwa |

Prewencja nagtych zgonéw sercowych zwigzanych z ostrymi
zespotami wiencowymi — faza przedszpitalna

| Leczenie -adrenolitykiem (np. metoprolol 5 mg i.v.) |
[

v v

Nawracajacy VT/VF Pacjent
lub czesty nieutrwalony VT w stanie
| stabilnym

A

Kardiowersja/defibrylacja
Stymulacja overdrive
amiodaron 300 mg i.v.
lidokaina

Rozwazy¢ potrzebe dalszej rewaskularyzacji
(ocena czynnosci LV, ponowna koronarografia)
Rozwazy¢ uzupetnienie K* i Mg”*

Rozwazyc ablacje przezcewnikowsa i/lub sedacje
i skierowanie do specjalistycznego osrodka

Rycina 3. Diagnostyka u pacjentéw z utrwalong arytmig komoro-
wa i ostrym zespotem wiencowym; i.v. — dozylnie; K* — potas;
LV — lewa komora; Mg?** — magnez; VF — migotanie komdr;
VT — czestoskurcz komorowy

5.1.3. Prewencja naglych zgonoéw sercowych
i leczenie naglego zatrzymania krqzenia
w zwiqzku z ostrymi zespolami wieficowymi —
faza wewnatrzszpitalna

Opublikowano wytyczne ESC dotyczace leczenia ACS
zar6bwno z uniesieniem, jak i bez uniesienia odcinka ST,
a takze rewaskularyzacji wiericowej i wszystkie informa-
cje istotne dla rozpoznawania ACS, NSTEMI i STEMI oraz
zalecenia dotyczace leczenia przedstawiono szczegbtowo
w tych opracowaniach [13, 250, 271]. W niniejszej czesci
skoncentrowano sie na roli reperfuzji i/lub rewaskularyzagji
w prewengji i leczeniu VT oraz VF u pacjentéw z ACS.

Dzieki wprowadzeniu programéw zwiekszania spofecz-
nej Swiadomosci problemu SCD do szpitali jest przyjmowa-
nych coraz wiecej pacjentéw, ktérzy przezyli pozaszpitalne
nagle zatrzymanie krazenia. Jezeli w EKG zarejestrowanym
przed resuscytacja lub wcze$nie po resuscytacji obecne jest
uniesienie odcinka ST, to zaleca sie pilna koronarografie
i rewaskularyzacje, podobnie jak u wszystkich pacjentow
ze STEMI [251]. Nieobecno$¢ uniesienia odcinka ST nie
wyklucza jednak istotnych zmian w tetnicach wieficowych
odpowiedzialnych za niedokrwienie, ktére wigzg sie z upo-
Sledzeniem droznosci naczynia lub nawet zakrzepica i moga
wystepowac w 25-58% przypadkéw [251, 252]. Biorac pod
uwage duza czestos¢ wystepowania zamkniecia tetnicy wien-
cowej, a takze potencjalne trudnosci z interpretacja EKG po
naglym zatrzymaniu krazenia, u pacjentéw, ktérzy przezyli
pozaszpitalne nagte zatrzymanie krazenia, nalezy rozwazy¢
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U pacjentéw z bolem w klatce
piersiowej zaleca sie zmniejszanie
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opieki zdrowotnej, jak i od
pierwszego kontaktu z systemem
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Zaleca sie, aby zespoty karetek
pogotowia ratunkowego byty
odpowiednio wyszkolone i wy-
posazone w celu rozpoznawania
ACS (w razie potrzeby z uzyciem
rejestratoréw i telemetrii EKG)
oraz leczenia nagtego zatrzy-
mania krazenia podstawowymi
metodami podtrzymywania zycia
i defibrylacji

Zaleca sie, aby podstawowe i za-
awansowane metody podtrzymy-
wania zycia stosowano zgodnie
z algorytmami opracowanymi
przez European Resuscitation
Council lub przez krajowe badz
miedzynarodowe grupy eksper-
téw z dziedziny resuscytacji

Zaleca sie, aby postepowanie

po resuscytacji prowadzono

w doswiadczonych osrodkach
leczacych duzg liczbe takich
pacjentéw i oferujgcych multidy-
scyplinarne leczenie w warun-
kach intensywnej opieki, w tym
pierwotne interwencje wieficowe,
leczenie elektrofizjologiczne,
urzadzenia do wspomagania
Czynnosci serca, operacje serca

i naczyn oraz hipotermie tera-
peutyczng

Nalezy rozwazyc tworzenie re-
gionalnych sieci leczenia nagtego
zatrzymania krazenia w celu

poprawy wynikow leczenia

ACS — ostry zespdt wiencowy; EKG — elektrokardiogram
*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

koronarografie, poprzedzona pobytem pacjenta na szpital-
nym oddziale pomocy doraznej lub oddziale intensywnej

www.kardiologiapolska.pl



Wytyczne ESC dotyczgce postepowania u pacjentdw z komorowymi zaburzeniami rytmu oraz SCD w 2015 roku

Prewencja nagtych zgondéw sercowych zwigzanych z ostrymi zespotami wiencowymi — faza wewnatrzszpitalna;

wskazania do rewaskularyzacji

Zalecenia

PisSmiennictwo*

U pacjentéw ze STEMI zaleca sie pilng reperfuzje

[247-249]

zgodnie z wytycznymi ESC dotyczacymi leczenia NSTEMI

U pacjentéw z NSTEMI lub niestabilng dfawica piersiowg zaleca sie rewaskularyzacje wiencowa

[13, 250]

gu 2 h od przyjecia do szpitala

U pacjentéw z NSTEMI z grupy wysokiego ryzyka, obejmujacej réwniez pacjentdw z zagrazajaca
zyciu VA, zaleca sie koronarografie, a nastepnie w razie potrzeby angioplastyke wiencowa w cia-

[13, 250]

Zaleca sie niezwtoczng i petng rewaskularyzacje wiencowa w celu leczenia niedokrwienia miesnia
sercowego, ktére moze wystepowac u pacjentéw z nawracajacym VT lub VF

[251, 252]

pézno (po uptywie > 12 h)

Zaleca sie niezwtoczne udroznienie tetnicy dozawatowej w celu odwrécenia nowych niedo-
krwiennych zaburzen przewodzenia przedsionkowo-komorowego. Dotyczy to zwtaszcza bloku
przedsionkowo-komorowego z powodu zawatu $ciany dolnej, nawet u pacjentéw leczonych

sie kryteria STEMI

Zaleca sie bezposrednie przyjmowanie do pracowni cewnikowania serca nieprzytomnych pacjen-
téw po pozaszpitalnym nagtym zatrzymaniu krazenia, u ktérych w EKG po resuscytacji stwierdza

[251, 252]

Nalezy rozwazy¢ poczatkowy pobyt na oddziale intensywnej opieki w przypadku nieprzytomnych
pacjentdw po pozaszpitalnym nagtym zatrzymaniu krazenia, u ktérych EKG po resuscytacji nie
spetnia kryteriéw uniesienia odcinka ST w celu wykluczenia przyczyn niewieficowych, a jezeli nie
stwierdza sie oczywistej przyczyny niewiencowej, to nalezy rozwazy¢ jak najszybsze wykonanie
koronarografii (w ciggu < 2 h), zwfaszcza u pacjentow niestabilnych hemodynamicznie

lla [251, 252]
(dla obu

zalecen)

zewnatrzustrojowego wspomagania krazenia

U niestabilnych hemodynamicznie pacjentéw z nawracajgcym VT lub VF mimo optymalnego lla
leczenia nalezy rozwazy¢ implantacje urzadzenia do wspomagania czynnosci LV lub zastosowanie

U pacjentéw z opornym na leczenie nagtym zatrzymaniem krazenia mozna rozwazy¢ wspomaga- Ilb
nie czynnosci serca i rewaskularyzacje w wyspecjalizowanych osrodkach

[255, 256]

EKG — elektrokardiogram; ESC — European Society of Cardiology; LV — lewa komora; NSTEMI — zawat serca bez uniesienia odcinka ST, STEMI — zawat
serca z uniesieniem odcinka ST; VA — arytmia komorowa; VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen
®Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

opieki w celu wykluczenia pozasercowych przyczyn nagtego
zatrzymania krazenia [276].

W sytuacji ACS i nawracajacego utrwalonego i/lub istot-
nego hemodynamicznie VT badZz VF niezwtoczna udana
rewaskularyzacja jest kluczem do zapobiegania dalszym
zaburzeniom rytmu serca i nalezy niezwlocznie podjac jej
prébe [13, 250, 271].

5.1.3.1. Komorowe zaburzenia rytmu w ostrych
zespolach wiencowych

Ostre niedokrwienie wywotuje niestabilnos¢ elektryczna,
prowokujac VA u pacjentéw z ACS [266]. Wczesne stosowanie
beta-adrenolitykéw w ACS ogranicza wystepowanie VT/VF
i w zwiazku z tym jest zalecane [257, 269]. U wybranych pa-
gjentéw pomocne moze by¢ skorygowanie hipomagnezemii
i hipokaliemii. Leczenie statynami zmniejsza Smiertelnos¢
wsrod pacjentow z CAD, gtéwnie poprzez zapobieganie na-
wracajacym incydentom wieficowym, i dlatego statyny naleza
do rutynowo zalecanych lekéw [250, 271].

www.kardiologiapolska.pl

5.1.3.2. Stosowanie lekow antyarytmicznych
w ostrych zespotach wienicowych
— rozwazania ogélne

Kardiowersja elektryczna lub defibrylacja jest interwencja
z wyboru w celu doraznego przerwania VA u pacjentéw z ACS
[1, 271]. Wczesne (najlepiej dozylne) podanie beta-adreno-
lityku moze ufatwi¢ zapobieganie nawrotom arytmii [257,
269, 271]. Leczenie antyarytmiczne amiodaronem nalezy
rozwazac tylko wtedy, gdy epizody VT lub VF sa czeste i nie
daje sie juz ich opanowa¢ powtarzanymi kardiowersjami
elektrycznymi lub defibrylacjami [1, 271]. Dozylne podanie
lidokainy mozna rozwazy¢ w przypadku nawracajacego
utrwalonego VT lub VF nieodpowiadajacego na beta-adreno-
lityki lub amiodaron badZ w przypadku przeciwwskazar do
stosowania amiodaronu. U pacjentéw z nawracajacym VT lub
VF wyzwalanym przez przedwczesne pobudzenia komorowe
(PVC) z czesciowo uszkodzonych wibkien Purkinjego ablacja
przezcewnikowa jest bardzo skuteczna i nalezy ja rozwazy¢
(patrz punkt 6.3.2.) [261-265].
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Prewencja nagtych zgondw sercowych zwigzanych z ostrymi zespotami wiencowymi — faza wewnatrzszpitalna;
defibrylacja/kardiowersja/leki/ablacja przezcewnikowa

Zalecenia PiSmiennictwo*

Zaleca sie leczenie beta-adrenolitykiem w przypadku nawracajgcego wieloksztattnego VT

Zaleca sie dozylne podawanie amiodaronu w leczeniu wieloksztaftnego VT

Zaleca sie natychmiastowa kardiowersje elektryczng lub defibrylacje u pacjentdéw z utrwalonym VT
lub VF

Zaleca sie pilng koronarografie, a nastepnie rewaskularyzacje, jezeli jest wskazana, u pacjentdéw [251, 252]

z nawracajacym VT lub VF, jezeli nie mozna wykluczy¢ niedokrwienia miesnia sercowego

Zaleca sie wyréwnanie zaburzen elektrolitowych u pacjentéw z nawracajgcym VT lub VF

Nalezy rozwazy¢ doustne leczenie beta-adrenolitykiem podczas pobytu w szpitalu i pdzniej [130, 257, 259,
u wszystkich pacjentéw z ACS bez przeciwwskazan do takiego leczenia 260]

Nalezy rozwazy¢ ablacje pradem o czestotliwosci radiowej w wyspecjalizowanym osrodku abla- [261-267]
cyjnym, a nastepnie wszczepienie ICD u pacjentéw z nawracajagcym VT, VF lub burzg elektryczng
mimo petnej rewaskularyzacji i optymalnego leczenia zachowawczego

Nalezy rozwazy¢ przezzylng przezcewnikowa stymulacje rytmem narzuconym (overdrive), jezeli
VT nawraca czesto mimo stosowania lekdéw antyarytmicznych, a ablacja przezcewnikowa nie jest
mozliwa

Mozna rozwazy¢ dozylne podanie lidokainy w leczeniu nawracajacego utrwalonego VT lub VF
nieodpowiadajgcego na beta-adrenolityki lub amiodaron lub w przypadku przeciwwskazan do
stosowania amiodaronu

Nie zaleca sie profilaktycznego stosowania lekdw antyarytmicznych (poza beta-adrenolitykami) [269, 270]

ACS — ostry zespdt wiencowy; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy
Klasa zalecen

Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

Prewencja nagtych zgonéw sercowych zwigzanych z ostrymi zespotami wienhcowymi — faza wewnatrzszpitalna;
stymulacja/implantowane kardiowertery-defibrylatory

Zalecenia Klasa? | PoziomP | Pismiennictwo*
Zaleca sie czasowa stymulacje przezzylna u pacjentéw objawowych z powodu bradykardii zatoko- [271]
wej mimo zastosowania leku dziatajagcego chronotropowo dodatnio

Zaleca sie czasowa stymulacje przezzylng u pacjentéw z objawowym blokiem przedsionkowo- [271]
-komorowym wysokiego stopnia bez stabilnego rytmu zastepczego

Zaleca sie pilng koronarografie u pacjentéw objawowych z powodu bloku przedsionkowo-komoro- [271]
wego wysokiego stopnia, u ktérych nie zastosowano leczenia reperfuzyjnego

Zaleca sie przeprogramowanie uprzednio wszczepionego ICD u pacjentéw z nawracajgcymi nieuza- [272]
sadnionymi interwencjami ICD

Nalezy rozwazy¢ przeprogramowanie uprzednio wszczepionego ICD w celu unikniecia niepotrzeb- [272]
nych wytadowan ICD

Mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD lub czasowe zastosowanie WCD przed uptywem 40 dni od za- (170, 273]
watu serca u wybranych pacjentdéw (niepetna rewaskularyzacja?, uprzednio wystepujgce zmniejsze-

nie LVEF, wystapienie arytmii po > 48 h od poczatku ACS, wieloksztattny VT lub VF)

Wszczepienie ICD w celu pierwotnej prewencji SCD zasadniczo nie jest wskazane przed uptywem [274, 275]
40 dni od zawatu serca

ACS — ostry zespdt wiencowy; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory; SCD — nagly zgon sercowy; VF —
migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy; WCD — zewnetrzny kardiowerter-defibrylator noszony przez pacjenta

*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

INiepetna rewaskularyzacja oznacza nieprzeprowadzenie leczenia zmiany odpowiedzialnej za zawat lub obecnos¢ innych zmian, ktére nie mogty by¢ leczone
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5.1.3.3. Pacjenci z ostrymi zespolami wiencowymi
bez komorowych zaburzen rytmu

Zaleca sie leczenie beta-adrenolitykiem w celu zapobie-
gania VA[257, 271]. Nie wykazano korzysci z profilaktycznego
podawania lekéw antyarytmicznych, a takie leczenie moze
by¢ nawet szkodliwe i dlatego nie jest wskazane [257, 269].

5.1.3.4. Przedwczesne pobudzenia komorowe

U pacjentéw z ACS czesto wystepuja PVC i nieutrwalony
czestoskurcz komorowy (NSVT), zwlaszcza podczas pierwot-
nej przezskornej interwencji wiericowej w leczeniu STEMI (co
okresla sie¢ mianem reperfuzyjnych zaburzen rytmu). Bardzo
rzadko maja one znaczenie hemodynamiczne i nie wymagaja
swoistego leczenia. Diugotrwata i czesta ektopia komorowa
moze by¢ objawem wskazujacym na potrzebe dalszej re-
waskularyzacji (np. ponownej koronarografii/przezskornej
interwencji wiericowej) [250, 271]. W przypadku hemody-
namicznie istotnego NSVT nalezy rozwazy¢ amiodaron (bolus
300 mg dozylnie) [1, 271].

5.1.3.5. Utrwalony czestoskurcz komorowy
i migotanie komor

Nawracajacy utrwalony VT, zwlaszcza wieloksztattny, lub
nawracajace VF moga by¢ wskaznikiem niepetnej reperfuzji
lub nawrotu Swiezego niedokrwienia. Nalezy w zwiazku
z tym rozwazy¢ natychmiastowa koronarografie [250, 271].
Nawracajacy wieloksztaftny VT degenerujacy do VF moze
odpowiada¢ na beta-adrenolityki. W celu ograniczenia wy-
stepowania epizodéw VT lub VF pomocna moze by¢ réwniez
gleboka sedacja. W celu doraznego wygaszenia nawracajacej
istotnej hemodynamicznie VA nalezy rozwazy¢ amiodaron
(bolus 150-300 mg dozylnie). W ACS nie zaleca sie stoso-
wania innych lekéw antyarytmicznych (np. prokainamidu,
propafenonu, ajmaliny, flekainidu) [1, 269, 271].

5.1.3.6. Ablacja przezcewnikowa nawracajacego
utrwalonego czestoskurczu komorowego,
nawracajacego migotania komér i burzy elektryczne;j

U pacjentéw z VT lub VF nawracajacym mimo pewnej re-
waskularyzacji i optymalnego leczenia zachowawczego nalezy
rozwazy¢ ablacje przezcewnikowa pradem o czestotliwosci
radiowej. Nawracajace epizody VF moga by¢ wyzwalane
przez PVC z czesciowo uszkodzonych witékien Purkinjego
lub migsnia sercowego uszkodzonego przez niedokrwienie
i/lub reperfuzje. W niemal wszystkich przypadkach substrat
jest osiagalny od strony wsierdzia. Doktadne przezcewnikowe
mapowanie i skuteczna ablacja bodzcow wyzwalajacych VT
lub VF badz tez substratu w miesniu sercowym podtrzymuja-
cego VT lub VF to ztozony i wymagajacy zabieg. Nalezy wiec
rozwazy¢ wezesne kierowanie pacjentéw z nawracajacymi VF
lub VF (burza elektryczna) do wyspecjalizowanych osrodkéw
ablacyjnych [261-265].
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5.1.3.7. Urzadzenia do zewnatrzustrojowego
wspomagania krazenia

W wybranych przypadkach nawracajacego VT lub VF,
ktore nie daja sie opanowac mimo zastosowania zaleconego
wyzej leczenia, w celu stabilizacji stanu hemodynamicznego
nalezy rozwazy¢ wszczepienie urzadzenia do wspoma-
gania czynnosci LV lub zewnatrzustrojowe wspomaganie
krazenia. Takie interwencje moga réwniez zapewni¢ okno
czasowe umozliwiajace interwencje wieficowa we wstrzasie
kardiogennym z powodu nawracajacego VT lub VE Mimo
ze urzadzenia do wspomagania czynnosci komory moga
pozwoli¢ na stabilizacje stanu hemodynamicznego, to praw-
dopodobienstwo nawrotu VT lub VF jest duze, a leczenie
interwencyjne — trudne [254].

5.1.3.8. Bradykardia i blok przedsionkowo-
-komorowy

Mozliwe jest wystapienie bradykardii i bloku AV, ktére
wiaza sie ze zwiekszeniem $miertelnosci wewnatrzszpitalne;j.
Blok AV wynika najczesciej z proksymalnego zamkniecia
prawej tetnicy wiericowej lub dominujacej gatezi okalajacej.
Niezwfoczna rewaskularyzacja wieficowa powoduje naj-
czesciej przywrdcenie prawidiowego przewodzenia [253].
Jezeli bradykardia jest przyczyna powaznych zaburzen he-
modynamicznych (zwykle w przypadku zaawansowanego lub
catkowitego bloku AV, jezeli nie pojawi sie stabilny zastepczy
rytm wezfowy) lub utrzymuije sie mimo rewaskularyzacji wiefi-
cowej, to konieczna moze by¢ czasowa stymulacja komorowa
za pomocy elektrody wprowadzonej przezskérnie do RV
[271]. W przypadku utrzymywania sie bradykardii lub bloku
AV konieczna moze by¢ stata stymulacja zgodnie z obecnymi
wytycznymi dotyczacymi stymulacji [10].

5.1.4. Prognostyczne znaczenie wczesnego
migotania komaor

Weczesne VF w trakcie ACS (tj. wystepujace w ciagu
pierwszych 48 h) wiaze sie z nawet 5-krotnym wzrostem
Smiertelnosci wewnatrzszpitalnej [277] i prawdopodobnie
wskazuje réwniez na zwiekszone ryzyko zgonu w diuzszej
obserwacji. Nie wszystkie z p6zniejszych zgonéw sa nagte
i decyzja o leczeniu za pomoca defibrylatora powinna
uwzglednia¢ wystepowanie dodatkowych czynnikéw ryzyka
poza VF lub VT w trakcie ACS [278, 279].

5.2. WCZESNA FAZA PO ZAWALE SERCA
5.2.1. Stratyfikacja ryzyka naglego zgonu
sercowego

Nagly zgon sercowy jest wazna przyczyna zgonu po
ostrym zawale serca i czesto wynika z ponownego zawatu.
Mimo to wczesna implantacja defibrylatora po zawale nie
poprawia rokowania, prawdopodobnie z powodu konku-
rencyjnych przyczyn zgonéw (274, 275]. Zaleca sie opty-
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Stratyfikacja ryzyka nagtego zgonu sercowego wczesnie
(w ciggu 10 dni) po zawale serca

Moment wszczepienia kardiowertera-defibrylatora (ICD) po
zawale serca — ocena frakcji wyrzutowej lewej komory

X PisSmien-
Zalecenia Klasa?

nictwo*

[280-
282]

Mozna rozwazy¢ programowang Ib
stymulacje komor wczednie po
zawale serca u pacjentow ze
zmniejszong LVEF (< 40%) w celu

oceny ryzyka nagtego zgonu

Nie zaleca sie badan nieinwazyj-
nych (np. ocena mikrowoltowej
naprzemiennosci zafamka T, testy
dysfunkcji autonomicznej lub
usrednione EKG) w celu stratyfi-
kacji ryzyka we wczesnej fazie po
zawale serca

EKG — elektrokardiogram; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory
*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

malng rewaskularyzacje i leczenie zachowawcze (w tym
beta-adrenolitykami, statynami oraz podwéjne leczenie
przeciwptytkowe), a takze prewencje i leczenie HF, ktore sa
podstawa prewencji nagtego zgonu w tej grupie pacjentow.
Mimo ze w tej kohorcie zbadano i w rezultacie zarzucono
kilka nieinwazyjnych wskaznikow ryzyka nagfego zgonu, to
pewne dane przemawiaja za wykorzystywaniem wczesnej
PVS u pacjentéw po ostrym zawale serca ze zmniejszona
LVEF, poniewaz u pacjentéw, u ktérych nie wywotano jedno-
ksztaftnego VT, ryzyko pdZzniejszego naglego zgonu jest mate
[285]. W celu definitywnego okreslenia roli PVS w stratyfikacji
ryzyka wczesnie po przebyciu zawatu serca konieczne sa
randomizowane préby kliniczne.

5.2.2. Moment wszczepienia kardiowertera-
-defibrylatora po zawale serca
— ocena dysfunkcji lewej komory przed
wypisaniem i po wypisaniu ze szpitala

Weczesne (w ciggu < 40 dni) wszczepienie ICD lub
czasowe (< 40 dni) stosowanie WCD mozna rozwazy¢
w pewnych sytuacjach, takich jak uprzednio zmniejszona
LVEF, niepetna rewaskularyzacja oraz wystapienie arytmii
po uptywie > 48 godzin od poczatku ACS. Nalezy ocenic¢
rodzaj arytmii komorowej (jednoksztattny, wieloksztattny
lub pleomorficzny VT badz VF), a takze dfugos¢ cyklu VT
(nieutrwalony VT o dtugim lub krétkim cyklu). JezZeli prze-
prowadzono PVS, to nalezy oceni¢, czy wywotano arytmie
oraz jaki byt jej rodzaj (jednoksztattny VT, wieloksztattny VT
lub VF) [274, 275].

W celu oceny potencjalnego wskazania do wszczepienia
defibrylatora w ramach prewencji pierwotnej LVEF nalezy
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X X PisSmien-

Zalecenia Klasa® | Poziom® .
nictwo*

Zaleca sie wczesna (przed wypi- [286-
saniem ze szpitala) ocene LVEF 288]
u wszystkich pacjentéw z ostrym
zawatem serca
Zaleca sie ponowng ocene LVEF [286-
6-12 tygodni po zawale serca 288]

w celu oceny potencjalnej po-
trzeby wszczepienia ICD w celu

prewencji pierwotnej

LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory
*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

oceniac¢ 6-12 tygodni po zawale serca u stabilnych pacjen-
téw, a takze pacjentéw poddanych optymalnemu leczeniu
z powodu HF. Ta ocena powinna by¢ ujeta w standardowych
schematach postepowania i oferowana wszystkim pacjentom
[271, 286-288].

5.3. STABILNA CHOROBA WIENCOWA

PO ZAWALE SERCA Z ZACHOWANA

FRAKCJA WYRZUTOWA LEWE]J KOMORY

Wspotczesna rewaskularyzacja i leczenie stosowane
w ramach prewencji wtérnej umozliwiaja zachowanie LVEF
u wiekszosci pacjentéw, ktérzy trafili do lekarza odpowiednio
wczesnie po wystapieniu zawatu serca. Mimo ze ryzyko SCD
u tych pacjentéw jest znacznie nizsze niz u pacjentéw ze
znacznie zmniejszong LVEF, to bezwzgledna liczba pacjentow
z zachowang LVEF, u ktérych dochodzi do SCD, jest duza.
Potrzebne sg wiec lepsze strategie wykrywania ryzyka SCD
w tej populacji posredniego ryzyka.

5.3.1. Stratyfikacja ryzyka

Wiekszos¢ badan, w ktérych oceniano przydatnosé nie-
inwazyjnej stratyfikacji ryzyka, przeprowadzono u pacjentéw
ze znacznie zmniejszong LVEF (< 40%) lub w mieszanych
populacjach. W tych badaniach nie podawano oddzielnie
wynikéw u pacjentéw z LVEF > 40% lub te podgrupy byty
zbyt mate, by mozna byto przeanalizowac i zinterpretowac
uzyskane dane. U pacjentéw z zachowang LVEF po dawno
przebytym zawale serca nie wykazano dotychczas wystarcza-
jacej swoistosci i czutosci jakiejkolwiek metody nieinwazyjnej
strategii stratyfikacji ryzyka.

W podgrupach w duzych badaniach uzyskano ogra-
niczone dowody na to, ze PVS jest pomocna w celu stra-
tyfikacji ryzyka u pacjentéw po zawale serca z posrednimi
wartosciami LVEF lub z LVEF > 40% [280-282]. Kwestia ta
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Stratyfikacja ryzyka u pacjentéw ze stabilng chorobg
wiencowgq po zawale serca i z zachowang frakcja wyrzutowa
lewej komory

Rewaskularyzacja u pacjentéw ze stabilng chorobg wiencowa
po zawale serca i z zachowang frakcjg wyrzutowga lewej
komory

wang czynnoscig LV, u ktérych
wystapito niewyjasnione

omdlenie

PVS — programowana stymulacja komoér; LV — lewa komora
*Klasa zalecen

®Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

jest obecnie oceniana w trwajacym badaniu Risk Stratification
in Patients with Preserved Ejection Fraction (PRESERVE-EF)
(nr badania w rejestrze prob klinicznych ClinicalTrials.gov:
NCT02124018).

5.3.2. Zalecenia dotyczgce optymalnej strategii
postepowania

Ostatnio opublikowano wytyczne dotyczace rewasku-
laryzacji wieficowej [13]. Dostarczaja one jednoznacznych
informacji na temat postepowania i w celu zapoznania sie
ze szczegbtami autorzy wytycznych odsytajg czytelnikow do
dokumentéw zrédtowych.

U pacjentéw z CAD i VA zasadnicze znaczenie ma oce-
na wystepowania istotnych zmian w tetnicach wieficowych
oraz niedokrwienia. Rewaskularyzacja chirurgiczna moze
zwiekszy¢ przezywalnos¢ i zapobiega¢ SCD. Implantacja na-
sierdziowej elektrody ICD w momencie pomostowania tetnic
wieficowych nie wiaze sie ze zmniejszeniem $miertelnosci
ogoblnej. Przezskérna interwencja wieficowa rowniez wiaze
sie ze znacznym zmniejszeniem $miertelnosci z przyczyn
sercowych, ktére wynika ze ograniczenia liczby zgonow
z powodu zawalu serca lub nagtych zgonéw.

Rewaskularyzacja moze sie wiaza¢ ze wzrostem LVEF
0 > 5-6% u 15-65% stabilnych pacjentéw. Dotyczy to
zwlaszcza tych os6b, u ktérych przedoperacyjne badania
obrazowe wskazywaty na obecnos¢ niedokrwionego lub za-
hibernowanego miesnia sercowego [291, 292]. U wiekszosci
pacjentéw ze znacznym zmniejszeniem LVEF bezposrednio
po przebyciu STEMI obserwuije sie istotng poprawe czynnosci
skurczowej po 3 miesigcach [286]. W celu oceny potencjal-
nych wskazari do wszczepienia ICD w ramach prewencji
pierwotnej nalezy ponownie oceni¢ LVEF po 6-12 tygodniach
od rewaskularyzacji.

U pacjentow, ktorzy przezyli nagte zatrzymanie krazenia,
rewaskularyzacja moze ograniczy¢ wystepowanie groznych
dla zycia arytmii i SCD, a takze poprawic inne kliniczne wyniki
leczenia, zwtaszcza jezeli uzyskano dane wskazujace na obec-
noé¢ niedokrwienia przed SCD. Istnieje natomiast mniejsze
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prawdopodobienstwo, aby rewaskularyzacja wptyneta na
wystepowanie utrwalonego jednoksztattnego VT u pacjentoéw
po przebytym zawale serca. Jest rowniez mafo prawdopodob-
ne, by rewaskularyzacja zapobiegta ponownym incydentom
nagtego zatrzymania krazenia i SCD u pacjentéw z rozlegta
blizng w miesniu sercowym i znacznie zmniejszong LVEF.

5.3.3. Stosowanie lekow antyarytmicznych

Rola lekéw antyarytmicznych w zapobieganiu SCD
u pacjentéw z zachowana LVEF po zawale serca jest ograni-
czona. Wigkszos¢ danych pochodzi z badania CAST [129],
w ktorym wykazano, ze leki blokujace kanaty sodowe (leki
klas IA i IC) zwiekszaja Smiertelnos¢ po zawale serca. Leki
klasy Il, tj. beta-adrenolityki, odgrywaja role w zmniejszaniu
Smiertelnosci u pacjentéw po zawale serca ze zmniejszong
LVEF i ta ochronna rola moze réwniez dotyczy¢ pacjentow
z zachowang LVEF, ale wptyw beta-adrenolitykow na wyste-
powanie SCD pozostaje nieudowodniony. Nie wykazano

Stosowanie lekéw antyarytmicznych

X PisSmien-
Zalecenia Klasa?

nictwo*

Mozna rozwazy¢ amiodaron b
w celu zmniejszenia objawéw
zwigzanych z VA u pacjentéw,
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lek ten nie wptywa na $miertel-

nos¢

Nie zaleca sie stosowania lekdw
blokujgcych kanaty sodowe
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naglym zgonom u pacjentow
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wreszcie, aby lek klasy Ill, amiodaron, zmniejszat czestoé¢
wystepowania SCD u pacjentéw po zawale serca z zachowang
LVEF. Moze on jednak odgrywac role, zmniejszajac objawy
kliniczne i ograniczajac wystepowanie epizodéw arytmii w tej
grupie pacjentow.

W przypadku objawowych, ale niezagrazajacych Zyciu
arytmii (PVC lub krotki i wolny NSVT) amiodaron jest lekiem
z wyboru, poniewaz ttumi arytmie, nie pogarszajac rokowania
[293, 294].

5.3.4. Ablacja przezcewnikowa

Czestoskurcz komorowy wystepuje pdzno po zawale
serca u 1-2% pacjentéw, czesto po uptywie kilku lat. Na-
wracajacy VT mozna skutecznie leczy¢ za pomoca ablacji
przezcewnikowej, ktéra powodowata znaczne zmniejszenie
czestosci nawrotéw VT w matych seriach pacjentéw leczo-
nych w wyspecjalizowanych osrodkach. Kwestia korzysci
z pierwotnej ablacji dobrze tolerowanego utrwalonego
jednoksztaftnego VT u pacjentéw z LVEF > 40%, ktérym nie
wszczepiono ICD, zastuguje na dalsze badania. Do tego czasu
nalezy rozwaza¢ implantacje ICD u pacjentéw po zawale
serca, u ktérych wystapit utrwalony VT lub VF bez zwiazku
ze $wiezym niedokrwieniem, nawet po udanej ablacji prze-
zcewnikowej [261-265].

6. Leczenie pacjentow z dysfunkcja
lewej komory, z niewydolnoscia
serca lub bez niej

Komorowe zaburzenia rytmu wystepuja u wigkszosci
pacjentéw z HF, a nagle zgony sa czeste w tej populacji
[1,8,295, 296]. Wystepowanie i ciezko$¢ arytmii komorowej
zwiekszaja sie wraz z ciezkodcig HF, ale wartos¢ tych zaburzen
rytmu jako wskaznika predykcyjnego nagtych zgonéw pozo-
staje niejasna [297-300]. Identyfikacja zwiekszonego ryzyka
nagltego zgonu u pacjentéw HF stwarza zreszta dobrze znane
trudnosci, a jedyny zgodny i niezalezny zwiazek stwierdzono
z ciezkoscia dysfunkeji LV lub LVEF.

6.1. PIERWOTNA PREWENCJA NAGLEGO ZGONU
SERCOWEGO
6.1.1. Leki
U pacjentéw z HF z dysfunkcja skurczowa (LVEF < 35—
—40%) zaleca sie inhibitory ACE, beta-adrenolityki i MRA,
poniewaz leki te zmniejszajg Smiertelnoé¢ ogélng i czestosc
wystepowania nagtych zgondéw [8] (patrz punkt 5.).
Inhibitory ACE zmniejszaja Smiertelno$¢ ogélng o 15-25%
i sq zalecane u wszystkich pacjentéw ze zmniejszona LVEF
[8, 305]. Beta-adrenolityki zmniejszaja $miertelnos¢ o ok.
35% i wykazuja wiasciwosci przeciwniedokrwienne, co
prowadzi do swoistych efektéw antyarytmicznych i leki te
swoiscie zmniejszaja czestos¢ wystepowania nagtych zgondw
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[8]. Dane uzyskane niedawno przez Beta-Blockers in Heart
Failure Collaborative Group podwazyly uprzednio przyjmo-
wane kliniczne zatozenie, Zze beta-adrenolityki poprawiaja
rokowanie u pacjentéw z HF i AF, i autorzy ci zalecaja, aby
klinicysci wybierali leczenie w tej podgrupie pacjentéw
z HEF, nie kierujac sie juz powyzszym zafozeniem [306]. Aby
mozna byto doktadniej zbadac te prowokujaca obserwacje,
autorzy stwierdzili, ze ,dane z préb klinicznych uzyskane
swoiscie u pacjentéw z HF i AF sg pilne potrzebne i bardzo
pozadane” [307].

Antagonisci receptora mineralokortykoidowego zmniej-
szaja Smiertelno$¢ i czestos¢ wystepowania naglych zgondw
u pacjentéw z HF, ktérzy sa juz leczeni inhibitorami ACE
i beta-adrenolitykami [143, 308, 309]. W najnowszej probie
klinicznej z uzyciem eplerenonu 20% pacjentéw wszczepiono
urzadzenie (ICD lub CRT), ale lek ten byt réwnie skuteczny
u pacjentéw z urzadzeniem, jak i u pacjentéw bez niego
[3091. Ten korzystny wptyw MRA na czesto$¢ wystepowania
SCD u pacjentéw z dysfunkcja skurczowa LV potwierdzono
w metaanalizie 6 badan, w ktérej wykazano, ze u pacjentoéw
otrzymujacych MRA prawdopodobieristwo wystapienia
SCD byto 0 23% mniejsze niz w grupie kontrolnej (OR 0,77;
95% Cl 0,66-0,89; p = 0,001) [310]. Diuretyki i digoksyna
sa wciaz stosowane u wielu pacjentéw z HF, ale leki te nie
zmniejszaja Smiertelnosci ogdlnej ani czestosci wystepowania
nagfych zgonéw. Stosowanie ARB i iwabradyny zaleca sie tylko
w pewnych podgrupach pacjentéw z HF [8]. Amiodaron nie
wplywa na rokowanie u pacjentéw z HF [132] i ze wzgledu
na duza czestos¢ wystepowania dziafar toksycznych [8] nie
zaleca sie jego rutynowego stosowania w tej grupie. Nato-
miast w przypadkach objawowej (tachy)arytmii komorowej
u pacjentéw z HF (np. jezeli arytmia prowadzi do wytado-
wan defibrylatora lub wystepuje nieutrwalona VA, ktéra jest
przyczyna objawéw klinicznych), amiodaron jest lekiem an-
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tyarytmicznym z wyboru, poniewaz nie pogarsza rokowania
[132]. Inne leki antyarytmiczne nie sa zalecane u pacjentéw
z HF z powodu obaw o bezpieczeristwo takiego leczenia [8].

W ostatnich 10 latach zwiekszyta sie Swiadomos¢ faktu,
Ze u wielu pacjentéw z objawami podmiotowymi i przedmio-
towymi HF stwierdza sie prawidtowa LVEF (HF z zachowang
frakcja wyrzutowa — HFpEF) [8, 311]. Wiele metod leczenia,
ktore zwiekszaja przezywalnos¢ w HF ze zmniejszona frakcja
wyrzutowa (HFrEF), jest mniej skutecznych w HFpEF. U sto-
sunkowo duzego odsetka tych pacjentéw wystepuja choroby
wspdtistniejace poza uktadem sercowo-naczyniowym i cho-
ciaz nagfe zgony sa czeste [312], to nie przeprowadzono
badan z uzyciem ICD lub CRT, ktére miatyby wystarczajaca
moc statystyczng. Wiekszos¢ duzych préb klinicznych z zasto-
sowaniem lekéw w HF przeprowadzono przed ogfoszeniem
pozytywnych wynikéw przetomowych préb klinicznych
z uzyciem ICD [63, 64] i CRT [313, 314] (2005 r.). Dowody
z tych prob klinicznych zaowocowaty silnym zaleceniem
tych metod w wytycznych dotyczacych HF, co spowodowato
ogromny wzrost czestosci ich stosowania [7, 315].

6.1.2. Implantowane kardiowertery-defibrylatory
Woezesne badania dotyczace wartosci ICD w dysfunkcji LV
przeprowadzono u pacjentow po przebytym nagtym zatrzy-
maniu krazenia (tj. w ramach prewencji wtérnej) lub u ktérych
byty wymagane dodatkowe kryteria elektrofizjologiczne [1].
Danych na temat pierwotnej prewencji SCD za pomoca ICD
u pacjentéw z HF i zmniejszona LVEF dostarczyty dwie duze

Implantowany kardiowerter-defibrylator (ICD) u pacjentow
z dysfunkcja lewej komory

Pismien-
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préby kliniczne — badanie SCD-HeFT [64] oraz badanie Mul-
ticenter Automatic Defibrillator Implantation Trial Il (MADIT-1)
[63, 318]. W badaniu SCD-HeFT stosowanie ICD wiazalo sie
z obnizeniem ryzyka zgonu o 23% [hazard wzgledny (HR)
0,77; 95% Cl 0,62-0,96; p = 0,007] oraz bezwzglednym
zmniejszeniem $miertelnosci o 7% po 5 latach (z 29% do
22%). Czesto$¢ wystepowania naglych zgonéw w grupie
stosujacej ICD zmniejszyta sie o 60% [319]. Wplyw na
Smiertelnosc ogolna nie roznit sie niezaleznie od tego, czy HF
miafa etiologie niedokrwienna, czy inna niz niedokrwienna,
ale stwierdzono réznice w zaleznosci od klasy wedtug NYHA
— ICD byty bardzo skuteczne u pacjentéw w Il klasie wedtug
NYHA, natomiast nie wptynety na Smiertelnos¢ u pacjentéw
w Il klasie wedtug NYHA. W badaniu MADIT-1I u pacjentow
w grupie ICD stwierdzono zmniejszenie Smiertelnosci ogolnej
031% (HR 0,69; 95% CI 0,51-0,93; p = 0,016), a pozniej-
sza analiza danych z tego badania wykazafa, ze korzys¢ ze
stosowania ICD w tej populacji zalezafa od czasu [318] i byta
wieksza u tych pacjentéw, u ktérych czas od rewaskularyzagji
do wszczepienia ICD byt diuzszy.

Mimo ze jest dostepnych wiecej danych potwierdzaja-
cych celowos¢ stosowania ICD u pacjentdw, ktorzy przezyli
zawat serca (tj. z niedokrwienna etiologia HF), to zmniejszenie
Smiertelnosci ogélnej i Smiertelnosci z przyczyn arytmicznych
wykazano réwniez u pacjentéw z HFrEF o etiologii innej niz
niedokrwienna. W badaniu DEFlbrillator In Non-Ischemic
cardiomyopathy Treatment Evaluation (DEFINITE) [316]
w grupie ICD zaobserwowano trend w kierunku zmniej-
szenia $miertelnosci ogélnej (HR 0,65; 95% ClI 0,40-1,06;
p = 0,08), natomiast zmniejszenie czestosci wystepowania
SCD byfo istotne statystycznie (HR 0,20; 95% CI 0,06-0,71;
p = 0,006). W badaniu SCD-HeFT [63] u pacjentow bez
przebytego zawatu (i z HF o etiologii innej niz niedokrwienna)
zaobserwowano trend w kierunku zmniejszenia Smiertelnosci
ogolnej (HR 0,73; 95% Cl 0,50-1,07; p = 0,06). W tym
samym badaniu u pacjentéw z niedokrwienng etiologia HF
zmniejszenie $Smiertelnodci ogdlnej takze wykazywato tylko
podobny trend (HR 0,79; 95% Cl 0,60-1,04; p = 0,05),
a wiec mozna sadzi¢, ze te dwie podgrupy byty zbyt mate,
aby mozna byfo osiagna¢ istotnos¢ statystycznag [63]. Na-
tomiast w metaanalizie, ktéra przeprowadzili Desai i wsp.
[3171], obejmujacej 5 préb klinicznych dotyczacych prewencji
pierwotnej z udziatem 1854 pacjentéw z HF o etiologii innej
niz niedokrwienna, stosowanie ICD wiazato sie istotnym
zmniejszeniem $miertelnosci ogélnej o 31% (HR 0,69; 95% Cl
0,55-0,87; p = 0,002). Leczenia za pomocg ICD nie zaleca
sie u pacjentéw ze schytkowa HF (w IV klasie czynnosciowe;j
wg NYHA), a takze u innych pacjentéw, u ktérych oszacowana
oczekiwana dtugos¢ dalszego zycia < 1 rok.

Obecnie nie ma randomizowanych préb klinicznych,
w ktérych wykazano by wartos¢ ICD u bezobjawowych
pacjentéw (w | klasie wg NYHA) z dysfunkcja skurczowa
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Implantowany kardiowerter-defibrylator u pacjentéw
w IV klasie czynnosciowej wedfug NYHA oczekujacych na
transplantacje serca

Tabela A. Terapia resynchronizujgca w celu pierwotnej prewengji
nagtego zgonu u pacjentéw z rytmem zatokowym w Il lub IV klasie
czynnosciowej wedtug NYHA (pacjenci ambulatoryjni)

5 X PiSmien- i X Pi$mien-
Zalecenia Klasa® | Poziom® i Zalecenia Klasa? | Poziom® i
nictwo* nictwo*
Nalezy rozwazy¢ wszczepienie lla [320, Zaleca sie CRT w celu zmnigj- [322-
ICD w celu pierwotnej lub wtdrnej 321] szenia smiertelnosci ogdlnej -326]
prewencji SCD u pacjentéw ocze- u pacjentéw z LVEF < 35% i LBBB
kujgcych na transplantacje serca mimo optymalnej farmakoterapii
ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; NYHA — New York Heart przez > 3 miesiace, jezeli mozna
Association; SCD — nagly zgon sercowy oczekiwad, ze pacjent przezy-
*Klasa zalecen . je > 1 rok w dobrym stanie czyn-
"Poziom wiarygodnosci danych L.
Pismiennictwo potwierdzajgce zalecenia OIS I:
— z czasem trwania zespotu QRS [313,314,
> 150 ms 327-329]
(LVEF < 35-40%) lub u pacjentéw z HF i zachowana LVEF | — z czasem trwania zespotu QRS [313,
(> 40-45%), a wiec u tych pacjentéw nie zaleca sie stosowa- 120-150 ms 314]
nia ICD w ramach prewencji pierwotnej. Powinno sie lub mozna rozwazy¢ [323-
CRT w celu zmniejszenia $mier- -326]
6.1.3. Implantowane kardiowertery-defibrylatory telnosci ogélnej u pagjentéw
u pacjentow w IV klasie wedlug NYHA z LVEF < 35% bez LBBB mimo
oczekujqcych na transplantacje serca optymalnej farmakoterapii
Nie ma danych z randomizowanych préb klinicznych | przez = 3 miesiace, jezeli mozna
na temat wartosci ICD u pacjentéw w IV klasie czynnoscio- | oczekiwac, ze pacjent przezy-
wej wedtug NYHA. Zasadniczo przyjmuje sie, ze leczenie | je> 1 rokw dobrym stanie czyn-
za pomoca ICD nie jest zalecane u pacjentow z nasilonymi | noSciowym:
objawami opornymi na farmakoterapie, ktérzy nie sa kandy- | — z czasem trwania zespofu QRS | lla (313,
datami do CRT, zastosowania urzadzenia do wspomagania > 150 ms 314]
czynnosci komory lub transplantacji serca [8, 11]. Natomiast | — z czasem trwania zespotu QRS | Ilb (313,
sytuacja u ambulatoryjnych pacjentéw w IV klasie wedtug 120-150 ms 314]

NYHA oczekujacych na transplantacje serca moze by¢ inna.
Tacy pacjenci czesto musza czekac¢ > 1 rok, a ryzyko nagtego
zgonu jest u nich duze. Dane z 2 badari obserwacyjnych, ktére
tacznie objety prawie 2000 pacjentéw, jednego niedawnego
[320], a drugiego starszego (w ktérym rzadko stosowano be-
ta-adrenolityki) [321], wskazuja na poprawe przezywalnosci
u pacjentéw z ICD.

6.1.4. Terapia resynchronizujqca

6.1.4.1. Niewydolnos$¢ serca ze zmniejszong frakcja
wyrzutowg lewej komory w III lub IV klasie wedlug
NYHA (pacjenci ambulatoryjni)

Dla pacjentéw z rytmem zatokowym zalecenia przed-
stawiono w zaleznosci od wystepowania w EKG morfologii
LBBB lub innej niz LBBB oraz czasu trwania zespotu QRS
(120-150 ms w poréwnaniu z > 150 ms) [10] (tab. A w tym
punkcie). Dla pacjentéw z AF zalecenia przedstawiono w ta-
beli B w tym punkcie.

W 2 duzych randomizowanych prébach klinicznych,
badaniach Comparison of Medical Therapy, Pacing, and Defi-
brillation in Heart Failure (COMPANION) [313] oraz Cardiac
Resynchronization-Heart Failure (CARE-HF) [314], u pacjentéw
z umiarkowana lub ciezka HF (IlI-IV klasa wg NYHA) i ryt-
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CRT — terapia resynchronizujaca; LBBB — blok lewej odnogi peczka Hisa;
LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory; NYHA — New York Heart Asso-
ciation

*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

mem zatokowym wykazano, ze CRT zmniejsza chorobowos¢
i Smiertelnos¢ w tej populagji.

Do badania COMPANION wtaczano pacjentéw z HFrEF
i czasem trwania zespotu QRS > 120 ms. W poréwnaniu
z pacjentami, u ktorych stosowano tylko optymalne leczenie
zachowawcze, w grupie ze stymulatorem do CRT (CRT-P)
zaobserwowano trend w kierunku zmniejszenia $Smiertelnosci
ogdlnej (HR 0,76; 95% CI 0,58-1,01; p = 0,059), natomiast
w grupie CRT-D $miertelnos¢ ogdlna zmniejszyfa sie o 36%
(HR 0,64; 95% CI 0,48-0,86; p = 0,003). W tym badaniu
zmniejszenie czestosci wystepowania SCD nastapito w grupie
stosujgcej CRT-D, natomiast nie w grupie stosujacej CRT-P.

Mimo ze w badaniu CARE-HF kryterium czasu trwania
zespotu QRS réwniez wynosito > 120 ms, to u pacjentéw
z czasem trwania zespofu QRS wynoszacym 120-149 ms
musiaty by¢ spetnione dodatkowe kryteria dyssynchronii.
W grupie stosujacej CRT-P stwierdzono zmniejszenie Smiertel-
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Tabela B. Terapia resynchronizujgca w celu pierwotnej prewencji
nagtego zgonu u pacjentéw z utrwalonym migotaniem przed-
sionkdw w Il lub IV klasie czynnosciowej wedtug NYHA (pacjenci
ambulatoryjni)

Pismien-

Poziom®

Zalecenia Klasa?

nictwo*

[330,
331]

Nalezy rozwazy¢ CRT w celu lla
zmniejszenia $Smiertelnosci
0golnej u pacjentdw z przewle-
kta HF, czasem trwania zespotu
QRS > 120 ms i LVEF < 35%,
ktorzy pozostajg w Il lub IV kla-
sie czynnosciowej wg NYHA
(pacjenci ambulatoryjni) mimo
optymalnej farmakoterapii

przez > 3 miesigce, jezeli

mozna oczekiwac, ze pacjent
przezyje > 1 rok w dobrym
stanie czynno$ciowym, oraz pod
warunkiem ze mozna osiggnac
odsetek stymulacji obukomoro-
wej jak najblizszy 100%

[332,
333]

Nalezy rozwazyc¢ ablacje facza lla
przedsionkowo-komorowego

w przypadku niepetnej stymulacji
obukomorowej

CRT — terapia resynchronizujgca; HF — niewydolnos¢ serca; LVEF — frakcja
wyrzutowa lewej komory; NYHA — New York Heart Association

*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

nosci ogolnej 0 36% (HR 0,64; 95% C1 0,48-0,85; p < 0,002)
[64]. W trakcie przedtuzonej obserwadji ($rednio 37 miesiecy)
w badaniu CARE-HF stosowanie CRT-P spowodowato rowniez
zmniejszenie czestosci wystepowania nagtych zgonéw o 46%
(HR 0,54; 95% Cl 0,35-0,84; p = 0,005). Po uptywie tego
czasu $Smiertelno$¢ ogoélna zmniejszyta sie o 40% (HR 0,60;
95% Cl1 0,47-0,77; p < 0,001) [335].

W sumie badania COMPANION i CARE-HF dostarczyty
silnych dowodéw przemawiajacych za stosowaniem CRT
(CRT-P lub CRT-D) u pacjentéw z HFrEF i umiarkowanymi
lub nasilonymi objawami klinicznymi, u ktérych czas trwania
zespotu QRS jest wydtuzony, zwlaszcza jezeli w EKG stwierdza
sie morfologie LBBB. Kwestie odpowiedzi na CRT zaleznie od
morfologii zespotu QRS oceniono w kilku innych badaniach,
rejestrach oraz metaanalizie, a wiekszos$¢ uzyskanych danych
potwierdza, ze zespoty QRS o morfologii LBBB identyfikuja
podgrupe pacjentéw, w ktorej korzysci z CRT sg wieksze.
Nizej dokonano krétkiego podsumowania gtéwnych badan,
rejestrow oraz metaanaliz.

Dane z rejestru Medicare (Medicare ICD Registry) [326],
obejmujacego 14 946 pacjentow, wykazaty brak skutecznosci
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CRT-D u pacjentéw z RBBB, o czym $wiadczyta zwigkszona
$miertelnosc¢ po 3 latach w grupie RBBB w poréwnaniu z grupa
LBBB (HR 1,37; 95% CI 1,26-1,49; p < 0,001). W badaniu
REsynchronization reVErses Remodeling in Systolic left vEntri-
cular dysfunction (REVERSE) [336] potwierdzono zmniejszenie
czestosci wystepowania ztozonego klinicznego punktu kon-
cowego tylko u pacjentéw z LBBB (OR 0,53; p < 0,0032),
natomiast nie stwierdzono korzysci u pacjentéw z morfologia
inng niz LBBB (OR 0,74; p = 0,21). Analiza morfologii ze-
spotéw QRS w badaniu Multicenter Automatic Defibrillator
Implantation Trial with Cardiac Resynchronization Therapy
(MADIT-CRT) [322] réwniez wykazata zmniejszenie czestosci
wystepowania gléwnego punktu koficowego u pacjentow
z zespotami QRS o morfologii LBBB (HR 0,47; p < 0,001),
natomiast nie u pacjentéw z inng morfologia zespotéw QRS
(HR 1,24; p = 0,257). Co rébwniez interesujace, ryzyko VT,
VF i zgonu zmniejszylo sie istotnie tylko u pacjentéw z LBBB.
Ostatnio opublikowano wyniki dtugoterminowej obserwagji
pacjentéw z badania MADIT-CRT [148], ktére potwierdzity,
ze po 7 latach obserwacji korzystny wptyw CRT-D na przezy-
walnos¢ wystapit u pacjentéw z zespotami QRS o morfologii
LBBB (HR 0,59; 95% CI 0,43-0,80; p < 0,001), natomiast
u pacjentéw z morfologia inng niz LBBB stosowanie CRT-D
nie przyniosto korzystnych efektéw, a nawet mogto by¢
szkodliwe (HR 1,57; 95% ClI 1,03-2,39; p = 0,04). Kiedy
przeanalizowano dane z badania Resynchronization-Defibril-
lation for Ambulatory Heart Failure Trial (RAFT) w zaleznosci
od morfologii zespotéw QRS, stwierdzono, ze CRT przynio-
sfa wieksze korzysci u pacjentéw z LBBB niz u pacjentow
z morfologia inna niz LBBB [323]. Co ciekawe, u pacjentéw
z morfologia zespotéw QRS inna niz LBBB i czasem trwania
zespotu QRS > 160 ms stwierdzono pewne zmniejszenie
czestosci wystepowania gtéwnego punktu koncowego
(HR0,52; 95% C1 0,29-0,96; p = 0,033). Mimo ze ta grupa
liczyta tylko 53 pacjentéw, to potencjalna korzys¢ z CRT
w przypadku morfologii zespotéw QRS innej niz LBBB, jezeli
zespot QRS jest znacznie poszerzony (czas trwania > 160 ms),
zastuguje na dalsza ocene. Za ta obserwacja przemawiaja wy-
niki metaanalizy, ktéra przeprowadzili Cleland i wsp. [334],
uwzgledniajac dane z badarn CARE-HF, Multicenter InSync
Randomized Clinical Evaluation (MIRACLE), REVERSE,
Multicenter InSync ICD Randomized Clinical Evaluation
(MIRACLE ICD) oraz RAFT. Mimo korzysci z CRT u pacjentow
z LBBB w analizie jednozmiennej wyniki uzyskane w mode-
lu wielozmiennym pozwalaja sadzi¢, ze tylko czas trwania
zespotu QRS umozliwia przewidywanie wielkosci wplywu
CRT na wyniki leczenia. Nery i wsp. [324] opublikowali
metaanalize préb klinicznych dotyczacych stosowania CRT
u tacznie 485 pacjentéw z zespotami QRS o morfologii RBBB
i nie wykazali korzysci z resynchronizacji (HR 2,04; 95% Cl
1,32-3,15; p = 0,001). Niestety, nie przedstawiono danych
na temat czasu trwania zespoftéw QRS.
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Sipahi i wsp. [325] przeprowadzili metaanalize 33 préb
klinicznych, aby oceni¢ wptyw morfologii zespotéw QRS
na wyniki CRT, ale tylko w 4 z tych badan (COMPANION,
CARE-HF, MADIT-CRT i RAFT) przedstawiono wyniki leczenia
zaleznie od morfologii zespotéw QRS. Kiedy autorzy ocenili
wplyw CRT nafaczna czestos¢ wystepowania niepomysinych
zdarzen klinicznych u 3349 pacjentéw z LBBB na poczatku
obserwadji, to stwierdzili obnizenie ryzyka o 36% w grupie
stosujacej CRT (RR 0,64; 95% Cl1 0,52-0,77; p < 0,00001).
Takich korzysci nie zaobserwowano natomiast u pacjentow
z morfologia zespoféw QRS inng niz LBBB (RR 0,97; 95% ClI
0,82-1,15; p = 0,75) [325]. Co ciekawe, gdy analize ogra-
niczono do badan, w ktérych nie stosowano ICD (CARE-HF
i COMPANION), to korzysci z CRT wcigz obserwowano tylko
u pacjentéw z LBBB (p < 0,000001).

W niedawnej duzej metaanalizie 6 randomizowa-
nych préb klinicznych (badania COMPANION, CARE-HF,
MADIT-CRT, MIRACLE, RAFT i REVERSE) [337] z udziatem
6914 uczestnikow (w tym 1683 z morfologia zespotéw QRS
inng niz LBBB) CRT nie wigzala sie ze zmniejszeniem cze-
stosci zgon6w i/lub hospitalizacji z powodu HF u pacjentow
z morfologia zespoféw QRS inng niz LBBB (HR 1,09; 95%
C10,85-1,39) [337].

Oznacza to, ze wcigz nie ma pewnosci, czy CRT przynosi
korzysci u pacjentow z szerokimi zespotami QRS o morfologii
innej niz LBBB. Na podstawie tych danych, mimo ze u wiek-
szoSci pacjentow w Europie stosuje sie CRT-D [314], autorzy
wytycznych przedstawili ogélne zalecenia dotyczace CRT.

Miedzy wczedniejszymi dokumentami [American Col-
lege of Cardiology Foundation i AHA oraz stanowisko eks-
pertow European Heart Rhythm Association (EHRA) i ESC]
istnieja rozbieznosci odnosnie klasy zalecen dotyczacych
CRT u pacjentéw z czasem trwania zespotow QRS miedzy
120 a 150 ms. Z metaanalizy, ktéra przeprowadzili Sipahi
i wsp. [328], wynikato, ze CRT istotnie zmniejszata smiertel-
nos¢ ogoblng i czestos¢ hospitalizacji u pacjentéw z czasem
trwania zespotéw QRS > 150 ms (RR 0,60; 95% C1 0,53-0,67;
p < 0,001), ale nie u pacjentéw z czasem trwania zespotéw
QRS w zakresie 120-150 ms (RR 0,95; 95% Cl 0,82-1,10;
p = 0,49). Wysunieto jednak zastrzezenia metodologiczne
w zwiazku z mnogoscia analiz przeprowadzonych w badaniu
Sipahiego i wsp. [328] i w zwiazku z tym wniosek, ze CRT
jest skuteczna tylko u pacjentdéw z czasem trwania zespotéw
QRS > 150 ms, powinien by¢ obecnie traktowany tylko jako
wstepny [338]. Nie zaleca sie CRT u pacjentéw z HF i czasem
trwania zespotéw QRS < 120 ms [339].

U pacjentéw z AF nalezy rozwazy¢ CRT w przypadku
znacznie zmniejszonej LVEF, ale nie wykazano, aby takie
leczenie zmniejszato Smiertelnos¢ lub czestos¢ wystepowania
naglych zgonéw w tej grupie chorych [8, 340]. Migotanie
lub trzepotanie przedsionkéw stwierdzono na poczatku
obserwacji u 229 (13%) sposréd 1798 pacjentéw w badaniu
RAFT [327]. Mimo ze formalnie nie stwierdzono istotnej
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interakcji miedzy rytmem serca na poczatku obserwacji
a efektem leczenia (ICD w poréwnaniu z CRT-D; p = 0,14),
to liczba pacjentéw w tym badaniu byta matfa, a efekt leczenia
u pacjentéw z AF lub trzepotaniem przedsionkéw wydawat
sie mniejszy niz u pacjentéw z rytmem zatokowym. Powo-
dzenie CRT u pacjentéw z AF zalezy przede wszystkim od
tego, w jakim stopniu udaje sie faktycznie uzyskac stymulacje
obukomorowa, a u wielu pacjentéw konieczna jest w tym
celu ablacja facza AV [10].

Mimo Ze decyzja o wykonaniu ablacji tacza AV u takich
pacjentéw jest wciaz nieco dyskusyjna, ostatnio uzyskane
dane wskazuja, ze dtugoterminowa przezywalnos¢ po zasto-
sowaniu CRT u pacjentéw z AF, u ktérych wykonano ablacje
tacza AV, jest podobna jak u pacjentéw z rytmem zatokowym
[333]. Podsumowujac, mozna rozwazy¢ CRT u pacjentéw
z HF, utrwalonym AF i LVEF < 35%, jezeli: 1) wymagana jest
stymulacja komorowa lub pacjent spetnia inne kryteria zasto-
sowania CRT; oraz 2) ablacja tacza AV lub farmakologiczna
kontrola czestosci rytmu komér pozwala na uzyskanie prawie
100-proc. stymulacji komorowej podczas CRT (zalecenie klasy
lla, poziom dowoddéw B).

6.1.4.2. Niewydolno$¢ serca ze zmniejszong frakcja
wyrzutowa lewej komory i niewielkimi objawami
klinicznymi (I klasa wg NYHA)

Przeprowadzono 2 kontrolowane préby kliniczne, w kté-
rych 3618 pacjentéw z niewielka HF przypisano losowo do
optymalnej farmakoterapii oraz ICD lub optymalnej farma-
koterapii oraz CRT-D [327, 329].

Do badania MADIT-CRT [329] wigczono 1820 pacjentéw
z LVEF < 30%, czasem trwania zespotu QRS > 130 ms oraz
niewielkimi objawami klinicznymi (I lub Il klasa wg NYHA).
W poczatkowym doniesieniu stwierdzono zmniejszenie czesto-
Sci wystepowania gléwnego punktu korncowego, obejmujacego
zgony z dowolnej przyczyny oraz incydenty HF, 0 34% (17,2%
w grupie leczonej CRT-D w poréwnaniu z 25,3% w grupie
stosujacej ICD, HR 0,66; 95% C10,52-0,84; p = 0,001). W do-
niesieniu z diuzszej obserwacji w badaniu MADIT-CRT (Srednio
7 lat) [148] stwierdzono, ze leczenie za pomoca CRT-D spo-
wodowato istotne zmniejszenie smiertelnosci (HR 0,59; 95%
Cl10,43-0,80; p < 0,001) w poréwnaniu z ICD, ale korzys¢ ta
byta ograniczona do pacjentéw z LBBB na poczatku obserwacji,
natomiast nie stwierdzono korzystnego efektu u pacjentow
bez LBBB (p < 0,001 dla interakgji) (tab. C w tym punkcie).

Do badania RAFT [327] wiaczono 1798 pacjentéw
z LVEF < 30%, czasem trwania zespotu QRS > 120 ms
(lub = 200 ms w przypadku wystymulowanych zespotéw
QRS) oraz niewielka lub umiarkowang HF (Il lub Il klasa
wg NYHA). W poréwnaniu z grupa stosujaca ICD, w grupie
stosujacej CRT-D stwierdzono zmniejszenie Smiertelnosci
ogodlnej o 25% (HR 0,75; 95% CI 0,62-0,91; p = 0,003),
co potwierdza zasadno$¢ systematycznego stosowania CRT
u pacjentéw z HFrEF i niewielkimi objawami klinicznymi.
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Tabela C. Terapia resynchronizujaca za pomoca urzadzenia beda-
cego rowniez defibrylatorem w celu pierwotnej prewencji nagtego
zgonu u pacjentow z niewielkg niewydolnoscig serca (Il klasa wg
NYHA)

Pismien-
nictwo*¢
(148,
322,323,
325, 327,
329]

Zalecenia

Zaleca sie CRT-D w celu zmnigj-
szenia Smiertelnosci ogélnej u pa-
cjentdw z czasem trwania zespo-
tu QRS > 130 ms, LVEF < 30%

i LBBB mimo optymalnej farma-

koterapii przez > 3 miesigce, je-
zeli mozna oczekiwa¢, ze pacjent
przezyje > 1 rok w dobrym stanie
czynnosciowym

[148,
327-329,
334]

Mozna rozwazy¢ CRT-D w celu
zapobiegania hospitalizacjom

z powodu HF u pacjentéw

z czasem trwania zespotu

QRS > 150 ms niezaleznie od
morfologii zespotow QRS oraz
LVEF < 35% mimo optymalnej
farmakoterapii przez > 3 miesia-
ce, jezeli mozna oczekiwa¢, ze
pacjent przezyje > 1 rok w do-

brym stanie czynnosciowym

CRT-D — terapia resynchronizujgca za pomoca urzadzenia bedacego réow-
niez defibrylatorem; HF — niewydolnos¢ serca; LBBB — blok lewej odnogi
peczka Hisa; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory; NYHA — New York
Heart Association

Zalecenia te odnosza sie szczegdlnie do CRT-D, poniewaz w badaniach nad
wptywem resynchronizacji u pacjentéw z niewydolnoscia serca w Il klasie
wg NYHA stosowano tylko CRT-D

®Klasa zalecen

“Poziom wiarygodnosci danych

dPismiennictwo potwierdzajace zalecenia

6.2. PRZEDWCZESNE POBUDZENIA KOMOROWE
U PACJENTOW ZE STRUKTURALNA
CHOROBA SERCA/DYSFUNKCJA LEWE]
KOMORY
Przedwczesne pobudzenia komorowe i epizody NSVT sa

czeste u pacjentéw z dysfunkcja LV. Moga one by¢ zaréwno

konsekwencja, jak i przyczyna dysfunkcji LV. Przedwczesne
pobudzenia komorowe i epizody NSVT u osob ze struk-
turalng chorobg serca przyczyniaja sie do zwiekszonego
ryzyka zgonu, a za wskazniki zwiekszonego ryzyka uznaje
sie > 10 PVC/godz. lub epizody NSVT [344]. Jezeli u pacjen-
tow wystepuja objawy kliniczne z powodu PVC lub NSVT, lub
tez PVC badz epizody NSVT przyczyniaja sie do zmniejszenia

LVEF (, kardiomiopatia tachyarytmiczna”), to nalezy rozwazy¢

leczenie amiodaronem lub ablacje przezcewnikowa.

Duza liczba PVC (> 24% wszystkich pobudzen) u pac-
jentow z dysfunkcja LV i krétkim czasem sprzezenia PVC

(< 300 ms) wskazuje na kardiomiopatie wywotang przez

www.kardiologiapolska.pl

Leczenie pacjentow z dysfunkcja lewej komory oraz
przedwczesnymi pobudzeniami komorowymi

Pismien-

Zalecenia Klasa® | Poziom®

nictwo*

U pacjentédw z czestymi objawo-
wymi PVC lub NSVT:

— nalezy rozwazyc¢ zastosowa- lla [64]
nie amiodaronu

— nalezy rozwazyc¢ ablacje lla [341-
przezcewnikowq -343]

Nalezy rozwazyc¢ ablacje prze- lla [341-

zcewnikowa u pacjentow z dys- -343]

funkcja LV zwigzang z PVC

LV — lewa komora; NSVT — nieutrwalony czestoskurcz komorowy; PVC —
przedwczesne pobudzenia komorowe

*Klasa zalecen

®Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

PVC [342]. U takich pacjentéw ablacja przezcewnikowa moze
wygasi¢ PVC i spowodowac poprawe czynnosci LV [341].

6.3. UTRWALONY CZESTOSKURCZ KOMOROWY
6.3.1. Farmakoterapia

Pacjenci z dysfunkcja LV z HF lub bez HF, u kt6rych wy-
stapit utrwalony VT, powinni by¢ leczeni zgodnie z niedawno
opublikowanymi wytycznymi dotyczacymi HF, podobnie
jak pacjenci z dysfunkcja LV bez VT [8]. Dodatkowo celem
farmakoterapii VT powinna by¢ maksymalna blokada uktadu
wspotczulnego. W badaniu MADIT-II u pacjentéw z ICD
leczonych najwiekszymi dawkami beta-adrenolitykéw nasta-
pifo istotne zmniejszenie czestosci wystepowania nawrotow
VT lub VF wymagajacych interwencji ICD w poréwnaniu
z pacjentami, ktérzy nie otrzymywali beta-adrenolitykéw

Leczenie pacjentow z dysfunkcjg lewej komory
i nawracajacym utrwalonym jednoksztaitnym
czestoskurczem komorowym

X PiSmien-
Zalecenia i
nictwo*

U pacjentéw z dysfunkcjg LV

i utrwalonym VT zaleca sie opty-
malizacje leczenia HF zgodnie

z obecnymi wytycznymi

Nalezy rozwazy¢ leczenie amio-
daronem w celu zapobiegania VT
zarébwno u pacjentow z ICD, jak

i u pacjentéw bez ICD

HF — niewydolnos¢ serca; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator;
LV — lewa komora; VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

835



Silvia G. Priori et al.

(HR0,48; 95 C10,26-0,89; p = 0,02) [8]. W badaniu Optimal
Pharmacological Therapy in Cardioverter debrilllator patients
(OPTIC) poréwnano stosowanie beta-adrenolitykéw, sotalolu
oraz beta-adrenolitykéw w potaczeniu z amiodaronem pod
wzgledem zapobiegania wyladowaniom ICD [156]. Leczenie
amiodaronem i beta-adrenolitykiem istotnie obnizyto ryzyko
wyfadowania w poréwnaniu z leczeniem samym beta-adreno-
litykiem (HR 0,27; 95% C10,14-0,52; p < 0,001) lub sotalo-
lem (HR 0,43; 95% Cl 0,22-0,85; p = 0,02). Leczenie byfo
jednak czesciej przerywane wsrdd pacjentdéw przyjmujacych
sotalol lub potaczenie amiodaronu z beta-adrenolitykiem. Po
roku czesto$¢ przerywania leczenia wyniosta 18,2% w przy-
padku amiodaronu, 23,5% w odniesieniu do sotalolu oraz
5,3% w odniesieniu do samego beta-adrenolityku.

W badaniu SCD-HeFT u pacjentéw z dysfunkcja LV
i HF w 11111 klasie czynnosciowej wedtug NYHA stosowano
konwencjonalne leczenie HF, konwencjonalne leczenie
w pofaczeniu z amiodaronem lub konwencjonalne leczenie
w potlaczeniu z jednojamowym ICD [64]. W poréwnaniu
z konwencjonalnym leczeniem HF dotaczenie amiodaronu
nie spowodowato wzrostu $miertelnosci.

6.3.2. Ablacja przezcewnikowa

Zaleznie od substratu arytmii ablacja przezcewnikowa
utrwalonego VT moze spowodowac¢ dorazne przerwanie
arytmii i zmniejszenie czestosci nawrotow VT u pacjentow
ze strukturalng choroba serca.

6.3.2.1. Pacjenci z dysfunkcja lewej komory

U pacjentéw z dysfunkcja LV i utrwalonym VT czestym
mechanizmem patofizjologicznym jest zjawisko reentry za-
lezne od obecnosci blizny, a celem ablacji jest ciesi krytyczna
w obrebie obwodu pobudzeni nawrotnych. Czestoskurcz
komorowy jest najczesciej jednoksztattny. Jezeli u pacjentow
zICD niedostepne jest 12-odprowadzeniowe EKG z zapisem
klinicznego VT, to identyfikacje klinicznego VT podczas bada-
nia elektrofizjologicznego moze ufatwic¢ dtugos¢ cyklu epizodu
VT zarejestrowanego w pamieci ICD. Czesto sg stosowane
ptukane cewniki do ablacji, ktore utatwiaja wytwarzanie gleb-
szych uszkodzen i zmniejszaja ryzyko powstawania zweglen
tkanki podczas aplikowania energji.

Najlepsza strategia ablacji nie jest obecnie znana. Nie ma
randomizowanych préb klinicznych, w ktérych poréwnano
by ablacje przezcewnikowa podczas VT z ablacja substratu.
Nie ma ponadto zgodnosci odnosnie tego, co stanowi idealny
efekt (punkt koricowy) zabiegu. Mimo ze nalezy prébowac
catkowicie wyeliminowa¢ kliniczny VT, to preferowanym
efektem zabiegu moze by¢ niemoznos¢ wywotania jakiego-
kolwiek VT po ablagji.

U pacjentéw moze wystapi¢ burza elektryczna. Ablacja
przezcewnikowa moze doraznie przerwac ten potencjalnie
grozny dla zycia incydent i wykazano, ze metoda ta zmniej-
sza czestos¢ wystepowania nawrotéw burzy elektrycznej
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Prewencja nawrotéw czestoskurczu komorowego
u pacjentéw z dysfunkcja lewej komory i utrwalonym
czestoskurczem komorowym

5 PiSmien-
Zalecenia i
nictwo*

Zaleca sie pilng ablacje prze-
zcewnikowg w wyspecjalizowa-
nym lub doswiadczonym osrod-
ku u pacjentdéw z ustawicznym
VT lub burza elektryczng bedaca

przyczyna wytadowan ICD

[64, 156,
184-186]

Zaleca sie amiodaron lub ablacje
przezcewnikowa u pacjentdw

z nawracajacymi wyftadowaniami
ICD z powodu utrwalonego VT

Obecna

grupa
ekspertow

Zaleca sie wszczepienie ICD

u pacjentéw poddawanych
ablacji przecewnikowej, jezeli
spetniaja kryteria kwalifikujace
ich do wszczepienia ICD

(64,
184-186]

Nalezy rozwazy¢ amiodaron
lub ablacje przezcewnikowg po
pierwszym epizodzie VT u pa-

cjentéw z ICD

|ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; VT — czestoskurcz komorowy
*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

w poréwnaniu z samym leczeniem zachowawczym [183].
U pacjentéw z VT zwigzanym z blizng po zawale serca wy-
niki leczenia po ablacji przezcewnikowej sa na ogét lepsze
niz u pacjentéw z VT z powodu kardiomiopatii o etiologii
innej niz niedokrwienna. Role ablacji przezcewnikowej
w leczeniu utrwalonego VT oceniono w 5 prospektywnych
badaniach [184-188]. W badaniu Multicenter Thermocool
czestos¢ doraznego powodzenia zabiegu, zdefiniowanego
jako wyeliminowanie wszystkich dajacych sie wywota¢ VT,
wyniosta 49%, a Srednioterminowe (6 miesiecy obserwacji)
przezycie bez VT — 53% [185]. W badaniu Cooled RF Multi
Center Investigators Group dorazne powodzenie zabiegu,
zdefiniowane jako wyeliminowanie wszystkich dajacych sie
wywota¢ VT, uzyskano u 41% pacjentéw [184]. Przezycie
bez nawrotu VA w ciggu 8 + 5 miesiecy obserwacji uzyskano
u 46% pacjentéw. W prospektywnym badaniu Euro-VT ablacja
byta doraZnie skuteczna u 81% pacjentéw, a przezycie bez
nawrotu VT uzyskano u 51% pacjentéw [186]. W badaniu
Substrate Mapping and Ablation in Sinus Rhythm to Halt Ven-
tricular Tachycardia (SMASH-VT) oceniono role ablacji prze-
zcewnikowej u pacjentéw ze zmniejszona LVEF po przebytym
zawale serca [187]. Pacjentom wszczepiano ICD z powodu
VF, hemodynamicznie niestabilnego VT lub omdlenia w pofa-
czeniu z wywotaniem VT podczas inwazyjnego EPS. W grupie
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kontrolnej wykonywano tylko wszczepienie ICD. U zadnego
z pacjentéw nie stosowano lekéw antyarytmicznych. Wyko-
nywano ablacje przezcewnikowa substratu, ukierunkowana
na nieprawidfowe potencjaty komorowe podczas rytmu
zatokowego bez potrzeby wywotywania VT. W trakcie obser-
wacji trwajacej Srednio 23 = 6 miesiecy stwierdzono istotne
zmniejszenie czestosci wystepowania epizodéw VT z 33%
w grupie kontrolnej do 12% w grupie poddanej ablacji. Co
wiecej, czestos¢ uzasadnionych wytadowan ICD zmniejszyta
sie po ablagji przezcewnikowej z 31% do 9%.

W badaniu Ventricular Tachycardia Ablation in Coronary
Heart Disease (VTACH) prospektywnie poddano randomizagji
pacjentéw ze zmniejszona LVEF (< 50%) po przebytym zawale
serca i hemodynamicznie stabilnym VT do ablacji przezcew-
nikowej lub niestosowania zadnego dodatkowego leczenia
oprocz pézniejszego wszczepienia ICD [188]. Gtéwnym
ocenianym parametrem byt czas do pierwszego wystapienia
VT lub VE Przezycie bez nawrotu VT w ciggu 24 miesie-
cy obserwacji byto wieksze w grupie ablacji niz w grupie
kontrolnej (47% w poréwnaniu z 29%; HR 0,61; 95% ClI
0,37-0,99; p = 0,045). Srednia roczna liczba uzasadnionych
wyfadowan ICD na pacjenta zmniejszyta sie z 3,4 = 9,2 do
0,6 = 2,1 u pacjentéw poddanych ablacji przezcewnikowej
(p = 0,018). Ablacja nie wptyneta na Smiertelnosc.

Czestos¢ powodzenia ablacji przezcewnikowej VT zalezy
od rozlegtosci blizny zwiazanej z zawatem, widocznej jako
obszary o matej amplitudzie sygnatu podczas mapowania
elektroanatomicznego [209], natomiast tworzenie wyspecja-
lizowanych osrodkéw dla pacjentéw poddawanych ablacji
przezcewnikowej VT moze korzystnie wptynac¢ na wyniki
leczenia [210].

6.3.2.2. Czestoskurcz nawrotny z odndg peczka Hisa

Czestoskurcz nawrotny z odnég peczka Hisa jest rzadkim
czestoskurczem generowanym przez duzy obwéd pobudzen
nawrotnych (macro-reentry), w ktérym ramieniem zstepu-
jacym jest typowo prawa odnoga peczka Hisa, natomiast
ramieniem wstepujacym — lewa odnoga peczka Hisa.
W 12-odprowadzeniowym powierzchniowym EKG wida¢
morfologie LBBB z odchyleniem osi elektrycznej w lewo.

Prewencja nawrotéw czestoskurczu komorowego u pacjen-
tow z czestoskurczem nawrotnym z odndg peczka Hisa

. X PisSmien-
Zalecenia Klasa® | Poziom® i
nictwo*
Zaleca sie ablacje przezcewniko- [345,
w3 jako leczenie pierwszego rzu- 346]

tu u pacjentéw z czestoskurczem

nawrotnym z odndg peczka Hisa

*Klasa zalecen
®Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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Reentry z odnég peczka Hisa czesto wiaze sie z kardiomio-
patia [347]. Wyleczenie umozliwia ablacja przezcewnikowa
jednej z odnég peczka Hisa, a preferowanym celem jest prawa
odnoga, poniewaz jest ona fatwiej dostepna do ablacji [347].
Poniewaz nieprawidtowos¢ strukturalna lezaca u podfoza
arytmii pozostaje niezmieniona, to nalezy zdecydowanie
rozwazy¢ jednoczesne wszczepienie ICD [347].

6.3.3. Implantowany kardiowerter-defibrylator

Wszczepienie ICD u pacjentéw z utrwalonym VT zwiek-
sza przezywalno$¢ w poréwnaniu z farmakoterapia anty-
arytmiczna. Dotychczas nie przeprowadzono zadnej préby
klinicznej, w ktérej poréwnano by ablacje przezcewnikowa
utrwalonego VT bez wszczepienia ICD z samym wszczepie-
niem ICD. Biorac pod uwage ten niedostatek danych oraz
dos¢ duza czestos¢ nawrotéw arytmii po ablacji przezcew-
nikowej utrwalonego VT, wszczepienie ICD nalezy rozwa-
zy¢ u wszystkich pacjentéw z dysfunkcja LV (LVEF < 45%)
i utrwalonym VT.

7. Kardiomiopatie

Kardiomiopatie sa chorobami miesnia sercowego defi-
niowanymi przez nieprawidfowosci strukturalne i czynnoscio-
we, ktérych nie mozna wyjasni¢ wytacznie ograniczajacym
przeptyw zwezeniem tetnicy wieficowej lub nieprawidtowym
obcigzeniem serca [348]. Dzieli sie je na kategorie zaleznie od
charakterystyki morfologicznej i czynnosciowej oraz dodatko-
wo wyréznia sie postaci rodzinne i niewystepujace rodzinnie.
Prawie wszystkie kardiomiopatie moga by¢ zwigzane z komo-
rowymi zaburzeniami rytmu i zwiekszonym ryzykiem SCD,
ktore jest rézne w zaleznosci od etiologii i ciezkosci choroby.

7.1. KARDIOMIOPATIA ROZSTRZENIOWA
7.1.1. Definicje, epidemiologia i dane na temat
przezywalnosci

Kardiomiopatie rozstrzeniowa definiuje sie jako rozstrzen
i dysfunkcje skurczowa LV bez nieprawidtowego obciazenia
serca ani CAD wystarczajacej do wywotania globalnego
zaburzenia czynnosci skurczowej [348]. Niektore defekty
genetyczne, ktére wywotuja DCM, moga réwniez powodo-
wac dysfunkcje skurczowa bez rozstrzeni LV lub prowadzi¢
do bliznowacenia miesnia sercowego, ktére mozna wykry¢
tylko w CMR.

Kardiomiopatia rozstrzeniowa moze wystapi¢ w kazdym
wieku i we wszystkich grupach etnicznych. U oséb doro-
stych jest czestsza wsréd mezczyzn niz wiréd kobiet. taczna
czestos¢ wystepowania wynosi 1/2500 oséb, a roczng zapa-
dalnos¢ szacuije sie ostroznie jako 7/100 000 [349]. U dzieci
roczna zapadalnos$¢ wynosi 0,57/100 000 [350].

Potencjalne patogenne mutacje stwierdza sie u > 20%
0s6b dorostych z DCM, a cechy choroby wykrywa sie podczas
przesiewowej oceny klinicznej u 10-20% krewnych pacjen-
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tow [351]. Najczestsze sa mutacje gendw kodujacych biatka
sarkomeréw i desmosoméw, ale u pacjentéw z zaburzeniami
przewodzenia czesto stwierdza sie mutacje genéw LMNA i de-
sminy [352, 353]. U matej liczby pacjentéw wystepuje cho-
roba dziedziczona w spos6b sprzezony z chromosomem X,
wywotywana przez mutacje genu dystrofiny. Przyczyng DCM
moze by¢ szerokie spektrum stanéw nabytych, w tym choréb
zapalnych, infekcyjnych i ukladowych, a takze rézne leki
i toksyny. W niektorych przypadkach u pacjentéw wystepuje
genetycznie uwarunkowana skfonnoé¢ do rozwoju DCM po
ekspozycji na egzogenne czynniki wyzwalajace, takie jak
zakazenia, leki cytotoksyczne, alkohol oraz ciaza.

7.1.2. Stratyfikacja ryzyka i postepowanie
Smiertelnos¢ ogélna w nieselekcjonowanej dorostej

populacji pacjentéw z DCM zmniejszyta sie znacznie w na-

stepstwie stosowania antagonistow neurohormonalnych i le-

czenia za pomoca urzadzen [358]. Smiertelno$¢ wéréd dzieci
z DCM jest stosunkowo duza w 1. rz., ale p6zniej u wielu
dzieci nastepuje poprawa czynnosci miesnia sercowego lub
pozostaja one klinicznie stabilne [359]. Gtéwnymi sercowo-
-naczyniowymi przyczynami zgonu w DCM sg postepujaca
HF oraz SCD wtérny do komorowych zaburzen rytmu lub,
rzadziej, bradyarytmii. Zaproponowano wiele parametréw
nieinwazyjnych jako wskazniki predykcyjne nagtego zgonu,
ale w niedawnej metaanalizie 45 badar z udziatem 6088 pa-
cjentdéw parametry czynnosciowe i elektrokardiograficzne
jedynie w niewielkim stopniu réznicowaly pacjentéw ce-
chujacych sie wysokim i niskim ryzykiem. Najwiekszy OR
uzyskano w odniesieniu do fragmentowanego zespotu QRS
oraz mikrowoltowej naprzemiennosci zatamka T, natomiast
zaden z testow czynnosci ukfadu autonomicznego nie miat
istotnej wartosci predykcyjnej [115]. Role CMR oceniono
w metaanalizie 9 badan u pacjentéw z kardiomiopatia o etio-

Stratyfikacja ryzyka i postepowanie u pacjentow z kardiomiopatia rozstrzeniowa

Zalecenia

PiSmiennictwo*

U pacjentéw z DCM zaleca sie optymalne leczenie zachowawcze (inhibitorami ACE, beta-adrenoli-
tykami i MRA) w celu obnizenia ryzyka nagtego zgonu i postepujacej HF

(8]

wspotistniejacych (np. choroby tarczycy)

U pacjentéw z DCM i komorowymi zaburzeniami rytmu zaleca sie niezwtoczng identyfikacje
i leczenie czynnikdw arytmogennych (np. leki o dziataniu proarytmicznym, hipokaliemia) i choréb

(8]

i nowymi komorowymi zaburzeniami rytmu

Zaleca sie koronarografie u stabilnych pacjentéw z DCM obcigzonych posrednim ryzykiem CAD

(8]

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z DCM i nietolerowanym hemodynamicznie VT/VF, jezeli
mozna oczekiwad, ze pacjent przezyje > 1 rok w dobrym stanie czynnosciowym

[151-154]

ze pacjent przezyje > 1 rok w dobrym stanie czynno$ciowym

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z DCM, objawowa HF (Il klasa czynnosciowa wg
NYHA) i LVEF < 35% mimo optymalnej farmakoterapii przez > 3 miesiace, jezeli mozna oczekiwac,

[64, 313, 316,
317, 354]

peczka Hisa opornym na leczenie zachowawcze

Zaleca sie ablacje przezcewnikowa u pacjentéw z DCM i czestoskurczem nawrotnym z odnog

[8, 208, 345, 346]

rowych zaburzen rytmu u pacjentow z DCM

Nalezy rozwazy¢ ICD u pacjentéw z DCM i potwierdzong patogenng mutacjg genu LMNA oraz [71]
klinicznymi czynnikami ryzyka®

Nalezy rozwazy¢ amiodaron u pacjentow z ICD, u ktérych wystepuja nawracajace uzasadnione [229]
wyfadowania urzgdzenia mimo jego optymalnego zaprogramowania

Mozna rozwazy¢ ablacje przezcewnikowa u pacjentéw z DCM i VA inng niz czestoskurcz nawrot- [355]

ny z odndg peczka Hisa oporng na leczenie zachowawcze

Mozna rozwazy¢ inwazyjne EPS z programowang stymulacja komér w celu stratyfikacji ryzyka SCD [115]

Nie zaleca sie stosowania amiodaronu w leczeniu bezobjawowego NSVT u pacjentéw z DCM (313, 354]
Nie zaleca sie stosowania lekdéw blokujacych kanaty sodowe oraz dronedaronu w leczeniu komo- [129, 356, 357]

ACE — konwertaza angiotensyny; CAD — choroba wiencowa; DCM — kardiomiopatia rozstrzeniowa; EPS — badanie elektrofizjologiczne; ICD — implanto-
wany kardiowerter-defibrylator; EKG — elektrokardiogram; HF — niewydolnos¢ serca; LMNA — lamina A/C; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory;

MRA — antagonista receptora mineralokortykoidowego; NSVT — nieutrwalony czestoskurcz komorowy; NYHA — New York Heart Association;

SCD — nagly zgon sercowy; VA — arytmia komorowa; VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen
°Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajgce zalecenia

9Czynniki ryzyka u pacjentéw z potwierdzong mutacjg genu LMNA — NSVT w trakcie ambulatoryjnego monitorowania EKG; LVEF < 45% podczas pierwszej
oceny, pte¢ meska oraz mutacje inne niz zmiany sensu [insercja, delecja, kodon nonsensowny (stop) lub mutacje wptywajace na obrébke potranskrypcyjna
(splicing)]
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logii innej niz niedokrwienna [360], z ktérej wynika, ze pézne
wzmochienie po podaniu gadolinu wiaze sie ze zwiekszonym
ryzykiem zgonu z dowolnej przyczyny, hospitalizacji z powodu
HF oraz SCD. Dodatkowa warto$¢ péznego wzmocnienia po
podaniu gadolinu w stosunku do innych wskaznikéw progno-
stycznych musi dopiero zosta¢ okreslona.

Inwazyjne EPS z PVS moze odgrywac role u pacjentéw
z DCM [115].

7.1.2.1. Proby kliniczne z uzyciem implantowanych
kardiowerteréw-defibrylatorow w kardiomiopatii
rozstrzeniowej

Przeprowadzono wiele préb klinicznych, w ktérych po-
réwnano leczenie za pomoca ICD, samo lub w pofaczeniu
z CRT, ze stosowaniem placebo lub podawaniem amiodaronu
u pacjentéw z DCM [64, 151-154, 313, 316, 317, 354].
Wiekszos¢ tych badan przeprowadzono w czasach, gdy naj-
lepsze leczenie zachowawcze ewoluowato, aby ostatecznie
obja¢ inhibitory ACE, beta-adrenolityki oraz MRA [358].
Pierwsze randomizowane préby kliniczne dotyczace leczenia
za pomoca ICD nie miaty wystarczajacej mocy statystycznej
do wykrycia klinicznie istotnych r6znic przezywalnosci,
a w niektérych przypadkach (np. badanie DEFINITE) Smier-
telnos¢ ogolna byta mniejsza od przewidywanej przed rozpo-
czeciem rekrutacji pacjentéw. W niektérych badaniach okres
obserwacji byt stosunkowo krétki i, podobnie jak w innych
sytuacjach, zaleznos¢ miedzy uzasadnionymi wytadowaniami
ICD a rokowaniem jest wciaz niepewna. W zadnym z badan
nie oceniono prospektywnie korzysci z ICD w poszczegélnych
etiologicznych podgrupach pacjentéw z DCM.

7.1.2.2. Prewencja pierwotna

W 4 randomizowanych prébach klinicznych — badania
Cardiomyopathy Trial (CAT) [361], Amiodarone Versus Implan-
table Cardioverter-Defibrillator: Randomized Trial in Patients
with Non-ischemic Dilated Cardiomyopathy and Asympto-
matic Non-sustained Ventricular Tachycardia (AMIOVIRT)
[354], DEFINITE [316] oraz SCD-HeFT [64] — oceniono
efekty stosowania samych ICD w pierwotnej prewencji SCD.
W kolejnym badaniu, COMPANION [313], poréwnano stoso-
wanie CRT-D, CRT-P oraz leczenie amiodaronem u pacjentow
z zaawansowana HF (Il lub IV klasa czynno$ciowa wg NYHA)
i czasem trwania zespotu QRS > 120 ms. Te badania réz-
nity sie protokotami: do badain CAT, AMIOVIRT i DEFINITE
wiaczano tylko pacjentéw z DCM o etiologii innej niz nie-
dokrwienna, natomiast do badan SCD-HeFT i COMPANION
— pacjentéw z dysfunkcja LV o etiologii niedokrwiennej lub
innej niz niedokrwienna. Tylko w badaniu COMPANION
wykazano istotne statystycznie zmniejszenie czestosci wyste-
powania nagtych zgondw po zastosowaniu ICD w poréwnaniu
z optymalnym leczeniem zachowawczym. Smiertelnos¢ ogél-
na byta mniejsza w grupie poddanej CRT-D niz w grupie obje-
tej farmakoterapia (HR 0,50; 95% C1 0,29-0,88; p = 0,015),

www.kardiologiapolska.pl

ale wiazata sie z istotnie wyzszym ryzykiem umiarkowanych
lub ciezkich zdarzer niepozadanych z dowolnej przyczyny
(69% w poréwnaniu z 61% w grupie leczonej zachowawczo;
p = 0,03). W tacznej analizie 5 préb klinicznych dotyczacych
prewengji pierwotnej (1854 pacjentéw z DCM o etiologji
innej niz niedokrwienna) wykazano istotne statystycznie
zmniejszenie $Smiertelnosci ogélnej o 31% po zastosowaniu
ICD w poréwnaniu z leczeniem zachowawczym (RR 0,69;
95% Cl 0,55-0,87; p = 0,002) [317]. Efekt ten utrzymat sie
po wylaczeniu z analizy badania COMPANION (RR 0,74;
95% CI 0,58-0,96; p = 0,02) [317]. Zalecenia dotyczace
leczenia za pomocg ICD zawarte w niniejszych wytycznych
oparto na tych analizach.

7.1.2.3. Prewencja wtorna

W 3 prébach klinicznych (badania AVID [153], CASH
[152]i CIDS [151]; patrz dodatkowa tab. 5) zbadano leczenie
za pomocg ICD w celu prewencji wtérnej u pacjentéw z wy-
wiadami zresuscytowanego naglego zatrzymania krazenia lub
objawowego VT. W badaniu CASH pacjentéw poczatkowo
przypisywano losowo do wszczepienia ICD lub stosowania
jednego z 3 lekéw — amiodaronu, metoprololu lub pro-
pafenonu, ale badanie w grupie leczonej propafenonem
przerwano z powodu wzrostu $miertelnosci. W koricowej
analizie polaczono dane z grup leczonych amiodaronem oraz
metoprololem. Do tych 3 préb klinicznych wtaczono w sumie
1963 pacjentéw, z ktérych tylko u 292 (14,8%) wystepowata
kardiomiopatia o etiologii innej niz niedokrwienna. Ani
w badaniu AVID, ani w badaniu CIDS nie stwierdzono, aby
leczenie za pomocg ICD spowodowato istotne zmniejszenie
Smiertelnosci ogblnej w podgrupie pacjentéw z kardiomiopa-
tig o etiologii innej niz niedokrwienna. Badanie CASH réznito
sie rowniez od badan AVID i CIDS pod tym wzgledem, ze
Srednia LVEF byta wieksza, a u > 50% pacjentéw zastosowa-
no nasierdziowy ICD. W p6Zniejszej metaanalizie, w ktorej
potaczono dane z badart AVID i CIDS, stwierdzono nieistotne
zmniejszenie $miertelnosci ogélnej o 31% w poréwnaniu
z leczeniem zachowawczym [154].

7.1.2.4. Smiertelno$¢ zaleznie od przyczyny
kardiomiopatii

Tylko w niewielu badaniach oceniano rokowanie lub
leczenie w poszczegblnych podtypach DCM. Najlepiej scha-
rakteryzowano w przyblizeniu 5-10% pacjentéw, u ktérych
choroba jest spowodowana przez mutacje genu LMNA [71,
352]. Choroba serca zwigzana z mutacjami genu LMNA
charakteryzuje sie penetracja zalezna od wieku — najpierw
wystepuja przedsionkowe zaburzenia rytmu o wczesnym
poczatku, a p6Zniej rozwijaja sie zaburzenia przewodzenia,
z wysokim ryzykiem naglego zgonu, chociaz rozstrzei LV
i zaburzenie czynnosci skurczowej sa czesto niewielkie.
W wieloo$rodkowym rejestrze obejmujacym 269 nosicieli
mutacji genu LMNA niezaleznymi czynnikami ryzyka zto-
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Sliwej VA w analizie wielozmiennej byty: NSVT podczas
ambulatoryjnego monitorowania EKG, LVEF < 45% podczas
pierwszej oceny, pte¢ meska oraz mutacje inne niz zmiany
sensu [insercja, delecja, kodon nonsensowny (stop) i mutacje
wptywajace na obrébke potranskrypcyjna (splicing)l [71].
Ztosliwa VA wystepowata tylko u 0séb obcigzonych > 2 z tych
czynnikoéw ryzyka, a kazdy dodatkowy czynnik ryzyka wiazat
sie ze wzrostem ryzyka.

7.1.2.5. Leczenie komorowych zaburzen rytmu
w kardiomiopatii rozstrzeniowej

U pacjentéw z DCM i nawracajacymi komorowymi
zaburzeniami rytmu nalezy stosowa¢ optymalne leczenie
zachowawcze inhibitorami ACE, beta-adrenolitykami i MRA
zgodnie z wytycznymi ESC dotyczacymi leczenia przewlektej
HF [8]. Nalezy wykrywac i w miare mozliwosci korygowac
oczywiste czynniki wywotujace VA (np. leki o dziataniu
proarytmicznym, hipokaliemia) oraz choroby wspétistnieja-
ce, ktére sprzyjaja VA (np. choroby tarczycy). U uprzednio
stabilnych pacjentéw z nowymi komorowymi zaburzeniami
rytmu nalezy rozwazy¢ koronarografie, jezeli ryzyko CAD
jest posrednie do wysokiego. Nalezy rozwazy¢ amiodaron
u pacjentdéw z ICD, u ktérych wystepuja nawracajace uza-
sadnione wytadowania urzadzenia mimo jego optymalnego
zaprogramowania [229], natomiast nie nalezy stosowac
amiodaronu w leczeniu bezobjawowych epizodéw NSVT.
U pacjentéw z zaburzona czynnoscig LV nie zaleca sie sto-
sowania lekéw blokujacych kanaty sodowe ani dronedaronu
ze wzgledu na ich potencjalne dziatanie proarytmiczne [129,
152, 357, 362, 363].

7.1.2.6. Ablacja czestoskurczu komorowego

Substrat VT w DCM jest bardzo zfozony, co odzwierciedla
liczne przyczyny choroby. W badaniach, w ktérych oceniano
rozne strategie ablacji w DCM, stwierdzano co najwyzej
niewielka skutecznos¢ tego leczenia, ktérej nie zwiekszato
mapowanie nasierdziowe i wsierdziowe. W niedawnym
rejestrze, w ktérym poréwnano 63 pacjentéw z kardiomio-
patig o etiologii innej niz niedokrwienna oraz 164 pacjentéw
z niedokrwienna dysfunkcja LV [208], ablacje klinicznego VT
uzyskano tylko u 18,3% pacjentéw z kardiomiopatia o etiologii
innej niz niedokrwienna. Ablacja przezcewnikowa VT w DCM
powinna wiec by¢ zarezerwowana dla pacjentéw z jedno-
znacznym mechanizmem VT (np. reentry w obrebie odnég
peczka Hisa) i wykonywana w doswiadczonych osrodkach.

7.2. KARDIOMIOPATIA PRZEROSTOWA
7.2.1. Definicje, epidemiologia i dane na temat
przezywalnosci

Kardiomiopatia przerostowa charakteryzuje sie zwiek-
szong gruboscia $cian LV, ktérej nie mozna wyttumaczy¢
wylacznie jej nieprawidiowym obciazeniem [116]. Ta definicja
odnosi sie do dzieci oraz os6b dorostych i nie uwzglednia

840

etiologii, ale zawarte w tych wytycznych zalecenia dotycza-
ce prewencji SCD odnosza sie do pacjentéw bez choréb
metabolicznych, naciekowych lub innych, ktérych historia
naturalna i leczenie sa odmienne.

W badaniach przeprowadzonych w Ameryce Pétnocnej,
Europie, Azji i Afryce czestos¢ wystepowania niewyjasnionego
przerostu LV u oséb dorostych wynosita 0,02-0,23% i byta
znacznie mniejsza wérod pacjentéw w wieku < 25 lat [116].
Mimo Zze HCM jest najczesciej dziedziczona w sposéb au-
tosomalny dominujacy, to w wiekszosci badar stwierdza sie
niewielka przewage pici meskiej, a czestos¢ wystepowania
HCM w réznych grupach rasowych jest podobna [116].

taczna roczna umieralno$¢ z przyczyn sercowo-naczy-
niowych wynosi 1-2%, a roczna czestos¢ zgonéw lub uzasad-
nionych interwencji ICD z powodu VT/VF u nieselekcjono-
wanych os6b dorostych z HCM — 0,81% [364, 365]. Innymi
waznymi sercowo-naczyniowymi przyczynami zgonow sg HF,
incydenty zakrzepowo-zatorowe i blok AV.

7.2.2. Stratyfikacja ryzyka i postepowanie

Prewencja nagtego zgonu sercowego u pacjentow
z kardiomiopatiag przerostowa

5 Pismien-
Zalecenia i
nictwo*

[366]

U pacjentéw z HCM zaleca sie
unikanie sportéw wyczynowych?

[116,
367-372]

Zaleca sie wszczepienie ICD u pa-
cjentéw po przebytym nagtym
zatrzymaniu krazenia z powodu
VT lub VF lub u ktérych wystapit
samoistny utrwalony VT bedacy
przyczyna omdlenia lub zabu-
rzen hemodynamicznych, jezeli
oczekiwana diugos¢ dalszego
zycia > 1 rok

[116,
365]

Zaleca sie stratyfikacje ryzyka za
pomocg kalkulatora ryzyka SCD
w HCM w celu oszacowania ryzy-
ka nagtego zgonu w ciggu 5 lat
u pacjentdw w wieku > 16 lat
bez wywiaddw zresuscytowane-
go nagtego zatrzymania krazenia
z powodu VT lub VF badz sa-
moistnego utrwalonego VT be-
dacego przyczyng omdlenia lub
zaburzen hemodynamicznych

[116,
365]

Zaleca sie, aby 5-letnie ryzyko
SCD szacowac podczas pierwszej
oceny, a nastepnie co 1-2 lat
lub w przypadku zmiany stanu

klinicznego
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Pismien-

Poziom®

Zalecenia Klasa?

nictwo*

[116,
368]

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie lla
ICD u pacjentéw z oszacowa-
nym 5-letnim ryzykiem nagtego
zgonu > 6%, jezeli oczekiwana
dfugosc dalszego zycia > 1 rok,
po dokonaniu szczegdtowej
oceny klinicznej uwzgledniajacej
dozywotnie ryzyko powikfan
oraz wptyw ICD na styl zycia,
status spofeczno-ekonomicz-

ny i psychologiczne aspekty
zdrowia

Mozna rozwazy¢ wszczepienie IIb [116, 365,

ICD u poszczegdlnych pacjentow 368]
z oszacowanym 5-letnim ryzy-
kiem nagtego zgonu wynosza-
cym od > 4% do < 6%, jezeli
oczekiwana dtugos¢ dalszego
zycia > 1 rok, po dokonaniu
szczegbtowej oceny klinicznej
uwzgledniajacej dozywotnie
ryzyko powiktan oraz wptyw ICD
na styl zycia, status spofeczno-
-ekonomiczny i psychologiczne
aspekty zdrowia

[116, 365,
368]

Mozna rozwazy¢ wszczepienie Ilb
ICD u poszczegdlnych pacjen-
téw z oszacowanym 5-letnim
ryzykiem nagtego zgonu < 4%,
jezeli wystepujg u nich cechy
kliniczne o udowodnionym
znaczeniu prognostycznym,

a ocena dozywotniego ryzyka
powiktan oraz wptywu ICD na
styl zycia, status spoteczno-
-ekonomiczny i psychologiczne
aspekty zdrowia wskazuje na
korzys¢ netto z leczenia za
pomocg ICD

Nie zaleca sie inwazyjnego EPS [116]
z programowang stymulacja
komor w celu stratyfikacji

ryzyka SCD

EPS — badanie elektrofizjologiczne; ESC — European Society of Cardiology;

HCM — kardiomiopatia przerostowa; ICD — implantowany kardiowerter-
-defibrylator; SCD — nagty zgon sercowy; VF — migotanie komér; VT —
czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

9ESC definiuje sporty wyczynowe jako amatorskie lub zawodowe syste-
matyczne wykonywanie treningu fizycznego i uczestnictwo w oficjalnych
zawodach (szczegdtowe informacje — patrz odpowiednie wytyczne ESC)

7.2.3. Komorowe zaburzenia rytmu
w kardiomiopatii przerostowej

Nieutrwalony VT stwierdza sie podczas ambulatoryjnego
monitorowania EKG u ok. 25% pacjentéw [373, 374]. Cze-
stos¢ jego wystepowania zwieksza sie z wiekiem i koreluje
z gruboscia $cian LV oraz p6znym wzmocnieniem kontrasto-
wym w CMR z uzyciem gadolinu [375]. W monitorowaniu
ambulatoryjnym NSVT wiaze sie ze zwiekszonym ryzykiem
SCD [373]. Nieutrwalony czestoskurcz komorowy udoku-
mentowany w trakcie wysitku fizycznego lub bezposrednio
po nim jest bardzo rzadki, ale moze sie wiaza¢ z wyzszym
ryzykiem SCD [376].

Udokumentowany utrwalony jednoksztattny VT (= 30 s)
jest rzadki, ale moze wystepowac czesciej u pacjentéw z tet-
niakiem koniuszka LV. U pacjentéw z dtugotrwatymi lub
objawowymi epizodami nalezy wykluczy¢ CAD, jezeli wy-
stepuja czynniki ryzyka miazdzycy tetnic wieficowych [377].
U pacjentéw ze Zle tolerowanym utrwalonym VT nalezy roz-
wazy¢ wszczepienie ICD oraz leczenie beta-adrenolitykiem
lub amiodaronem w celu wygaszenia przysztych epizodow.
Jezeli uzyskano dane wskazujace na ogniskowe pochodzenie
VT, to mozna rozwazy¢ EPS i ablacje.

7.2.4. Stratyfikacja ryzyka i postepowanie
u doroslych pacjentow

W przesztosci ryzyko SCD u pacjentéw z HCM szaco-
wano za pomoca prostego wskaznika opartego na pewnej
liczbie wybranych parametréw klinicznych [367, 378, 379].
Zaproponowano réwniez inne cechy kliniczne, takie jak
widéknienie miesnia sercowego (oceniane za pomoca CMR
ze wzmocnieniem kontrastowym), tetniak koniuszka LV oraz
liczne mutacje gen6éw kodujacych biatka sarkomeréw, ktére
miatyby utatwia¢ podejmowanie decyzji o wszczepieniu
ICD u o0s6b z grupy posredniego ryzyka, ale nie ma zbyt
wielu danych potwierdzajacych wartos¢ tych parametrow.
W wytycznych ESC dotyczacych HCM zaleca sie stosowanie
kalkulatora umozliwiajacego oszacowanie 5-letniego ryzyka
SCD (HCM Risk-SCD) [116].

Wiszystkie zmienne predykcyjne uwzglednione w tym mo-
delu wiazaly sie ze zwiekszonym ryzykiem SCD w co najmniej
jednej opublikowanej analizie wielozmiennej (http://doc2do.
com/hcm/webHCM.htm). Kalkulator ryzyka opracowano
w celu stosowania u pacjentéw w wieku > 16 lat, natomiast nie
jest on przeznaczony do stosowania u wyczynowych sportow-
cdw oraz 0s6b z chorobami metabolicznymi lub naciekowymi
(np. choroba Fabry’ego) i zespotami wad wrodzonych (np. ze-
sp6t Noonan). W tym modelu nie wykorzystuje sie gradientu
cisnienia w LVOT indukowanego przez wysitek i nie zweryfiko-
wano jego wartosci przed czesciowg resekcja lub alkoholowa
ablacja przegrody miedzykomorowej oraz po tych zabiegach.

Inwazyjne EPS z PVS nie ufatwia stratyfikacji ryzyka
SCD w HCM i nie zaleca si¢ jego rutynowego wykonywania
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u pacjentéw z omdleniami lub objawami wskazujacymi na
mozliwos¢ zaburzen rytmu [116].

W przeciwienstwie do niedawno ogtoszonych wytycz-
nych dotyczacych HCM [116] autorzy wytycznych nie uznali,
ze wszczepienie ICD jest przeciwwskazane (zalecenie klasy
1) u pacjentéw z oszacowanym 5-letnim ryzykiem < 4%,
uwzgledniajac pewien stopiefi niepewnosci w szacowaniu
ryzyka, ktory nakazuje ostroznos¢, gdy wyklucza sie pewna
kategorie pacjentdw ze stosowania ICD.

7.2.5. Stratyfikacja ryzyka i postepowanie
u pacjentow pediatrycznych

U pacjentéw w wieku < 16 lat zaleca sie wszczepienie
ICD (w razie potrzeby nasierdziowego) po epizodzie zagra-
zajacej zyciu VA. Dostepnych jest niewiele danych na temat
wykorzystywania klinicznych wskaznikéw ryzyka w podejmo-
waniu decyzji w prewencji pierwotnej, zwtaszcza u bardzo
matych dzieci (w wieku < 8 lat). W obecnych wytycznych
ESC zaleca sig, aby za gtéwne czynniki ryzyka SCD u dzieci
uwazac nasilony przerost LV (zdefiniowany jako maksymalna
grubos¢ sciany LV > 30 mm lub Z-score > 6), niewyjasnione
omdlenie, NSVT oraz nagly zgon w wywiadach rodzinnych
[116]. Wszczepienie ICD nalezy rozwazac u dzieci, u ktérych
wystepuja = 2 sposrdd tych gtownych czynnikéw ryzyka.
U poszczegdlnych pacjentéw obciazonych 1 czynnikiem
ryzyka mozna rozwazac¢ wszczepienie ICD po uwaznej
ocenie stosunku ryzyka do korzysci u dziecka. W wigkszosci
przypadkéw wystarczaja jednojamowe defibrylatory, ktérych
stosowanie wiaze sie ze zmniejszeniem prawdopodobiefstwa
wystapienia powiktan [116].

7.2.6. Prewencja naglego zgonu sercowego
7.2.6.1. Leki i zalecenia dotyczace stylu zycia
Pacjentom z HCM nalezy odradza¢ uprawianie sportow
wyczynowych i wykonywanie intensywnych wysitkow fizycz-
nych, zwlaszcza jezeli wystepuja u nich uznane czynniki ryzy-
ka SCD lub gradient cisnienia w LVOT. Nie przeprowadzono
randomizowanych préb klinicznych dotyczacych stosowania
lekéw antyarytmicznych w HCM. Amiodaron zmniejsza,
by¢ moze, czestos¢ wystepowania SCD u pacjentow z NSVT
podczas ambulatoryjnego monitorowania EKG, ale w wielu
badaniach nie zapobiegat SCD [380, 381]. Dizopiramid
i beta-adrenolityki stosuje sie w leczeniu zawezenia w LVOT,
ale nie ma dowodéw, ze te leki obnizaja ryzyko SCD [116].
W obecnych wytycznych ESC dotyczacych HCM nie zaleca
sie réwniez chirurgicznej czeSciowej resekcji lub alkoholowej
ablacji przegrody miedzykomorowej w celu obnizenia ryzyka
SCD u pacjentéw z zawezeniem w LVOT [116].

7.2.6.2. Implantowane kardiowertery-defibrylatory
Prewencja wtérna. Cho¢ nie przeprowadzono préb

klinicznych dotyczacych stosowania ICD w HCM, to ob-

serwacyjne badania kohortowe i metaanalizy wskazuja, ze
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zresuscytowane nagfe zatrzymanie krazenia i utrwalony VT
wiaza sie z wysokim ryzykiem pézniejszych Smiertelnych za-
burzen rytmu serca [368]. Z tego powodu w tej mafej grupie
pacjentéw zaleca sie ICD [116].

Prewencja pierwotna. Zaleca sie, aby u pacjentéw
z HCM dokonywa¢ wystandaryzowanej oceny klinicznej
zgodnie z wytycznymi ESC dotyczacymi HCM [116]. Oce-
na ta powinna obejmowa¢ wywiady kliniczne i rodzinne,
48-godz. ambulatoryjne monitorowanie EKG, echokardiogra-
fie przezklatkowa (lub CMR w przypadku niedostatecznych
warunkéw wizualizacji echokardiograficznej) oraz probe wy-
sitkowa limitowana objawami. Zalecenia dotyczace leczenia
za pomocg ICD sg oparte na 5-letnim ryzyku SCD obliczonym
za pomocg modelu HCM Risk-SCD, z uwzglednieniem wieku
i ogoélnego stanu zdrowia pacjenta.

7.3. ARYTMOGENNA KARDIOMIOPATIA

PRAWE] KOMORY
7.3.1. Definicje, epidemiologia i przezywalnosé

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory jest poste-
pujaca choroba serca charakteryzujaca sie wystepowaniem
VA, HF i SCD [382]. Charakterystyczna cecha histologiczng
choroby jest zastepowanie kardiomiocytéw przez tkanke
tluszczowa i widknista [382, 383]. Klinicznie ARVC definiuje
sie na podstawie strukturalnych i czynno$ciowych niepra-
widtowosci RV, ale u > 50% pacjentéw dochodzi tez do
zajecia LV [384]. Zgodnie z obecnymi kryteriami grupy ro-
boczej wykorzystuje sie parametry histologiczne, genetyczne,
elektrokardiograficzne i obrazowe do podziatu pacjentow
na kategorie definitywnego, granicznego oraz mozliwego
rozpoznania ARVC [382].

W wiekszosci przypadkéw ARVC jest dziedziczona jako
cecha autosomalna dominujaca wywotana przez mutacje
genéw kodujacych biatka desmosoméw (plakoglobina, de-
smoplakina, plakofilina-2, desmogleina-2 i desmokolina-2).
Mniejszos¢ przypadkéw jest wywotywana przez mutacje
genéw kodujacych biatka niedesmosomalne, a ponadto
wystepuja rzadkie formy recesywne (np. zesp6t Carvajala
i choroba z Naksos) zwiazane ze skérnym fenotypem hiper-
keratozy dtoni i podeszew stép [52].

W populacji ogélnej ARVC wystepuje z czestoscia
oszacowana na 1/1000 do 1/5000 i jest wazng przyczyna
SCD u sportowcéw i mtodych oséb dorostych [385, 386].
Objawy kliniczne, w tym kofatanie serca, omdlenia, VT
oraz SCD, pojawiaja sie zwykle miedzy 2. a 4. dekada zy-
cia. Progresja choroby moze by¢ przyczyna niewydolnosci
prawokomorowej lub obukomorowej. Roczna $miertelnos¢
stwierdzana w ro6znych badaniach znacznie sie roznifa
zaleznie od charakterystyki ocenianych kohort. W meta-
analizie stwierdzono, ze roczna $miertelnos¢ z przyczyn
sercowych, Smiertelno$¢ z przyczyn innych niz sercowe oraz
czestos¢ transplantacji serca wyniosty odpowiednio 0,9%,
0,8%i0,9% [387].
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7.3.2. Stratyfikacja ryzyka i postepowanie

Stratyfikacja ryzyka i postepowanie u pacjentéw z arytmogenna kardiomiopatig prawej komory

Zalecenia

Pismiennictwo*

U pacjentéw z ARVC zaleca sie unikanie sportow wyczynowych®

Zaleca sie beta-adrenolityki w dawce zwiekszanej stopniowo do maksymalnej tolerowanej jako le-
czenie pierwszego rzutu w celu poprawy objawdw klinicznych u pacjentdw z czestymi PVC i NSVT

Obecna grupa

ekspertow

krazenia lub Zle tolerowanego hemodynamicznie VT

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentow z wywiadami zresuscytowanego nagtego zatrzymania

Nalezy rozwazy¢ amiodaron w celu poprawy objawoéw klinicznych u pacjentéw z czestymi PVC
i NSVT, u ktérych beta-adrenolityki sg Zle tolerowane lub przeciwwskazane

[390, 391]

objawoéw klinicznych oraz zapobiegania wytadowaniom 1CD

Nalezy rozwazy¢ ablacje przezcewnikowa wykonywana w do$wiadczonych osrodkach u pacjentow lla
z czestymi PVC i NSVT bez odpowiedzi na leczenie zachowawcze, odpowiednio w celu poprawy

[183, 202, 207,
392, 393]

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentéw z ARVC i dobrze tolerowanym hemodynamicznie lla
utrwalonym VT, dokonujac uprzednio bilansu korzysci i ryzyka w zwiazku z leczeniem za pomoca
ICD, w tym dtugoterminowego ryzyka powiktan oraz korzysci dla pacjenta

(387, 394, 395]

Mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentow z 1 lub wiekszg liczbg uznanych czynnikdw ryzyka Ilb
VA u dorostych pacjentéw, u ktérych oczekiwana dtugos¢ dalszego zycia > 1 rok, po dokonaniu
szczegotowej oceny klinicznej uwzgledniajacej dozywotnie ryzyko powikfan oraz wptyw ICD na styl
zycia, status spoteczno-ekonomiczny i psychologiczne aspekty zdrowia

Obecna grupa
ekspertow

Mozna rozwazy¢ inwazyjne EPS z programowang stymulacja komér w celu stratyfikacji ryzyka SCD Ib

[113, 114]

ARVC — arytmogenna kardiomiopatia prawej komory; EPS — badanie elektrofizjologiczne; ESC — European Society of Cardiology; ICD — implantowany
kardiowerter-defibrylator; NSVT — nieutrwalony czestoskurcz komorowy; PVC — przedwczesne pobudzenia komorowe; SCD — nagty zgon sercowy; VA —

arytmia komorowa; VT — czestoskurcz komorowy
*Klasa zalecen

Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

9ESC definiuje sporty wyczynowe jako amatorskie lub zawodowe systematyczne wykonywanie treningu fizycznego i uczestnictwo w oficjalnych zawodach

(szczegbtowe informacje — patrz odpowiednie wytyczne ESC)

7.3.3. Komorowe zaburzenia rytmu
w arytmogennej kardiomiopatii prawej komory
Nawet u 2/3 pacjentéw stwierdza sie komorowe zabu-
rzenia rytmu w spoczynkowym EKG, podczas ambulatoryj-
nego monitorowania EKG lub w trakcie préby wysitkowej
[396-399]. Te komorowe zaburzenia rytmu pochodza zwykle
z RV (tj. maja morfologie LBBB), ale o$ elektryczna zespotow
QRS podczas VT rozni sie zwykle od osi elektrycznej zespotow
QRS w przypadku czestoskurczu z RVOT [400], a u wielu pa-
cjentéw wystepuje arytmia o r6znych morfologiach zespotow
QRS. W niedawnym prospektywnym rejestrze pacjentow
leczonych gféwnie za pomoca ICD wiekszo$¢ uzasadnionych
interwencji nastapita z powodu utrwalonego jednoksztattnego
VT [401].

7.3.3.1. Leczenie komorowych zaburzen rytmu
Dostepnych jest niewiele systematycznych danych na
temat skutecznosci lekéw antyarytmicznych w ARVC, a wptyw
leczenia zachowawczego na $miertelno$¢ pozostaje nieznany.
Na podstawie gféwnie seryjnych PVS konwencjonalnie za-
leca sie beta-adrenolityki, a zwtaszcza sotalol, jako leczenie
pierwszego rzutu u pacjentéw z czesta ektopia lub innego
rodzaju nieutrwalong VA [391]. W niedawnym rejestrze obser-
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wacyjnym nie stwierdzono jednak, aby beta-adrenolityki lub
sotalol ograniczaty wystepowanie VA [390]; w matej kohorcie
pacjentéw bardziej skuteczny pod wzgledem zapobiegania
VA byt amiodaron [390].

W celu identyfikacji obszaréw zastepowania miesnia
sercowego przez tkanke widknista i ttuszczowa oraz uzyskania
informacji utatwiajacych przezcewnikowa ablacje VA mozna
wykorzystywac inwazyjne EPS z mapowaniem potencjatow
[202, 207, 392, 402]. Dorazne wygaszenie VT jest czesciej
skuteczne u pacjentéw, u ktérych stwierdza sie tylko jedna lub
kilka przewazajacych morfologii zespotéw QRS podczas VT,
a ablacja nasierdziowa moze zwieksza¢ skuteczno$¢ zabiegéw.
Poniewaz ani leki antyarytmiczne, ani ablacja przezcewni-
kowa nie zapewniaja wystarczajacej ochrony przed SCD, to
ablacje nalezy wykorzystywac w celu zmniejszenia czestosci
epizodéw arytmii, a nie z zamiarem poprawy rokowania.

7.3.3.2. Ograniczenie wysilku fizycznego

Wyczynowy trening wytrzymatoéciowy powoduje praw-
dopodobnie nasilenie fenotypu ARVC [81, 403]. Dlatego
zaleca sie unikanie intensywnego treningu wytrzymatoscio-
wego, mimo ze nie ma kontrolowanych badan, w ktérych
potwierdzono by korzystne efekty takiego postepowania.
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7.3.3.3. Implantowane kardiowertery-defibrylatory

Wiekszos¢ badan dotyczacych stratyfikacji ryzyka
i leczenia za pomoca ICD jest retrospektywna i obejmuje
wyselekcjonowane i stosunkowo mate kohorty wysokiego
ryzyka rekrutowane w pojedynczych osrodkach. Wiele badar
dostarcza réwniez niewielu informacji na temat wskazar do
wszczepienia ICD. W niedawnym przegladzie systematycz-
nym (24 badania) i metaanalizie (18 badan) obejmujacej
610 pacjentéw obserwowanych przez srednio 3,8 roku [387]
roczna czesto$¢ uzasadnionych interwencji ICD wyniosta
9,5%. Trudnosci z wprowadzeniem elektrody ICD wystapity
w 18,4% przypadkéw, a nieprawidtowe funkcjonowanie elek-
trody, zakazenie oraz przemieszczenie elektrody stwierdzono
w odpowiednio 9,8%, 1,4% i 3,3% przypadkéw. Roczna
czestos¢ nieuzasadnionych interwencji ICD wyniosta 3,7%.

Ryzyko SCD jest najwyzsze (do 10%/rok) u pacjentow
z wywiadami zresuscytowanego nagfego zatrzymania kraze-
nia, Zle tolerowanego VT oraz omdlenia i w tej grupie zaleca
sie wszczepienie ICD [387]. Do innych czynnikéw ryzyka SCD
lub uzasadnionego wytadowania ICD stwierdzanych w réz-
nych kohortach nalezaty: udokumentowany utrwalony VT,
niewyjasnione omdlenie, czesty NSVT, przedwczesny nagly
zgon w wywiadach rodzinnych, rozlegle zajecie RV, znacz-
ne poszerzenie zespofu QRS, p6ézne wzmocnienie w CMR
z uzyciem gadolinu (wlacznie z zajeciem LV), dysfunkcja LV
oraz wywotanie VT podczas EPS [113, 114, 387, 389, 395,
404-406]. Ztozona lub dwugenowa heterozygotycznos¢ wy-
stepuje u > 10% nosicieli mutacji genéw biatek desmosomal-
nych, ktére sa przyczyna ARVC, i moze by¢ czynnikiem ryzyka
powaznych incydentéw arytmicznych i SCD [407]. Poniewaz
badania, w ktérych oceniano rokowanie w ARVC, sa tak zréz-
nicowane, to sformufowanie zalecen dotyczacych stosowania
ICD w celu prewencji pierwotnej jest trudne. Na podstawie
dostepnych danych uwaza sie zgodnie, Ze wszczepienie ICD
nalezy rozwazac u pacjentéw z niewyjasnionym omdleniem.
U pacjentéw bez omdlenia w wywiadach wszczepienie ICD
mozna rozwazy¢ po dokonaniu szczegbtowej oceny klinicz-
nej, uwzgledniajacej wywiady rodzinne, ciezkos¢ dysfunkcji
RV i LV, dozywotnie ryzyko powiktar oraz wptyw ICD na styl
zycia, status spoteczno-ekonomiczny oraz psychologiczne
aspekty zdrowia.

7.4. KARDIOMIOPATIE NACIEKOWE
7.4.1. Amyloidoza serca

Dwoma gtéwnymi typami amyloidozy serca sa amyloido-
za taicuchéw lekkich, spowodowana odkfadaniem sie mono-
klonalnych taficuchéw lekkich przeciwciat, oraz dziedziczna
amyloidoza transtyretynowa (typu ATTR), w kt6rej w miesniu
sercowym odkfada sie prawidfowa lub zmutowana transtyre-
tyna [413, 414]. Jeszcze catkiem niedawno amyloidoza serca
wiazafa sie z bardzo ztym rokowaniem, poniewaz mediana
przezycia od wystapienia objawéw HF wynosita < 1 rok, ale
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Amyloidoza serca

. . Pismien-
Zalecenia Klasa® | Poziom® i
nictwo*
Nalezy rozwazy¢ wszczepienie lla [408-
ICD u pacjentéw z amyloidoza -412]

tancuchoéw lekkich lub dzie-
dziczng amyloidoza serca typu
ATTR (transtyretynowa) oraz VA
bedaca przyczyna niestabilnosci
hemodynamicznej, u ktérych
mozna oczekiwad przezy-

cia > 1 roku w dobrym stanie
czynnosciowym

ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; VA — arytmia komorowa
*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

postepy w leczeniu amyloidozy fancuchéw lekkich spowo-
dowaly poprawe rokowania [415].

Nawet pofowa wszystkich pacjentow z amyloidoza serca
umiera nagle [413, 416]. Zgon czesto przypisuje sie rozkoja-
rzeniu elektromechanicznemu, ale opisywano przypadki sku-
tecznego przerywania VA za pomocg ICD [408]. Komorowe
zaburzenia rytmu podczas ambulatoryjnego monitorowania
EKG stwierdza sie u > 25% pacjentéw z amyloidoza serca
[409-411], ale wydaje sie, ze ich wystepowanie nie pozwala
przewidywa¢ SCD. Czutymi wskaZnikami zajecia serca sa
zwiekszone stezenia troponin sercowych i N-koncowego
fragmentu (pro)peptydu natriuretycznego typu B, ktére po-
zwalaja przewidywac niepomyslne rokowanie u pacjentow
z amyloidoza taficuchéw lekkich, ale nie ma danych, ktére
wskazywalyby, Zze te biomarkery mozna wykorzystywac¢ do
identyfikacji pacjentéw, ktérzy mogliby odnies¢ korzys¢ z ICD.
Na podstawie tych ograniczonych danych wszczepienie ICD
nalezy rozwaza¢ u pacjentéw z amyloidoza tancuchow lek-
kich lub dziedziczna amyloidoza transtyretynowa, u ktérych
wystepuje utrwalona VA, a oczekiwana dfugos¢ dalszego
zycia > 1 rok. Nie ma wystarczajacych danych, aby sformu-
towac zalecenia dotyczace prewencji pierwotne;j.

7.5. KARDIOMIOPATIA RESTRYKCYJNA

Pojecie kardiomiopatii restrykcyjnej odnosi sie do serca
z restrykcja naptywu, prawidtowa lub zmniejszona objetoscia
rozkurczowa jednej lub obu komér, prawidfowa lub zmniej-
szong objetoscia skurczowa oraz prawidfowa gruboscia Scian
komor. Kardiomiopatia restrykcyjna jest najrzadsza z kardio-
miopatii, wywotywanga przez szereg choréb genetycznych
i nabytych [412]. W spofeczeristwach zachodnich najczestsza
przyczyna u 0séb dorostych jest amyloidoza, a nastepne miejsca
pod wzgledem czestosci wystepowania zajmuja mutacje genéw
kodujacych biatka sarkomeréw i choroby metaboliczne [421].
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Kardiomiopatia restrykcyjna
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Zaleca sie wszczepienie ICD [412,
w celu obnizenia ryzyka SCD 417-420]

u pacjentéw z kardiomiopatia
restrykcyjna oraz VA bedaca
przyczyna niestabilnosci hemo-
dynamicznej, u ktérych mozna
oczekiwac przezycia > 1 roku

w dobrym stanie czynnosciowym

ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; SCD — nagty zgon sercowy;
VA — arytmia komorowa

*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

U pacjentéw z kardiomiopatia restrykcyjna typowo wy-
stepuja objawy podmiotowe i przedmiotowe obukomorowej
HF, a rozpoznania dokonuje sie na podstawie charaktery-
stycznych cech stwierdzonych w nieinwazyjnych badaniach
serca oraz cewnikowaniu serca. Kardiomiopatia restrykcyjna
wiaze sie ze zlym dfugoterminowym rokowaniem. U dzieci
przezycie roczne, 2-letnie i 5-letnie wynosi odpowiednio
82%, 80% i 68% [417-420], a przezycie bez transplantag;ji
odpowiednio — 48%, 34% i 22%. W odniesieniu do oséb do-
rostych dostepnych jest mniej danych, ale podawana 5-letnia
przezywalnosc¢ jest podobna. Czynniki ryzyka zgonu z dowol-
nej przyczyny obejmuja klase czynnosciowa wedtug NYHA,
wielko$¢ lewego przedsionka oraz pte¢ meska [417-420].
U dzieci ryzyko nagfego zgonu moze by¢ wyzsze, zwtaszcza
w przypadku cech niedokrwienia migsnia sercowego w EKG.

Leczenie kardiomiopatii restrykcyjnej zasadniczo jest
paliatywne. Objawy HF leczy sie diuretykami oraz poprzez
kontrole czestosci rytmu komér w celu optymalizacji na-
petniania LV. U wszystkich pacjentéw z AF nalezy stosowac
leczenie przeciwzakrzepowe. Nie ma prospektywnych danych
na temat profilaktycznego wszczepiania ICD w kardiomiopatii
restrykcyjnej, a wiec u pacjentéw z objawowa utrwalong VA
wskazania do stosowania ICD powinny by¢ podobne jak
u pacjentdéw z innymi chorobami serca, z uwzglednieniem
krétkoterminowego rokowania zwiazanego z HFE. Decyzje
dotyczace prewencji pierwotnej powinny by¢ podejmowa-
ne zaleznie od etiologii kardiomiopatii oraz wystepowania
uznanych czynnikéw ryzyka SCD.

7.6. INNE KARDIOMIOPATIE
7.6.1. Niescalenie miesnia lewej komory

Pojecie niescalenia odnosi sie do obecnosci wyraznego
beleczkowania i glebokich zachytkéw miedzybeleczkowych
w LV i/lub RV, czesto w potaczeniu z cienkq zbitg nasierdziowg
warstwa miesnia sercowego [422]. U niektérych pacjentow
niescalenie wiaze sie z rozstrzenig komory i dysfunkcja
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skurczowa. Niescalenie miesnia LV wystepuje w potaczeniu
z wrodzonymi wadami serca oraz w postaci izolowane;j.
Choroba rodzinna wystepuje u 18-50% oséb dorostych
z izolowanym niescaleniem miesnia LV i najczesciej jest
dziedziczona w sposéb autosomalny dominujacy. Opisano
liczne mutacje genéw kodujacych biatka sarkomeréw lub
biatka uczestniczace w gospodarce wapnia, a takze mutacje
innych genéw zwiazanych z kardiomiopatia, takich jak LMNA,
LDB3 oraz tafazyny [423].

Wielu pacjentéw z niescaleniem miesnia LV jest catko-
wicie bezobjawowych, ale u niektérych obserwuje sie HF,
incydenty zakrzepowo-zatorowe, zaburzenia rytmu serca oraz
SCD. Opisywanymi wskaznikami predykcyjnymi zwiekszonej
Smiertelnosci sq starszy wiek, wymiar koricoworozkurczowy
LV w momencie ujawnienia sie choroby, objawowa HF,
utrwalone lub przetrwate AF, blok odnogi peczka Hisa oraz
wspdtistniejace choroby nerwowo-migsniowe, ale nie ma
zbyt wielu danych wskazujacych na to, ze samo niescalenie
mies$nia LV jest wskazaniem do wszczepienia ICD [422-425].
Podejmujac decyzje dotyczace leczenia za pomoca ICD,
nalezy sie kierowac ciezkoscia dysfunkcji skurczowej LV oraz
wystepowaniem utrwalonej VA wedtug tych samych kryteridw,
co w przypadku DCM (patrz punkt 7.1.).

7.6.2. Kardiomiopatia w przebiegu
choroby Chagasa

Choroba Chagasa jest choroba miesnia sercowego wy-
wotywang przez pasozyt Trypanosoma cruzi. Ocenia sie, ze
na cafym $wiecie jest obecnie zakazonych 8-10 min oséb,
a u 20-40% z nich rozwinie sie przewlekta choroba migsnia
sercowego, czesto po uptywie wielu dekad od poczatkowego
zakazenia. Najwczesniejszymi objawami sa czesto zaburze-
nia przewodzenia, w tym RBBB oraz blok przedniej wiazki
lewej odnogi peczka Hisa, a pdzniej wystepuja odcinkowe
zaburzenia czynnosci skurczowej LV, ztozona VA, dysfunkcja
wezla zatokowego oraz bardziej zaawansowane zaburzenia
przewodzenia. W pdzniejszych stadiach choroby dochodzi do
postepujacej rozstrzeni i dysfunkgji skurczowej LV [426-430].

Kardiomiopatia w przebiegu choroby Chagasa
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Opisywana roczna smiertelno$¢ wsréd pacjentéw z choroba
Chagasa wynosi 0,2-19,2%, co odzwierciedla zréznicowana
charakterystyke réznych badanych populacji. Najbardziej
statymi niezaleznymi wskaznikami predykcyjnymi zgonu sa
dysfunkcja LV, klasa czynnosciowa wedtug NYHA oraz NSVT.
Wzrost ryzyka zwiazany z kombinacjg NSVT i dysfunkcji LV
moze by¢ nawet 15-krotny.

Gtoéwnie dzieki badaniu, ktére przeprowadzili Gali i wsp.
[430], oceniajac efekty stosowania ICD u pacjentéw z cho-
roba Chagasa, uzyskano dowody wskazujace na najwieksze
korzysci u pacjentéw z LVEF < 40%, chociaz u wiekszosci
pacjentéw z ICD odnotowano uzasadnione interwencje
urzadzenia niezaleznie od czynnosci skurczowej LV.

8. Dziedziczne pierwotne zespoty
arytmiczne

8.1. ZESPOL. WYDLUZONEGO ODSTEPU QT
8.1.1. Definicje i epidemiologia

Obecna grupa ekspertéw zmodyfikowata kryteria
diagnostyczne LQTS zaproponowane w stanowisku EHRA
i Heart Rhythm Society [14]. Uznano, ze QTc > 500 ms, za-
proponowany jako warto$¢ progowa dla rozpoznania LQTS
u bezobjawowych pacjentéw bez choroby w wywiadach

Rozpoznanie zespotu wydtuzonego odstepu QT (jezeli nie
ma innych przyczyn wydtuzenia odstepu QT)

X PisSmien-
Zalecenia

nictwo*

Obecna

grupa
eksper-

LQTS rozpoznaje sie na podstawie:
— QTc > 480 ms w powtdrzo-
nym 12-odprowadzeniowym
EKG; lub
— wskaznika prawdopodobien-
stwa LQTS > 3 pkt. [431]
LQTS rozpoznaje sie w przypad-
ku potwierdzonej patogennej
mutacji wywotujacej LQTS nieza-
leznie od dtugosci odstepu QT

téw

Obecna

grupa
eksper-

Elektrokardiograficzne rozpo-
znanie LQTS nalezy rozwazy¢
w przypadku QTc > 460 ms

w powtdrzonym 12-odprowa- téw
dzeniowym EKG u pacjentow
z niewyjasnionym omdleniem,
jezeli nie ma innych przyczyn
wydtuzenia odstepu QT

EKG — elektrokardiogram; LQTS — zespdt wydtuzonego odstepu QT;
QTc — skorygowany odstep QT

*Klasa zalecen

Poziom wiarygodnosci danych
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rodzinnych, jest bardzo konserwatywnym progiem, ktéry
odpowiada dtugosci odstepu QT zwiazanej z duzym ryzykiem
incydentéw arytmicznych w LQTS [1, 67]. W zwiazku z tym
autorzy wytycznych przyjeli, ze rozpoznania klinicznego
dokonuje sie w przypadku QTc > 480 ms lub wskaznika
prawdopodobieristwa LQTS > 3 pkt. [431]. W przypadku
niewyjasnionego omdlenia do rozpoznania wystarcza nato-
miast QTc > 460 ms.

Zespot wydtuzonego odstepu QT charakteryzuje sie
wydtuzeniem odstepu QT i wystepowaniem komorowych
zaburzen rytmu serca, wyzwalanych giéwnie przez akty-
wacje adrenergiczna. Sredni wiek pacjentéw w momencie
ujawnienia sie choroby wynosi 14 lat. Roczna czestos¢ SCD
u pacjentéw z nieleczonym LQTS oszacowano na 0,33%
[67] do 0,9% [432], natomiast u pacjentéw z omdleniem
w wywiadach wynosi ona ok. 5% [432].

Z LQTS powiazano mutacje 13 genéw, w wiekszosci
kodujacych podjednostki kanatéw potasowych, sodowych
lub wapniowych bramkowanych potencjatem. Przesiewowa
diagnostyka genetyczna pozwala na zidentyfikowanie mu-
tacji bedacej przyczyna choroby w 75% przypadkéw LQTS,
a mutacje 3 gtéwnych genéw (KCNQT, KCNH2 i SCN5A)
odpowiadaja za 90% przypadkéw ze zidentyfikowanym
patogennym genotypem [52].

Podtypy LQTS mozna podzieli¢ na nastepujace 3 kategorie:
— LQTS dziedziczony w sposéb autosomalny dominujacy

(zesp6t Romano i Warda, czestos¢ wystepowania 1/2500),

ktory obejmuije typy LQT1-6 oraz LQT9-13 i charaktery-

zuje sie izolowanym wydtuzeniem odstepu QT;
— LQTS dziedziczony w sposéb autosomalny dominujacy

z objawami pozasercowymi. Ta kategoria obejmuje:

e LQT7 (zespdt Andersen i Tawila), w ktérym obserwuje
sie wydtuzenie odstepu QT z wyrazna fala U, wielo-
ksztaftny lub dwukierunkowy VT, dysmorfie twarzy
oraz hiper- lub hipokaliemiczne porazenie okresowe
[433]; oraz

* LQT8 (zespot Timothy’ego), charakteryzujacy sie
wydtuzeniem odstepu QT, syndaktylia, wadami
wrodzonymi serca, zaburzeniami z kregu autyzmu
oraz dysmorfiami;

— LQTS dziedziczony w sposéb autosomalny recesywny

(zespét Jervella i Lange-Nielsena), obejmujacy skrajne

wydtuzenie odstepu QT oraz wrodzona gfuchote.

8.1.2. Stratyfikacja ryzyka i postepowanie
Dokonujac stratyfikacji indywidualnego ryzyka, nalezy
uwzgledni¢ parametry kliniczne, elektrokardiograficzne i ge-
netyczne [67]. U pacjentéw, ktérzy przezyli nagle zatrzymanie
krazenia, ryzyko nawrotu jest duze, nawet jezeli stosuje sie
beta-adrenolityki (14% w ciagu 5 lat leczenia), co przema-
wia za stosowaniem ICD u pacjentéw po zresuscytowanym
naglym zatrzymaniu krazenia [436]. Wystepowanie omdlefi
wiaze sie ze zwiekszonym ryzykiem nagtego zatrzymania kra-
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Stratyfikacja ryzyka i postepowanie w zespole wydtuzonego odstepu QT

Zalecenia

Nastepujgce zmiany stylu zycia zaleca sie u wszystkich pacjentéw z rozpoznaniem LQTS:
a) unikanie lekéw wydtuzajacych odstep QT (http://www.crediblemeds.org)
b

korygowanie zaburzen elektrolitowych (hipokaliemia, hipomagnezemia, hipokalcemia), ktére
moga wystgpi¢ podczas biegunki, wymiotéw oraz standw metabolicznych

¢) unikanie genotypowo swoistych czynnikéw wyzwalajacych zaburzenia rytmu (intensywne pty-
wanie, zwlaszcza w LQTS1, oraz ekspozycja na gtosne dzwieki u pacjentéw z LQTS2)

Zaleca sie beta-adrenolityki u pacjentéw z klinicznym rozpoznaniem LQTS

Zaleca sie wszczepienie ICD w pofgczeniu ze stosowaniem beta-adrenolitykéw u pacjentéw z LQTS,
ktorzy przebyli nagte zatrzymanie krazenia

Nalezy rozwazy¢ beta-adrenolityki u nosicieli mutacji wywotujacych LQTS, u ktérych odstep QT jest
prawidtowy

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD w potaczeniu ze stosowaniem beta-adrenolitykdw u pacjentéw
z LQTS, u ktérych wystapito omdlenie i/lub VT podczas stosowania odpowiedniej dawki beta-adre-

PiSmiennictwo*

[436-438]

nolityku

Nalezy rozwazy¢ odnerwienie wspoétczulne serca u pacjentéw z objawowym LQTS, jezeli:
a) beta-adrenolityki sg nieskuteczne, nietolerowane lub przeciwwskazane

b) leczenie za pomocg ICD jest przeciwwskazane lub pacjent nie wyrazit na nie zgody
¢) u pacjentdw z ICD leczonych beta-adrenolitykiem wystepuija liczne wytadowania ICD

Mozna rozwazy¢ leki blokujace kanaty sodowe (meksyletyna, flekainid lub ranolazyna) jako uzupet-
niajace leczenie w celu skrocenia odstepu QT u pacjentow z LQTS3 i QTc > 500 ms

[441-443]

Mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD w potaczeniu ze stosowaniem beta-adrenolitykéw u bezobja-
wowych nosicieli patogennej mutacji genu KCNH2 lub SCN5A, jezeli QTc > 500 ms

w celu stratyfikacji ryzyka SCD

Nie zaleca sie inwazyjnego badania elektrofizjologicznego z programowana stymulacjg komor

LQTS — zespdt wydtuzonego odstepu QT; QTc — skorygowany odstep QT; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; SCD — nagty zgon sercowy;

VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

®Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

zenia [439, 444]. U kobiet z LQTS obserwuje sie zwiekszone
ryzyko w ciagu 9-miesiecznego okresu po porodzie (zwlaszcza
u kobiet z LQT2) [445]. U pacjentéw z LQT1 i LQT2 umiej-
scowienie i rodzaj mutacji moga sie wiaza¢ z réznym ryzykiem
incydentéw sercowych. Te obserwacje wymagaja jednak dal-
szych badan, zanim bedzie je mozna wykorzysta¢ w praktyce
klinicznej [14]. U bezobjawowych nosicieli patogennych mu-
tacji wystepuje pewne ryzyko incydentéw sercowych, ktére
oszacowano na ok. 10% w okresie od urodzenia do wieku
40 lat i w tej grupie pacjentéw nalezy rozwazyc¢ stosowanie
beta-adrenolitykéw [446].

Profilaktyczne leczenie za pomoca ICD mozna indywidu-
alnie rozwazac u pacjentéw z grupy wysokiego ryzyka, takich
jak kobiety z LQT2 i QTc > 500 ms, pacjenci z QTc > 500 ms
i objawami niestabilnosci elektrycznej oraz pacjenci z charak-
terystyka genetyczna zwiazana z wysokim ryzykiem (nosiciele
2 mutacji, w tym zespotu Jervella i Lange-Nielsena oraz ze-
spotu Timothy’ego).

Nie ma danych, ktére potwierdzatyby jakakolwiek
warto$¢ prognostyczng inwazyjnego EPS z PVS u pacjentow
z LQTS [117].

8.2. ZESPOL KROTKIEGO ODSTEPU QT
8.2.1. Definicje i epidemiologia

Zespot krotkiego odstepu QT charakteryzuje sie skro-
ceniem repolaryzacji serca, co stanowi substrat dla wyste-
powania zagrazajacych zyciu arytmii. Z SQTS powiazano
5 gendéw (KCNH2, KCNQ1, KCNJ2, CACNATC i CACNB2b), ale
przydatnos¢ przesiewowych badan genetycznych pozostaje
mata (w sumie ok. 20% przypadkéw) [119].

Wydaje sie, ze choroba jest wysoce Smiertelna we wszyst-
kich grupach wiekowych, wiacznie z dzie¢mi w pierwszych
miesigcach zycia, a prawdopodobienistwo wystapienia pierw-
szego nagfego zatrzymania krazenia przed osiggnieciem wieku
40 lat > 40% [119, 447]. Biorac pod uwage mata liczebnos¢
populacji w dotychczasowych badaniach, duza $miertelnos¢
moze czeSciowo odzwierciedla¢ blad zgtaszalnosci zwigzany
z niedostatecznym wykrywaniem SQTS u bezobjawowych pa-
cjentow.

8.2.2. Stratyfikacja ryzyka i postepowanie
U pacjentéw z SQTS, ktérzy przezyli incydent nagtego
zatrzymania krazenia, nalezy stosowac ICD w celu prewencji
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Rozpoznanie zespotu krétkiego odstepu QT

. . Pismien-
Zalecenia Klasa® | Poziom® )
nictwo*
SQTS rozpoznaje sie, jezeli QTc Obecna
wynosi < 340 ms grupa
eksper-
téw
Nalezy rozwazy¢ SQTS w przy- Obecna
padku QTc < 360 ms oraz jedne- grupa
go lub wiecej z ponizszych: eksper-
a) potwierdzona mutacja tow

patogenna
b) SQTS w wywiadach rodzinnych
¢) nagly zgon w wieku < 40 lat
w wywiadach rodzinnych
przebyty epizod VT/VF u oso-
by bez choroby serca

2

SQTS — zespot krétkiego odstepu QT; QTc — skorygowany odstep QT;
VF — migotanie komor; VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

®Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

Stratyfikacja ryzyka i postepowanie w zespole kréotkiego
odstepu QT

X X Pismien-
Zalecenia Klasa® | Poziom® )
nictwo*

Zaleca sie wszczepienie ICD u pa- [119,
cjentéw z rozpoznaniem SQTS: 447]
a) ktérzy przezyli incydent

zresuscytowanego nagte-

go zatrzymania krazenia;

oraz/lub
b) u ktérych udokumentowano

samoistny utrwalony VT
Mozna rozwazy¢ chinidyne lub [118,
sotalol u pacjentéw z rozpozna- 448]
niem SQTS, ktérzy kwalifikowa-
liby sie do wszczepienia ICD, ale
wystepuje u nich przeciwwskaza-
nie do wszczepienia ICD lub nie
zgadzaja sie na takie leczenie
Mozna rozwazy¢ chinidyne lub [118,
sotalol u bezobjawowych pacjen- 448]
téw z rozpoznaniem SQTS oraz
SCD w wywiadach rodzinnych
Nie zaleca sie inwazyjnego bada- [118,
nia elektrofizjologicznego z pro- 119]
gramowang stymulacjg komor
w celu stratyfikacji ryzyka SCD

SQTS — zespdt krétkiego odstepu QT; ICD — implantowany kardiowerter-
-defibrylator; SCD — nagty zgon sercowy; VT — czestoskurcz komorowy
*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajgce zalecenia

wtornej, poniewaz czestos¢ wystepowania nawrotéw naglego
zatrzymania krazenia oszacowano na 10% rocznie [119].

Optymalna strategia pierwotnej prewencji nagtego za-
trzymania krazenia w SQTS jest niejasna ze wzgledu na brak
niezaleznych czynnikéw ryzyka nagfego zatrzymania krazenia,
wiacznie z omdleniem [119]. Nie ma danych, ktére pozwolity-
by oceni¢ ilosciowo ryzyko incydentéw arytmicznych podczas
wyczynowej aktywnosci sportowej u pacjentéw z SQTS.

Wszczepienie ICD mozna rozwazac indywidualnie u pa-
cjentdéw z SQTS i silnymi wywiadami rodzinnymi w kierunku
SCD oraz skréceniem QTc przynajmniej u niektorych pacjen-
téw, ale nie ma wystarczajacych danych, aby sformutowac
ogoblne zalecenia [14].

Doniesienia dotyczace matych kohort pacjentow
wskazuja, ze leczenie chinidyng moze zwieksza¢ QTc i, by¢
moze, ogranicza¢ wystepowanie incydentéw arytmicznych.
U pacjentéw otrzymujacych chinidyne nalezy uwaznie moni-
torowac wydtuzenie odstepu QT i wystepowanie incydentéw
proarytmii [118, 448]. Stosowanie chinidyny mozna rozwazy¢
u 0sob, ktére przezyly incydent nagtego zatrzymania krazenia
i kwalifikowatyby sie do wszczepienia ICD, ale wystepuje
u nich przeciwwskazanie do leczenia za pomoca ICD lub nie
zgadzajq sie na wszczepienie urzadzenia [118, 448].

Dotychczas nie ma danych, ktére przemawiatyby za rola
PVS w przewidywaniu incydentéw arytmicznych.

8.3. ZESPOL BRUGADOW
8.3.1. Definicje i epidemiologia

Wydaje sie, ze czestos¢ wystepowania zespotu Bruga-
doéw w krajach Azji Potudniowo-Wschodniej jest wieksza niz
w krajach zachodnich. Czesto$¢ wystepowania tego zespotu
wynosi od 1/1000 do 1/10 000 [449].

Rozpoznanie zespotu Brugadow

. . Pismien-
Zalecenia Klasa? | Poziom® .
nictwo*
Zespot Brugaddw rozpoznaje Obecna
sie u pacjentdw z uniesieniem grupa
odcinka ST > 2 mm o morfo- eksper-
logii typu 1 w 1 lub wiekszej tow

liczbie odprowadzen sposréd
prawokomorowych odprowa-
dzen V, i/lub V, w i, Il lub IV
przestrzeni miedzyzebrowej,
wystepujgcym samoistnie lub po
probie prowokacyjnej z uzyciem
dozylnie podanego leku blokuja-
cego kanaty sodowe (takiego jak
ajmalina, flekainid, prokainamid
lub pilsikainid)

*Klasa zalecen
bPoziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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Stratyfikacja ryzyka i postepowanie w zespole Brugadow

Zalecenia

PisSmiennictwo*

wadzeniach przedsercowych (http://www.brugadadrugs.org)
b) unikanie nadmiernego spozycia alkoholu i duzych positkéw

Nastepujace zmiany stylu zycia zaleca sie u wszystkich pacjentdéw z rozpoznaniem zespotu Brugadow:
a) unikanie lekéw, ktére moga powodowac uniesienie odcinka ST w prawokomorowych odpro-

¢) niezwtoczne leczenie kazdej gorgczki lekami przeciwgoraczkowymi

Obecna grupa

ekspertow

b) u ktérych udokumentowano samoistny utrwalony VT

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z rozpoznaniem zespotu Brugadéw:
a) ktdrzy przezyli incydent zresuscytowanego nagtego zatrzymania krazenia; oraz/lub

zmianami typu 1 w EKG oraz omdleniem w wywiadach

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentow z samoistnie wystepujgcymi diagnostycznymi

z zespotem Brugaddw

Nalezy rozwazy¢ chinidyne lub izoproterenol w celu leczenia burz elektrycznych u pacjentdw

Nalezy rozwazy¢ chinidyne u pacjentéw, ktorzy kwalifikowaliby sie do wszczepienia ICD, ale wyste-
puje u nich przeciwwskazanie do wszczepienia ICD lub nie zgadzaja sie na takie leczenie, a takze
u pacjentéw wymagajacych leczenia z powodu nadkomorowych zaburzen rytmu

w 2 miejscach

Mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentdw z rozpoznaniem zespotu Brugaddw, u ktérych
wystapito VF podczas programowanej stymulacji komér 2 lub 3 pobudzeniami dodatkowymi

krotnych uzasadnionych wytadowan ICD

Mozna rozwazyc¢ ablacje przezcewnikowa u pacjentéw z wywiadami burz elektrycznych lub wielo-

[201, 455]

EKG — elektrokardiogram; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen
°Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

Zespo6t Brugadow jest dziedziczony jako cecha dominujaca
i charakteryzuije sie penetracjq zalezna od wieku i pfci. Objawy
kliniczne choroby sg czestsze u 0séb dorostych, a u mezczyzn
wystepuja 8-krotnie czesciej niz u kobiet [450]. Czestoskurcz
komorowy wystepuje w $rednim wieku 41 = 15 lat, ale
moze sie ujawni¢ w dowolnym wieku, zwykle w spoczynku
lub podczas snu [451]. Czynniki wyzwalajacymi, ktére moga
spowodowac wystapienie zmian typu 1 w EKG i sprzyjac¢ VF,
sq goraczka, nadmierne spozycie alkoholu oraz duze positki.

W niedawnej metaanalizie czestos¢ wystepowania in-
cydentéw arytmicznych (utrwalony VT lub VF, uzasadniona
interwencja ICD lub nagly zgon) u pacjentéw z zespotem
Brugadow wyniosta 13,5% rocznie w przypadku oséb po
przebytym nagtym zatrzymaniu krazenia, 3,2% rocznie
u pacjentéw z omdleniem w wywiadach oraz 1% rocznie
u pacjentéw bez objawdw [452].

Z zespotem Brugaddw powigzano > 12 gendw, ale muta-
cje tylko 2 z nich (SCN5A i CACNTAC) wystepuja u > 5% pa-
cjentéw ze zidentyfikowanym patogennym genotypem [52].
Wyniki przesiewowych badan genetycznych nie maja obecnie
znaczenia dla oceny rokowania i nie wptywaja na leczenie.

8.3.2. Stratyfikacja ryzyka i postepowanie
Jedynym leczeniem, ktére obniza ryzyko SCD w zespo-
le Brugadéw, jest ICD i dlatego jego wszczepienie zaleca

www.kardiologiapolska.pl

sie u pacjentéw z udokumentowanym VT lub VF, a takze
u pacjentéw z samoistnie wystepujacymi zmianami typu
1 w EKG oraz omdleniem w wywiadach [14, 451]. Wartos¢
prognostyczna PVS jest przedmiotem dyskusji, a w wiekszosci
badan klinicznych nie potwierdzono mozliwosci przewidywa-
nia na tej podstawie ani wystepowania, ani niewystepowania
incydentdw sercowych w trakcie dalszej obserwacji [14, 456].
Jako leczenie prewencyjne u pacjentéw z zespotem Brugadéw
zaproponowano stosowanie chinidyny, poniewaz uzyskano
dane wskazujace na to, ze lek ten zmniejsza mozliwos¢ wy-
wotania VF podczas badania elektrofizjologicznego, ale nie ma
danych, ktére potwierdzityby, ze chinidyna obniza ryzyko SCD.
Ostatnio wysunieto przypuszczenie, ze nasierdziowa ablacja
przezcewnikowa nad przednig czescia RVOT moze zapo-
biega¢ burzom elektrycznym u pacjentéw z nawracajacymi
epizodami, ale te dane wymagaja potwierdzenia, zanim mozna
je bedzie wykorzysta¢ w ogélnej praktyce klinicznej [455].

8.4. KATECHOLAMINERGICZNY
WIELOKSZTAETNY CZESTOSKURCZ
KOMOROWY

8.4.1. Definicje i epidemiologia
Katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz

komorowy jest rzadka dziedziczng choroba arytmogenna

charakteryzujaca sie wystepowaniem dwukierunkowego
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i wieloksztattnego VT wywotywanego przez aktywacje ad-
renergiczng. Czestos¢ wystepowania CPVT oszacowano na
1/10 000 [14].

Rozpoznanie katecholaminergicznego wieloksztattnego
czestoskurczu komorowego

X 5 Pismien-

Zalecenia Klasa® | PoziomP i
nictwo*

CPVT rozpoznaje sie w przypad- [14,52,
ku strukturalnie prawidfowego 457]
serca, prawidtowego EKG oraz
dwukierunkowego lub wielo-
ksztattnego VT wywotywanego
przez wysitek fizyczny lub emocje
CPVT rozpoznaje sie u pacjen- [14,52]

téw, ktdrzy sg nosicielami pato-
gennej(-ych) mutacji w genach
RyR2 lub CASQ2

CPVT — katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy;
EKG — elektrokardiogram; VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

Poznano 2 genetyczne podtypy CPVT — wariant dziedzi-
czony w spos6b dominujacy, spowodowany mutacjami genu
kodujacego sercowy receptor rianodynowy (RyR2), oraz rzadki
wariant dziedziczony w sposéb recesywny, wywotywany
przez mutacje genu kalsekwestryny sercowej (CASQ2) [52].
U pacjentéw z charakterystyka kliniczng podobng do CPVT
zidentyfikowano mutacje innych genéw, takich jak KC/N2,
Ank2, TRDN i CALM1, ale obecnie nie jest jasne, czy sa to
fenokopie CPVT [14].

Objawy kliniczne CPVT wystepuja zwykle w 3. dekadzie
zycia i wywoluje je aktywnos¢ fizyczna lub stres emocjonalny
[458]. Rozpoznanie jest trudne, poniewaz u pacjentéw z CPVT
elektrokardiogram i echokardiogram sa prawidtowe, a wiec
w celu ustalenia rozpoznania zaleca sie probe wysitkowa, pod-
czas ktorej zostaja wywotane przedsionkowe zaburzenia rytmu
lub VA (dwukierunkowy lub wieloksztattny VT) [14]. Zapropo-
nowano roéwniez stosowanie wlewu katecholamin, ale czutosci
tego testu nie ustalono jednoznacznie [14, 4591, a wiec autorzy
wytycznych nie sformutowali zalecenia dotyczacego tej kwestii.

8.4.2. Stratyfikacja ryzyka i postepowanie
Niezaleznymi wskaznikami predykcyjnymi incydentow
arytmicznych sa: rozpoznanie w dzieciristwie, niestosowanie

Stratyfikacja ryzyka i postepowanie w katecholaminergicznym wieloksztattnym czestoskurczu komorowym

Zalecenia

Pismiennictwo*

U wszystkich pacjentdéw z rozpoznaniem CPVT zaleca sie nastepujace zmiany stylu zycia: unikanie
sportéw wyczynowych, znacznych wysitkéw fizycznych i stresujgcego otoczenia

Obecna grupa

ekspertow

Zaleca sie beta-adrenolityki u wszystkich pacjentdw z klinicznym rozpoznaniem CPVT na podstawie
udokumentowanych samoistnych lub indukowanych przez stres komorowych zaburzen rytmu

[458, 460]

kierunkowy VT

Zaleca sie wszczepienie ICD w potfaczeniu ze stosowaniem beta-adrenolitykdw, z flekainidem lub
bez tego leku, u pacjentéw z rozpoznaniem CPVT, u ktérych mimo optymalnego leczenia zacho-
wawczego wystapity nagte zatrzymanie krazenia, nawracajace omdlenia lub wieloksztattny/dwu-

[458, 461]

Nalezy rozwazy¢ leczenie beta-adrenolitykami u cztonkéw rodzin, u ktérych wyniki badan gene-
tycznych sg dodatnie, nawet w przypadku negatywnego wyniku préby wysitkowe.

[461, 462]

niedostepne lub pacjent nie zgadza sie na takie leczenie

Nalezy rozwazy¢ flekainid w potaczeniu z beta-adrenolitykami u pacjentdw z rozpoznaniem CPVT, lla
u ktorych w trakcie leczenia beta-adrenolitykiem wystapity nawracajace omdlenia lub wielo-
ksztattny/dwukierunkowy VT, jezeli wszczepienie ICD wigze sie z ryzykiem, jest przeciwwskazane,

Nalezy rozwazy¢ flekainid w potgczeniu z beta-adrenolitykami u pacjentow z rozpoznaniem CPVT, lla
ktérym wszczepiono ICD, w celu zmniejszenia czestosci wystepowania uzasadnionych wytadowarn ICD

Mozna rozwazy¢ odnerwienie wspodfczulne serca u pacjentdw z rozpoznaniem CPVT, u ktdrych
w trakcie stosowania beta-adrenolityku lub beta-adrenolityku i flekainidu wystgpity nawracajace
omdlenia, wieloksztattny/dwukierunkowy VT lub kilka uzasadnionych wytadowan ICD, a takze
u pacjentéw, u ktérych beta-adrenolityki nie s tolerowane lub s3 przeciwwskazane

[464, 465]

w celu stratyfikacji ryzyka SCD

Nie zaleca sie inwazyjnego badania elektrofizjologicznego z programowana stymulacja komor

CPVT — katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; SCD — nagty zgon sercowy;

VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajgce zalecenia
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beta-adrenolityku oraz utrzymywanie sie ztozonych arytmii
podczas proby wysitkowej wykonanej w trakcie leczenia
beta-adrenolitykiem w petnej dawce [461].

W wiekszosci osrodkéw referencyjnych stosuje sie nado-
lol, chociaz nie ma poréwnawczych danych na temat réznych
beta-adrenolitykéw.

Leczenie pierwszego rzutu u pacjentéw z CPVT obejmuje
ograniczenie wysitkow fizycznych oraz stosowanie beta-
-adrenolitykow niewykazujacych wewnetrznej aktywnosci
sympatykomimetycznej [14].

Wstepne dane wskazuja, ze flekainid istotnie zmniejsza
nasilenie VA u ograniczonej liczby pacjentéw z CPVT i po-
winien by¢ rozwazany jako pierwszy lek dotaczany do beta-
-adrenolitykow, gdy kontrola arytmii jest niepetna [462, 463].
Wydaje sie, Ze odnerwienie wspétczulne serca jest w pewnym
stopniu skuteczne w leczeniu pacjentéw z CPVT, ktérzy nie
toleruja beta-adrenolitykéw, ale w celu ilociowej oceny
skutecznosci tej metody potrzeba wiecej danych i dfuzszego
czasu obserwacji [464, 465]. U pacjentdw, ktorzy przezyli
nagle zatrzymanie krazenia, nalezy stosowa¢ beta-adrenoli-
tyki i ICD, a takze rozwazy¢ flekainid, jezeli kontrola arytmii
podczas proby wysitkowej jest niepetna [14]. Wszczepienie
ICD nalezy rozwazy¢ réwniez u pacjentéw z CPVT, ktorzy nie
odpowiadaja na beta-adrenolityki i flekainid [14]. Implanto-
wany kardiowerter-defibrylator nalezy programowac z dtugimi
opdznieniami przed wytadowaniem, poniewaz bolesne wy-
tadowanie moze zwieksza¢ napiecie wspéfczulne i wyzwala¢
kolejne zaburzenia rytmu, co prowadzi do zfosliwego cyklu
wyfadowan ICD, a nawet zgonu [466].

Programowana stymulacja komér nie ma wartosci dia-
gnostycznej ani prognostycznej w CPVT, poniewaz ani dwu-
kierunkowy, ani wieloksztaftny VT nie daje sie wywotac [14].

8.5. ZESPOL. WCZESNEJ REPOLARYZAC]I
8.5.1. Definicje i epidemiologia

Obraz elektrokardiograficzny wczesnej repolaryzacji
w odprowadzeniach znad $ciany dolnej i/lub bocznej wigzat
sie z idiopatycznym VF w badaniach kliniczno-kontrolnych
[467, 468]. Ze wzgledu na duza czestos¢ wystepowania
obrazu wczesnej repolaryzacji w populacji ogdlnej rozsadne
wydaje sie, aby ,zesp6t wezesnej repolaryzacji” rozpoznawac
tylko u pacjentéw zresuscytowanych po udokumentowanym
epizodzie idiopatycznego VF i/lub wieloksztattnego VT.

Podloze genetyczne wczesnej repolaryzacji w wielu
przypadkach jest prawdopodobnie poligenowe. Nie ma
jednoznacznych dowodéw dziedzicznosci zespotu wcze-
snej repolaryzacji.

Biorac pod uwage niepewno$¢ interpretacji obrazu
wczesnej repolaryzacji jako wskaznika predykcyjnego SCD,
obecna grupa ekspertéw zdecydowata, ze obecnie nie ma
wystarczajacych dowodéw, aby sformutowac zalecenia do-
tyczace postepowania w tym stanie.

9. Zaburzenia rytmu serca u dzieci
i wrodzone wady serca

9.1. LECZENIE KOMOROWYCH ZABURZEN
RYTMU U DZIECI ZE STRUKTURALNIE
PRAWIDEOWYM SERCEM
U dzieci komorowe zaburzenia rytmu moga wystepowac

we wrodzonych wadach serca, dziedzicznych kanafopatiach

i kardiomiopatiach, zapaleniu migsnia sercowego i guzach

serca (miesniaki poprzecznie prazkowane u noworodkéw),

a takze w strukturalnie prawidfowym sercu. U zasadniczo

zdrowych dzieci izolowane jednoksztattne PVC sg bardzo

czeste, zwlaszcza u niemowlat (20%) i nastolatkéw (20-35%).

Pochodzg one gféwnie z RVOT. Jezeli PVC sa bardzo czeste

(5-10% wszystkich pobudzen) lub bardziej ztozone, to zale-

ca sie ocene kardiologiczna, wiacznie z CMR i wywiadami

rodzinnymi, w celu wykluczenia dziedzicznych kanatopatii

i kardiomiopatii. Zaleca sie dalsza obserwacje w kierunku

rozwoju dysfunkgji LV, nieutrwalonego lub utrwalonego VT

oraz kardiomiopatii, ktére wystepuja rzadko. Leczenie zacho-
wawcze lub ablacja przezcewnikowa sa rzadko wskazane,
poniewaz wiekszos¢ dzieci pozostaje bezobjawowa, a PVC
czesto z czasem ustepuja [469, 470, 477-480]. U zdrowych
noworodkéw i niemowlat stwierdza sie niekiedy przyspie-
szony rytm komorowy, zwykle jako przypadkowe znalezisko.

Jest to tagodna arytmia i, podobnie jak PVC u niemowlat,

zwykle ustepuje bez leczenia w 1. rz. [481]. Zapadalnos¢ na

utrwalony VT w ogélnej populacji pediatrycznej oceniono
na 1/100 000 w ciagu 10 lat. Czestos¢ wystepowania nie-
utrwalonego i utrwalonego VT réwniez jest mata i wynosi

2-8/100 000 dzieci w wieku szkolnym [482, 483].
Idiopatyczny VT wystepuje w wiekszosci przypadkow

po raz pierwszy u starszych dzieci i nastolatkéw, a miejsca

jego pochodzenia sa podobne jak u 0séb dorostych (RVOT,

LVOT oraz ptatki zastawki aortalnej). Rzadziej wystepuje cze-

stoskurcz wiazkowy (peczkowy) z LV wrazliwy na werapamil

[471-474]. Ustawiczny VT, czesto pochodzacy z LV, wiaze

sie z wewnatrzsercowymi hamartoma w niemowlectwie. Te

czestoskurcze czesto prowadza do HF i wiaza sie z istotng

Smiertelnoscia mimo intensywnej farmakoterapii, ablacji

przezcewnikowej, a nawet leczenia chirurgicznego [484].

Wieloksztaftny VT lub wieloogniskowe PVC rzadko wystepuja

u dzieci z prawidtowym sercem i zwykle wiaza sie z dziedzicz-

nymi kanafopatiami lub kardiomiopatiami, strukturalnymi lub

zapalnymi chorobami serca badz tez zaburzeniami metabo-
licznymi lub toksykologicznymi.

U starszych dzieci zalecenia dotyczace leczenia idiopa-
tycznego VT sa podobne jak u 0séb dorostych. U mfodszych
dzieci badania dotyczace skutecznosci i bezpieczenstwa
farmakoterapii idiopatycznego VT sa ograniczone gtéwnie do
beta-adrenolitykéw i werapamilu, natomiast mniej danych
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Leczenie komorowych zaburzen rytmu u dzieci ze strukturalnie prawidtowym sercem

Zalecenia

iSmiennictwo*

komorowym i prawidtowg czynnoscig komor obserwowad bez leczenia

Zaleca sie, aby bezobjawowe dzieci z czestymi izolowanymi PVC lub przyspieszonym rytmem

[469, 470]

uwaza sie za przyczyne dysfunkcji komory

Zaleca sie leczenie zachowawcze lub ablacje przezcewnikowa u dzieci z czestymi PVC lub VT, ktére

Obecna grupa
ekspertow

wym z LV wrazliwym na werapamil

Nalezy rozwazy¢ ablacje przezcewnikowa, jezeli leczenie zachowawcze jest nieskuteczne lub niepo-
zadane u objawowych dzieci z idiopatycznym VT lub PVC z RVOT badz czestoskurczem peczko-

[471-474]

zastawki aortalnej lub nasierdzia

Nalezy rozwazy¢ ablacje przezcewnikowa w wykonaniu doswiadczonych operatoréw w przypadku
niepowodzenia leczenia zachowawczego lub jako leczenie alternatywne w stosunku do przewle-
ktego leczenia zachowawczego u objawowych dzieci z idiopatycznym VT/PVC z LVOT, ptatkéw

(473, 474]

-adrenolitykéw lub werapamilu u dzieci z VT z drogi odptywu

Nalezy rozwazy¢ leki blokujace kanaty sodowe (klasy IC) jako alternatywne w stosunku do beta-

Nie zaleca sie ablacji przezcewnikowej u dzieci w wieku < 5 lat z wyjatkiem sytuacji, w ktorych
wczesniejsze leczenie zachowawcze zawiodto lub gdy VT jest nietolerowany hemodynamicznie

Nie zaleca sie stosowania werapamilu u dzieci w wieku < 1. rz.

LV — lewa komora; LVOT — droga odptywu z lewej komory; PVC — przedwczesne pobudzenia komorowe; RVOT — droga odptywu z prawej komory;

VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

jest dostepnych na temat lekéw hamujacych kanaty sodowe
(klasa 1C) oraz lekéw klasy 11l [471, 472]. U dzieci w wie-
ku < 1.rz. nalezy unika¢ dozylnego podawania werapamilu,
poniewaz lek ten moze by¢ przyczyna ostrej dekompensacji
hemodynamicznej [476].

U matych dzieci powiktania ablacji przezcewnikowej
wydaja sie czestsze, a ponadto istniejg obawy o konsekwencje
w fazie dalszego wzrostu po wywotaniu uszkodzen termo-
ablacyjnych lub krwioablacyjnych w migsniu sercowym [475,
485-487]. Idiopatyczny VT i zlozone PVC u dzieci zwykle
ustepuja samoistnie w ciggu miesiecy do lat [471]. Dlatego
w tej grupie wiekowej ablacja przezcewnikowa, wiacznie
z ablacja ,prostego” VT z RVOT, jest wskazana tylko jako
leczenie drugiego rzutu i powinna by¢ wykonywana w do-
Swiadczonych osrodkach.

9.2. NAGLY ZGON SERCOWY I KOMOROWE

ZABURZENIA RYTMU U PACJENTOW

Z WRODZONYMI WADAMI SERCA

Wrodzone wady serca sa najczestszymi wadami wro-
dzonymi, o zapadalnosci 700-800/100 000 zywych urodzen
[499]. Pacjenci z wrodzonymi wadami serca sa niejednorodna
grupa, w ktérej oczekiwana dfugos¢ zycia ulegta znacznej po-
prawie dzieki postepom diagnostyki i leczenia chirurgicznego.
Wiekszos¢ pacjentéw z wrodzonymi wadami serca dozywa
do wieku dorostego [500]. Mimo tych sukceséw w nastep-
stwie naprawy wrodzonej wady serca w dziecifstwie czesto
dochodzi do rozwoju HF i zaburzer rytmu serca, ktére moga

852

by¢ przyczyna p6znej Smiertelnosci z przyczyn sercowych
u mtodych dorostych.

Czestos¢ wystepowania SCD w catej populacji pacjentow
z wrodzonymi wadami serca jest mata (0,09%/rok), ale wiek-
sza niz w dobranej pod wzgledem wieku grupie kontrolnej
[501]. Ryzyko SCD zalezy od wieku i zwieksza sie stopniowo
po 2. dekadzie zycia. Dotychczas nie przeprowadzono zad-
nych randomizowanych préb klinicznych w celu okreslenia
czynnikéw ryzyka SCD lub korzysci z prewencji pierwotne;.
W badaniach retrospektywnych wykazano, ze SCD odpowia-
da za 14-26% wszystkich zgonéw po poczatkowej naprawie
[497, 501-503]. W duzym badaniu obejmujacym osoby
doroste z r6znymi wrodzonymi wadami serca SCD zwiazany
z zaburzeniami rytmu serca wystapit u 14% z nich, najcze-
Sciej w spoczynku i nie dotyczyt tylko pacjentéw z ciezkimi
wadami. W tym badaniu czynniki ryzyka SCD byty podobne
jak w przypadku kardiomiopatii niedokrwiennej i obejmowaty
czestoskurcz nadkomorowy, dysfunkcje komory zaopatrujacej
krazenie systemowe lub ptucne oraz poszerzenie zespotu
QRS [497].

Wrodzonymi wadami serca zwiazanymi z najwyzszym
ryzykiem SCD sa tetralogia Fallota, (skorygowane) przetozenie
wielkich pni tetniczych, wady zwiazane z uposledzeniem od-
ptywu krwi z lewej pofowy serca oraz serce jednokomorowe
[497, 501-503]. Wiekszos¢ badan dotyczacych oceny ryzyka
przeprowadzono u pacjentéw z tetralogia Fallota, wykazujac
ryzyko SCD wynoszace 2-3% na dekade i zwiekszajace sie
pézno po operacji korekcji wady [495, 501, 504]. Mimo ze
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Prewencja nagtego zgonu sercowego i leczenie komorowych zaburzen rytmu u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca

Zalecenia Klasa® | Poziom® | PiSmiennictwo*
Po dokonaniu oceny w celu okredlenia przyczyny zdarzenia oraz wykluczenia odwracalnych [488-491]
przyczyn zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca, ktorzy przezyli

incydent zresuscytowanego nagtego zatrzymania krazenia

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca i objawowym utrwalonym [488-492]
VT, u ktérych dokonano oceny hemodynamicznej i elektrofizjologicznej

Zaleca sie ablacje przezcewnikowa jako leczenie dodatkowe lub alternatywne w stosunku do ICD [492]

u pacjentdw z wrodzonymi wadami serca i nawracajacym jednoksztattnym VT lub uzasadnionymi

interwencjami ICD, ktérym nie mozna zaradzi¢ przez przeprogramowanie urzadzenia lub farmako-

terapie

Zaleca sie leczenie za pomoca ICD u 0séb dorostych z wrodzonymi wadami serca z systemowa [493, 494]
LVEF < 35%, fizjologicznie dwukomorowym sercem oraz objawowa HF w Il lub III klasie czynno-

sciowej wg NYHA mimo optymalnego leczenia zachowawczego

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca i omdleniem o nie- [488, 490, 491]
znanej przyczynie w przypadku zaawansowanej dysfunkgji komory lub utrwalonego VT badz VF

dajacego sie wywota¢ podczas programowanej stymulacji komor

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u wybranych pacjentéw z tetralogia Fallota i obcigzonych mno- [488, 494-496]
gimi czynnikami ryzyka SCD, w tym dysfunkcjg LV, NSVT, czasem trwania zespotu QRS > 180 ms

lub utrwalonym VT dajacym sie wywotac podczas programowanej stymulacji komér

Nalezy rozwazy¢ ablacje przezcewnikowa jako leczenie alternatywne wobec farmakoterapii obja- [492]
wowego utrwalonego jednoksztattnego VT u pacjentdw z wrodzonymi wadami serca i wszczepio-

nym ICD

Mozna rozwazyc¢ leczenie za pomocg ICD u pacjentdw z zaawansowang dysfunkcjg pojedynczej [489, 497, 498]
komory lub RV petnigcej role komory systemowej w przypadku wystepowania innych czynnikéw

ryzyka, takich jak NSVT, HF w II-Ill klasie czynnosciowej wg NYHA lub ciezka niedomykalnos¢ syste-

mowej zastawki przedsionkowo-komorowej

Mozna rozwazy¢ programowang stymulacje komér w celu stratyfikacji ryzyka SCD u pacjentow [496]

z tetralogig Fallota i jednym lub wieksza liczba czynnikéw ryzyka SCD, takich jak dysfunkcja LV,

NSVT i czas trwania zespotu QRS > 180 ms

Mozna rozwazy¢ programowang stymulacje komor u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca Obecna grupa
i NSVT w celu oceny ryzyka utrwalonego VT ekspertow
Mozna rozwazy¢ ablacje chirurgiczng pod kontrolag mapowania elektrofizjologicznego u pacjentéw Obecna grupa
z wrodzonymi wadami serca poddawanych operacji serca, u ktérych wystepuje kliniczny utrwalony ekspertow
VT lub mozna wywota¢ utrwalony jednoksztattny VT z zidentyfikowana krytyczna cie$nig

Nie zaleca sie ablacji przezcewnikowej ani profilaktycznego leczenia antyarytmicznego z powodu
bezobjawowych rzadkich PVC u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca i stabilng czynnoscig komér

Obecna grupa
ekspertow

Nie zaleca sie programowanej stymulacji komér w celu stratyfikacji ryzyka u pacjentéw z wrodzo-
nymi wadami serca, u ktérych nie wystepuja inne czynniki ryzyka lub objawy

[496]

HF — niewydolnos¢ serca; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; LV — lewa komora; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory; NSVT — nieutrwa-
lony czestoskurcz komorowy; NYHA — New York Heart Association; PVC — przedwczesne pobudzenia komorowe; RV — prawa komora; SCD — nagty zgon

sercowy; VF — migotanie komér; VT — czestoskurcz komorowy
*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

poznano wiele czynnikéw ryzyka, to najsilniejszymi czynni-
kami ryzyka SCD sa czas trwania zespotu QRS > 180 ms,
przeciazenie objetosciowe RV, dysfunkcja LV oraz kliniczny
lub dajacy sie wywotac utrwalony VT [494-496]. Donoszono,
ze PVS jest przydatna w ocenie ryzyka [496]. W badaniach
retrospektywnych dotyczacych leczenia za pomoca ICD
u pacjentow z tetralogia Fallota stwierdzono duza czestos¢
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uzasadnionych wyfladowari, wynoszaca 8-10% rocznie w pre-
wencji pierwotnej i wtornej [488].

U pacjentéw z przetozeniem wielkich pni tetniczych
po korekgji fizjologicznej (operacja Mustarda lub Senninga)
ryzyko SCD wynosi ok. 5% na dekade [501, 505]. Waznymi
czynnikami ryzyka SCD sa tachyarytmie przedsionkowe i nie-
wydolnos¢ systemowej RV [498]. Mechanizmami lezacymi
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u podtoza SCD sg tachyarytmie przedsionkowe z szybkim
przewodzeniem 1:1 przechodzace w VF, a takze pierwotne
VA. Ablacja przezcewnikowa czestoskurczu przedsionkowego
jest obecnie skutecznym leczeniem obnizajacym ryzyko SCD
w tej grupie pacjentdéw. Programowana stymulacja komér nie
wydaje sie przydatna do stratyfikacji ryzyka. Stosowanie ICD
w celu prewencji wtérnej wydaje sie skuteczne, natomiast
prewencja pierwotna za pomoca ICD u pacjentéw z dys-
funkcja komory jest mniej uzyteczna, poniewaz czestos¢
wyfadowan wynosi 0,5% rocznie [489]. Obecnie operacje
korekgji fizjologicznej nie sa juz wykonywane i w rezultacie
liczebnosc¢ tej populacji pacjentéw stopniowo sie zmniejsza.

Odpowiednia naprawa wrodzonej stenozy aortalnej
(wlacznie z zastawka dwuptatkowa) znacznie obniza natywne
ryzyko SCD, czesto eliminujac potrzebe swoistego leczenia
antyarytmicznego [501, 506].

U pacjentéw z sercem jednokomorowym po operacji
Fontana dtugoterminowa chorobowos¢, stopniowo narastaja-
ca z wiekiem, charakteryzuje sie wystepowaniem zfozonego
czestoskurczu przedsionkowego oraz rozwojem HF. Nagle
zgony sercowe zwigzane z arytmia nie sg rzadkie u pacjentow
z krazeniem typu Fontana, poniewaz stwierdzono czesto$¢
wystepowania wynoszaca 9% w ciagu Srednio 12 lat obserwa-
cji, ale nie poznano dotychczas ich czynnikéw ryzyka [507].
Nie ma zbyt wielu danych na temat skutecznosci leczenia za
pomoca ICD u pacjentéw z krazeniem typu Fontana.

W sumie w ostatnich 2 dekadach leczenie za pomoca
ICD u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca zmienito
charakter z prewencji wtérnej na pierwotna [490, 491].
W retrospektywnych badaniach kohortowych wykazano, ze
oprécz VA réwniez uposledzona czynnos¢ komory, lewej lub
prawej, stata sie niezmiennym czynnikiem ryzyka SCD u pa-
cjentéw z ré6znymi typami wrodzonych wad serca [493-495,
497, 498]. Wskazuje to na znaczenie skutecznego leczenia
dysfunkcji komory za pomocg interwencji chirurgicznych
ukierunkowanych na rezydualne defekty, optymalizacji far-
makoterapii oraz w razie wskazan — CRT. Zasadniczo rzecz
biorac, u pacjentéw z wrodzonymi wadami serca i omdleniem
lub nieutrwalonym VT wskazane sg oceny hemodynamiczna
i elektrofizjologiczna. Programowana stymulacja komér moze
by¢ przydatna w celu identyfikacji pacjentéw zagrozonych
wystapieniem SCD. Ablacje przezcewnikowa i metody chi-
rurgiczne nalezy traktowac jako leczenie alternatywne lub
uzupetniajace w stosunku do ICD u pacjentéw z nawraca-
jacym utrwalonym VT po chirurgicznej naprawie wrodzonej
wady serca [492].

9.3. LECZENIE ZA POMOCA IMPLANTOWANYCH

KARDIOWERTEROW-DEFIBRYLATOROW

U PACJENTOW PEDIATRYCZNYCH

Nagty zgon sercowy jest rzadkim zjawiskiem u pacjentow
pediatrycznych i dlatego stosowanie ICD w tej populacji jest
rzadkie, z roczng czestoscig implantacji < 1/mln [508, 513]
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Implantowany kardiowerter-defibrylator (ICD) u pacjentow
pediatrycznych

X PiSmien-
Zalecenia .
nictwo*

(490,
508, 509]

Zaleca sie wszczepienie ICD

u pacjentéw pediatrycznych,
ktorzy przezyli incydent zresuscy-
towanego nagtego zatrzymania
krazenia bez odwracalnych
przyczyn

Zaleca sie wszczepienie ICD [490,

w potaczeniu z leczeniem 510, 511]
zachowawczym u pacjentdéw pe-
diatrycznych z grupy wysokiego
ryzyka z dziedzicznymi kanato-
patiami, kardiomiopatiami lub

wrodzonymi wadami serca

Nalezy rozwazy¢ okresowg ocene
progu defibrylacji nieprzezzyl-
nych uktadéw ICD w okresie
wzrostu u matych dzieci

*Klasa zalecen
®Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

w prewencji pierwotnej lub wtérnej [490, 509]. Pacjenci
pediatryczni zagrozeni SCD stanowia niejednorodna grupe
z bardzo réznymi podstawowymi chorobami serca, w tym
dziedzicznymi kanatopatiami i kardiomiopatiami, a takze sze-
rokim spektrum wrodzonych wad serca [490, 509]. Obecne
wskazania do leczenia za pomoca ICD u 0s6b dorostych sg
odnoszone réwniez do pacjentdéw pediatrycznych. Wiekszos¢
wskazan w chorobach serca wystepujacych w populacji pe-
diatrycznej ma poziom dowodéw B lub C.

W przeciwienstwie do tego, co zaleca sie w wytycznych
u 0s6b dorostych, ICD nie sg rutynowo stosowane u pedia-
trycznych pacjentéw z DCM i zaawansowang dysfunkcja LV
ze wzgledu na matg czestos¢ wystepowania SCD w tej grupie
wiekowej [514, 515]. Interpretacja i porownywanie wynikow
uzyskanych w pediatrycznych seriach pacjentéw z ICD po-
zostaja trudne, poniewaz leczenie za pomoca ICD ocenia
sie w roznych stanach, a badane populacje czesto obejmuja
rowniez dorostych pacjentéw z wrodzonymi wadami serca.
W kilku pediatrycznych seriach pacjentéw z ICD uzasadnione
wyfadowania w prewencji wtérnej obserwowano u 40-67%
pacjentéw. Kiedy leczenie za pomoca ICD stosowano w celu
prewencji pierwotnej, to czestos¢ uzasadnionych wytadowan
w ciagu Srednio 2—4 lat obserwacji wynosita 10-26% [490,
508, 510, 511, 516-519].

Ztamania elektrod i uszkodzenia ich izolacji, problemy
naczyniowe, zakazenia oraz pézny wzrost progu defibrylacji
sq czestsze w populacji pediatrycznej niz u os6b dorostych,
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prawdopodobnie z powodu wiekszej aktywnosci, mniejszych
rozmiaréw ciata oraz trwajacego wzrostu [520]. W duzych
badaniach stwierdzono, ze roczna czesto$¢ ztaman elek-
trod wyniosta 5,3% oraz 6,5%, a niezaleznymi czynnikami
ryzyka byty wiek < 8 lat oraz elektroda Fidelis® [521, 522].
W wiekszosci serii pediatrycznych obserwowana czestosc¢ nie-
uzasadnionych wytadowan byta dos¢ duza — 17-30% [490,
508, 511, 516-519]. Czeste sa nieuzasadnione wytadowania
z powodu tachykardii zatokowej, nadkomorowych zaburzen
rytmu oraz nadczutosci wykrywania zatamkéw T, a problem
ten mozna zmniejszy¢ poprzez indywidualne programowanie
urzadzen, a zwtaszcza stosowanie wiekszych czestosci rytmu
jako progéw wykrywania arytmii. U starszych pacjentow
pediatrycznych, podobnie jak u oséb dorostych, najczesciej
stosuje sie przezzylne dwujamowe ICD. U mtodszych pacjen-
téw, w celu unikniecia uposledzenia droznosci zyt, czesto sa
wykorzystywane uktady jednojamowe, z pozostawieniem
petli elektrody ICD w prawym przedsionku w celu umoz-
liwienia dostosowania catego ukfadu do wzrostu pacjenta.
U niemowlat i matych dzieci bezpieczne i skuteczne wydaja
sie alternatywne ukfady inne niz przezzylne [512]. Sktadaja
sie one z generatora wprowadzonego do brzucha, elektrody
podskérnej po lewej stronie klatki piersiowej oraz elektrody
komorowej umieszczonej nasierdziowo [508, 512]. Donoszo-
no réwniez o innych wariantach [508]. P6zny wzrost progu
defibrylacji wystepuje czesciej w przypadku stosowania tych
alternatywnych uktadéw i nalezy rozwazy¢ okresowe kontrole
progu defibrylacji [512].

Terapia resynchronizujaca stafa sie waznym uzupetnie-
niem leczenia HF u pacjentéw pediatrycznych, najczesciej
wtedy, gdy wystepuje rowniez wskazanie do stymulacji
chroniacej przed bradykardiag [523, 524]. U wybranych pa-
cjentéw korzystne moze by¢ zastosowanie CRT-D, zwlaszcza
w populacji pacjentéw z wrodzonymi wadami serca po
naprawie chirurgicznej, ale dostepnych jest niewiele danych
na ten temat.

10. Czestoskurcze komorowe
i migotanie komor
w strukturalnie prawidtowych
sercach

10.1. CZESTOSKURCZ KOMOROWY
Z DROGI ODPEYWU

Drogi odptywu komor sa najczestszym zrédtem idiopa-
tycznego VT i PVC [525, 534-536]. W przyblizeniu w 70%
przypadkéw Zrédlem jest RVOT [536]. Innymi miejscami
powstawania arytmii sg zatoki Valsalvy [537-540], LVOT
[539-541], duze zyly serca [195, 539, 541] warstwa nasier-
dziowa miesnia sercowego [195, 539, 541, 542], przestrzen
miedzy zastawka aortalng a mitralng [529, 543] oraz, rzadko,
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Leczenie czestoskurczu komorowego z drogi odptywu

X PisSmien-
Zalecenia .
nictwo*

Zaleca sie ablacje przezcewniko-
wa VT/PVC z RVOT u objawo-
wych pacjentéw i/lub pacjentdw,
u ktorych farmakoterapia anty-
arytmiczna (np. beta-adrenolity-
kiem) nie powiodta sie, a takze
u pacjentéw z pogorszeniem
czynnosci LV w nastepstwie PVC
z RVvOT

Zaleca sie leki blokujace kanaty
sodowe (klasa IC) u objawowych
pacjentéw z VT/PVC z LVOT,
pfatkdw zastawki aortalnej lub
nasierdzia

[195,
531-533]

Nalezy rozwazyc¢ ablacje prze-
zcewnikowa VT/PVC z LVOT,
ptatkéw zastawki aortalnej

lub nasierdzia w wykonaniu
doswiadczonych operatoréw

u objawowych pacjentéw po
niepowodzeniu leczenia za po-
moca jednego lub wiecej lekow
blokujgcych kanaty sodowe
(klasa IC), a takze pacjentdw,
ktdrzy nie wyrazajg zgody na
dtugoterminowga farmakoterapie
antyarytmiczna

LV — lewa komora; LVOT — droga odptywu z lewej komory; PVC — przed-
wczesne pobudzenia komorowe; RVOT — droga odptywu z prawej komory;
VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

pief ptucny [544-546]. Idiopatyczny ogniskowy VT z drogi
odptywu wystepuje zwykle u pacjentéw bez strukturalnej
choroby serca, ale u niektérych pacjentéw w CMR wykazano
niewielkie nieprawidfowosci scian [547, 548]. Mechanizmem
ogniskowego powstawania arytmii moze by¢ patologicz-
ny automatyzm, micro-reentry lub aktywno$¢ wyzwalana
[549-552]. Idiopatyczny VT z RVOT typowo wystepuje
w wieku 20-50 lat, czesciej u kobiet [553]. Wyr6znia sie dwie
typowe postaci — VT indukowany przez wysitek fizyczny lub
stres oraz powtarzajacy sie jednoksztattny VT w spoczynku.
Powtarzajacy sie NSVT wystepuje w 60-92% przypadkow,
natomiast ustawiczny VT zdarza sie sporadycznie [549-552].

Rzadziej wystepuje napadowy utrwalony VT rozdzielony
dtugim okresami wystepowania rzadkich PVC. Czestotliwo$¢
i czas trwania epizod6w zwiekszaja sie podczas wysitku i/lub
stresu emocjonalnego, a préba wysitkowa moze spowodowac
wywotanie ogniskowego VT z drogi odptywu podczas wysitku
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lub w fazie odpoczynku. Typowa morfologia zespotéw QRS
to LBBB z osig elektryczng w ptaszczyznie czotowej skie-
rowang w dot [525, 534-541]. Przedwczesne pobudzenie
komorowe lub pierwsze pobudzenie VT charakteryzuje sie
zwykle stosunkowo dtugim czasem sprzezenia z poprzedza-
jacym zespotem QRS [553]. Czestoskurcz komorowy jest
jednoksztaftny, jednak morfologia zespotéw QRS moze sie
cechowa¢ niewielka zmiennoscia. Wiele zupetnie réznych
morfologii VT zdarza sie bardzo rzadko i nasuwa podejrzenie
VT zwiazanego z blizng, jak w przypadku ARVC [535]. Cho¢
idiopatyczny VT z drogi odptywu jest tagodna arytmia, to
niekiedy moze wystapi¢ ztosliwy VT [551, 553]. Elektrokar-
diogram w czasie rytmu zatokowego jest zwykle prawidfowy,
jednak u ok. 10% pacjentéw wystepuje petny lub niepetny
RBBB [554]. Nalezy wykona¢ probe wysitkowa i obrazowanie
serca w celu wykluczenia podstawowej strukturalnej choroby
serca, a w niektérych przypadkach uzasadnione moze by¢
cewnikowanie serca.

Leczenie jest uzasadnione tylko wtedy, gdy u pacjentéw
wystepuja objawy. Nalezy odnotowac, ze objawy moga by¢
zwiazane z dysfunkcja LV, poniewaz idiopatyczny VT moze
by¢ przyczyna kardiomiopatii tachyarytmicznej [555]. U ta-
kich pacjentéw powinno sie rozwazy¢ leki hamujace kanaty
sodowe (klasa IC) lub ablacje przezcewnikowa. U pacjentow
z VT/PVC z RVOT nalezy zaleci¢ pierwotng ablacje prze-
zcewnikowa, natomiast u oséb z VT/PVC z LVOT ablacje
przezcewnikowa nalezy rozwaza¢ tylko po niepowodzeniu
farmakoterapii antyarytmicznej.

Duza bliskos¢ anatomiczna RVOT, LVOT i duzych zyt
serca ogranicza mozliwosci dokfadnego okreslenia pochodze-
nia VT na podstawie morfologii zespoféw QRS, z wyjatkiem
klasycznego czestoskurczu z RVOT. Doktadne umiejscowienie
arytmii okresla sie na podstawie mapowania aktywacji i/lub
mapowania stymulacyjnego podczas EPS [532, 537-540],
rozpoczynajac od RVOT (wiacznie z zatokami pnia ptucne-
go), a nastepnie przechodzac do duzych Zyt serca, ptatkow
zastawki aortalnej i LVOT od strony wsierdzia. Jezeli ablacja
w miejscu najwczesniejszej aktywacji komory nie eliminuje
klinicznej arytmii, to mozna rozwazy¢ mapowanie nasier-
dziowe.

10.1.1. Czestoskurcze z drogi odplywu
prawej komory

Klinicznie VT z RVOT charakteryzuja sie mniejsza dtugo-
Scig cyklu i czesciej wiaza sie z omdleniami niz arytmie z LVOT
[550-552]. W przypadku typowego VT/PVC z RVOT strefa
przejsciowa znajduije sie dalej (odprowadzenie V4) niz w przy-
padku VT/PVC z LVOT. W opublikowanych doniesieniach
czestos¢ doraznego powodzenia ablacji przezcewnikowej
VT/PVC z RVOT u pacjentéw bez strukturalnej choroby ser-
ca > 95%, kiedy zabiegi wykonywali doswiadczeni operatorzy
[525, 534-540], ale dostepne sa jedynie ograniczone dane
z dtugoterminowej obserwaciji [527, 528]. Podawane czestosci
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wystepowania powikfan sa mate, z jedynie bardzo rzadkimi
przypadkami pekniecia RVOT, zwlaszcza w obrebie wolnej
Sciany [525]. Dlatego u objawowych pacjentéw, u ktérych po-
wierzchniowe EKG wskazuje z duzym prawdopodobieristwem
na tachyarytmie z RVOT, zaleca si¢ EPS, a jezeli mapowanie
potwierdzi pochodzenie VT/PVC z RVOT, to nalezy wykona¢
pierwotna ablacje przezcewnikowa.

10.1.2. Czestoskurcze z drogi odplywu
lewej komory

Ablacja PVC/VT z LVOT wymaga doktadnego poznania
i uwaznego mapowania LVOT, pfatkow zastawki aortalnej,
tetnicy ptucnej oraz nasierdzia [532, 556]. Przegrodowa
cze$¢ LVOT, mimo ze gtéwnie migsniowa, obejmuje rowniez
czes¢ btoniasta przegrody miedzykomorowej. Tylny kwadrant
sktada sie z rozlegtej kurtyny wi6knistej. Boczna i przednia
cze$¢ LVOT sa strukturami mie$niowymi. Od strony nasier-
dzia nad aortalna czescig LVOT znajduja sie gataz przednia
zstepujaca i gataz okalajaca lewej tetnicy wiericowej, wyzna-
czajace granice najwyzej potozonej czes¢ LV, ktéra McAlpine
nazwat szczytem LV (left ventricular summit) [557]. Jest to
wazne zrédio idiopatycznych PVC i VT. Typowo PVC/VT
z LVOT charakteryzuja sie osia elektryczng w plaszczyznie
czotowej skierowang w dof, wczesng strefg przejsciowa
w odprowadzeniach V1/V2 oraz morfologia LBBB lub LRBB
(odpowiednio w 70% i 30% przypadkéw) [195, 529, 530,
532, 533, 537-543, 558].

Czestos¢ powikfan ablacji przezcewnikowej nie jest
nieistotna i obejmuje powazne powikfania, takie jak pek-
niecie miesnia sercowego i tamponada serca, udar moézgu,
uszkodzenie zastawki oraz uszkodzenie tetnicy wieficowej.
Poniewaz z powodu ztozonosci anatomicznej w celu petnego
mapowania i ablacji konieczne moze by¢ faczone podejicie
przezprzegrodowe i wsteczne, to ablacja arytmii z LVOT
powinna by¢ wykonywana tylko w bardzo doswiadczonych
osrodkach ablacyjnych po wczesniejszym niepowodzeniu
leczenia co najmniej jednym lekiem blokujacym kanaty
sodowe (klasa | C) [532].

10.1.3. Czestoskurcze komorowe z platkow
zastawki aortalnej

Czestoskurcze komorowe wywodzace sie z zatok Valsalvy
stanowig ok. 20% idiopatycznych VT z drogi odptywu, a ich
Zrodtami sa: najczesciej lewy pfatek wieficowy, nastepnie
prawy ptatek wiencowy, potaczenie prawego i lewego pfatka
wieficowego oraz rzadko widknisty pfatek niewieficowy [195,
529, 537-543]. W EKG stwierdza sie typowo szerokie zespo-
ty QRS z wczesna strefa przejsciowa w odprowadzeniach
V1/V2 [537, 538]. Gtéwnym powiktaniem ablacji w obrebie
ptatkéw zastawki aortalnej jest ostre zamkniecie pnia lewej
tetnicy wieficowej. Wazne jest wiec, aby przed ablacjg zi-
dentyfikowa¢ odejscia lewej i/lub prawej tetnicy wieficowej
za pomoca angiografii, echokardiografii wewnatrzsercowej
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lub CT. Nalezy zachowywac odstep > 6 mm od pnia lewej
tetnicy wieficowej, stosujac konwencjonalne zrédto energii
i stopniowo zwiekszajac moc impulsu. Uszkodzenie zastawki
aortalnej opisywano rzadko [559]. Czestos¢ wystepowania
powikfan byfa dotychczas mata, ale prawdopodobnie zostata
niedoszacowana, poniewaz te zabiegi sa na ogét wykonywane
w bardzo doswiadczonych osrodkach. Ablacja powinna by¢
wiec wykonywana jedynie po wcze$niejszym niepowodze-
niu leczenia co najmniej jednym lekiem blokujacym kanaty
sodowe (klasa 1C).

10.1.4. Czestoskurcze komorowe z nasierdziowej
czesci drogi odplywu

Podejscie od strony nasierdzia nalezy rozwazac¢ tylko
po nieskutecznej ablacji PVC/VT z drogi odptywu od strony
wsierdzia [195, 530, 539-541, 558]. Wiekszo$¢ ogniskowych
nasierdziowych VT powstaje w poblizu duzych zyt serca lub
tetnic wiericowych [195, 539-541] i powazne obawy budzi
mozliwo$¢ uszkodzenia tetnicy wieicowej [531, 560-562].
Przeszkodami anatomicznymi utrudniajacymi ablacje moga
by¢ réwniez przylegte uszko lewego przedsionka i nasierdzio-
we poduszeczki tluszczowe.

10.1.5. Inne (w tym czestoskurcze z pnia ptucnego)
Skuteczna ablacje VT z pnia ptucnego opisano tylko w do-
niesieniach kazuistycznych i seriach przypadkéw [544-546].
W tym obszarze nie ma jednak mie$nia sercowego, z wyjat-
kiem zatok zastawki ptucnej [556]. W EKG typowo stwierdza

sie LBBB z wysokimi zatamkami R w odprowadzeniach znad
Sciany dolnej oraz strefg przejsciowa w odprowadzeniach
V4/V5 [544-546]. Czesto$¢ wystepowania powiktar ablagji
przezcewnikowej, zwykle wykonywanej w bardzo doswiad-
czonych osrodkach, jest nieznana z powodu matej liczby
takich pacjentow.

10.2. CZESTOSKURCZE KOMOROWE ROZNEGO
POCHODZENIA
10.2.1. Idiopatyczny czestoskurcz z lewej komory

Jednoksztaftny i wieloksztaltny idiopatyczny czestoskurcz
z LV moze wystapi¢ zarbwno u pacjentéw ze strukturalng
chorobg serca, jak i u 0s6b bez strukturalnej choroby serca.
Mozna wyrézni¢ kilka odrebnych kategorii tych czestoskur-
czéw — czestoskurcz wigzkowy (peczkowy) z LV wrazliwy
na werapamil, czestoskurcz nawrotny z odnég peczka Hisa,
czestoskurcz miedzywiazkowy oraz ogniskowy czestoskurcz
z widkien Purkinjego [582].

Najczestsza postacia jest VT obejmujacy tylna wiazke
lewej odnogi peczka Hisa (> 90%), wystepujacy gtownie
u miodych pacjentéw bez strukturalnej choroby serca.
W powierzchniowym EKG stwierdza sie waskie zespoty QRS
o morfologii RBBB z osig elektryczng w ptaszczyZnie czotowej
skierowana ku gorze. Jako leczenie pierwszego rzutu zaleca
sie ablacje przezcewnikowa wykonywang w doswiadczonych
osrodkach, poniewaz czestoskurcz obejmujacy tylna wiazke
lewej odnogi peczka Hisa wystepuje najczesciej u mtodych
pacjentéw, a difugoterminowe leczenie werapamilem nie

Leczenie w celu zapobiegania nawrotom idiopatycznego czestoskurczu komorowego

Zalecenia

Poziom® | Pi§miennictwo*

szego rzutu u objawowych pacjentéw z idiopatycznym VT z LV

Zaleca sie ablacje przezcewnikowa w wykonaniu doswiadczonych operatoréw jako leczenie pierw-

[346, 347,
563-575]

z idiopatycznym VT z LV

Jezeli ablacja przezcewnikowa nie jest dostepna lub pozadana, to zaleca sie leczenie beta-adreno-
litykami, werapamilem lub lekami blokujacymi kanaty sodowe (klasa IC) u objawowych pacjentdw

Obecna grupa
ekspertow

Zaleca sie leczenie beta-adrenolitykami, werapamilem lub lekami blokujgcymi kanaty sodowe
(klasa IC) u objawowych pacjentdw z czestoskurczem z miesnia brodawkowatego

Obecna grupa

ekspertow

Zaleca sie leczenie beta-adrenolitykami, werapamilem lub lekami blokujgcymi kanaty sodowe
(klasa 1C) u objawowych pacjentéw z czestoskurczem z pierscienia zastawki mitralnej lub tréjdzielne

Obecna grupa
ekspertow

Nalezy rozwazy¢ ablacje przezcewnikowa pod kontrolg echokardiograficzng w wykonaniu do-
Swiadczonych operatoréw u objawowych pacjentéw z czestoskurczem z miesnia brodawkowatego
po niepowodzeniu leczenia jednym lub wiekszg liczbg lekdw blokujacych kanaty sodowe (klasa 1C)
a takze pacjentdéw, ktérzy odmawiaja diugoterminowej farmakoterapii antyarytmicznej

[576-578]

ktorzy odmawiaja diugoterminowej farmakoterapii antyarytmicznej

Nalezy rozwazy¢ ablacje przezcewnikowa w wykonaniu doswiadczonych operatoréw u objawo- lla
wych pacjentéw z czestoskurczem z pierscienia zastawki mitralnej lub tréjdzielnej po niepowodze-
niu leczenia 1 lub wiekszg liczbg lekdw blokujacych kanaty sodowe (klasa 1), a takze pacjentow,

[534, 579-581]

LV — lewa komora; VT — czestoskurcz komorowy
*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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jest skuteczne [563-567]. Czestos¢ nawrotow po skutecznej
ablacji wynosi 0-20% [564, 568-570].

Czestoskurcz obejmujacy przednia wiazke lewej odnogi
peczka Hisa oraz czestoskurcz wiazkowy gérnoprzegrodo-
wy stanowia odpowiednio < 10% i < 1% czestoskurczéw
wiazkowych z LV. W powierzchniowym EKG czestoskurcz
obejmujacy przednig wiazke lewej odnogi peczka Hisa
charakteryzuje sie morfologia RBBB z odchyleniem osi elek-
trycznej w prawo, natomiast w czestoskurczu wigzkowym
gérnoprzegrodowym stwierdza sie waskie zespoty QRS z osig
prawidfowa lub odchylong w prawo. W obu tych typach VT
jako leczenie pierwszego rzutu zaleca sie ablacje przezcewni-
kowa w doswiadczonych osrodkach ablacyjnych [571-573].

Czestoskurcz nawrotny z odnég peczka Hisa stwierdza sie
zwykle u pacjentéw z uprzednio wystepujacymi zaburzeniami
przewodzenia wewnatrzkomorowego, takimi jak wydtuzenie
odstepu HV lub blok odnogi peczka Hisa [346, 347, 574].
Czestoskurcz nawrotny z odnég peczka Hisa poddaje sie
ablacji przezcewnikowej w obrebie lewej odnogi lub czesciej
prawej odnogi peczka Hisa, przynajmniej w do$wiadczonych
osrodkach, ktéra czesto eliminuje mozliwo$¢ wywotania
czestoskurczu, co mozna uznac za wyleczenie z arytmii [346,
347, 575]. U pacjentéw z prawidtowym sercem zasadniczo
nie zaleca sie wszczepienia ICD.

10.2.2. Czestoskurcz komorowy z miesnia
brodawkowatego

U matej liczby pacjentéw idiopatyczne VT lub PVC
moga sie wywodzi¢ z miesnia brodawkowatego RV lub LV
[576-578]. Jezeli arytmia wywodzi sie z lewego tylnego
miesnia brodawkowatego, to zwykle ma morfologie RBBB
z osig elektryczna w plaszczyZnie czotowej skierowana w goére
i w prawo lub w lewo, a czas trwania zespotu QRS > 150 ms
[576]. Ablacja przezcewnikowa PVC lub VT z mie$nia bro-
dawkowatego jest skuteczna metoda leczenia w przypadku
braku odpowiedzi na leki blokujace kanaty sodowe (klasa
IC) i/lub beta-adrenolityki [578]. Trudnosci sprawia jednak
uzyskanie stabilnosci cewnika podczas mapowania i ablagji
w okolicy miesni brodawkowatych. Nalezy zdecydowanie
rozwazy¢ dostep przezprzegrodowy i wykonywanie zabiegu
pod kontrola echokardiografii wewnatrzsercowej. Poten-
cjalnym, ale rzadkim powiktaniem skutecznej ablacji jest
niedomykalnos¢ mitralna.

10.2.3. Czestoskurcz komorowy z pierscienia
zastawki mitralnej lub trojdzielnej

Z pierscienia mitralnego wywodzi sie ok. 5% wszystkich
idiopatycznych PVC i VT [534, 579-581]. Zespoty QRS maja
zwykle morfologie RBBB, z zatamkiem S w odprowadzeniu
V6 oraz strefa przejsciowa w odprowadzeniu V1 lub miedzy
V1 lub V2. Pochodzenie z pierscienia zastawki trojdzielnej
opisuje sie w przypadku nawet 8% wszystkich idiopatycznych
PVC i VT [581]. Podczas czestoskurczu zespoty QRS maja

858

zwykle morfologie LBBB z odchyleniem osi elektrycznej
w lewo. W przypadku niewystarczajacej odpowiedzi na leki
antyarytmiczne klasy IC i/lub beta-adrenolityki ablacja prze-
zcewnikowa (wykonywana w doswiadczonych osrodkach)
w miejscu najwczesniejszej aktywacji komory lub w miejscu
idealnego mapowania stymulacyjnego jest skutecznym sposo-
bem leczenia czestoskurczéw z pierscienia zastawki mitralnej
lub tréjdzielnej [581].

10.3. IDIOPATYCZNE MIGOTANIE KOMOR

Rozpoznanie idiopatycznego VF jest rozpoznaniem
przez wykluczenie, ale w przyszlosci moze sie to zmienic
dzieki lepszej diagnostyce podstawowej strukturalnej choro-
by serca lub nowym danym dotyczacym defektéw kanatéw
jonowych. W celu prewencji wtérnej zdecydowanie zaleca
sie wszczepienie ICD.

Farmakoterapia antyarytmiczna beta-adrenolitykami
i/lub lekami antyarytmicznymi klasy Il moze ograniczy¢
wystepowanie nawrotéw VF, ale rzadko im zapobiega [154].
U pacjentéw z VF i podstawowa strukturalng choroba serca,
atakze u 0s6b z idiopatycznym VF mozna zidentyfikowa¢ PVC
wywodzace sie z réznych miejsc w ukfadzie wtdkien Purkin-
jego lub z RVOT jako bodZce wyzwalajace VF i potencjalne
cele ablacji przezcewnikowej [467, 584-588]. U pacjentow
z czestymi epizodami VF nalezy rozwazy¢ ablacje przezcew-
nikowa PVC wyzwalajacych nawroty VF, ale zalezy to od
wystepowania takich pobudzen podczas zabiegu, najczesciej
po epizodzie VF lub burzy elektrycznej z licznymi epizodami
VFE. U pacjentéw bez samoistnych PVC zaleca si¢ 12-odpro-
wadzeniowe monitorowanie EKG przed zabiegiem w celu
udokumentowania morfologii przedwczesnych pobudzen
i uzyskania informacji utatwiajacych ablacje.

Leczenie idiopatycznego migotania komor

X X Pismien-

Zalecenia Klasa? | Poziom® i
nictwo*

Zaleca sie wszczepienie ICD [154,
u pacjentéw, ktorzy przezyli 583]
idiopatyczne VF
Zaleca sie ablacje przezcewniko- [467,
wa PVC inicjujacych nawracajace 584-587]
VF bedace przyczyng interwengji
ICD, w wykonaniu do$wiadczo-
nych operatoréw
Zaleca sie ablacje przezcewni- [467,
kowa PVC prowadzacych do 584-587]
burzy elektrycznej, w wykonaniu
doswiadczonych operatoréw

ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; PVC — przedwczesne pobu-
dzenia komorowe; VF — migotanie komor

Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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Leczenie torsade de pointes z krotkim sprzezeniem

X PisSmien-
Zalecenia .
nictwo*

Zaleca sie wszczepienie ICD
u pacjentéw z definitywnym
rozpoznaniem TdP z krotkim
sprzezeniem

Nalezy rozwazy¢ dozylne poda-
nie werapamilu w celu dorazne-
go wygaszenia/prewencji burzy
elektrycznej lub nawracajacych
wytadowan ICD

Nalezy rozwazyc¢ ablacje prze-
zcewnikowa w celu dfugotermi-
nowego wygaszenia/prewendji
burzy elektrycznej lub nawracaja-

cych wytadowan ICD

ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; TdP — torsade de pointes
*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

Dtugoterminowa skutecznos¢, zdefiniowana jako prze-
zycie bez VF, wieloksztaltnego VT lub SCD, wynosi 82%
w ciagu > 5-letniej obserwacji [586, 588]. Niezaleznie od
wynikow ablacji przezcewnikowej wszystkim pacjentom
z idiopatycznym VF nalezy wszczepiac¢ ICD.

10.4. TORSADE DE POINTES Z KROTKIM
SPRZEZENIEM

Torsade de pointes z krétkim sprzezeniem jest rzadka
odmiang wieloksztattnego VT o nieznanej etiologii. Torsade de
pointes charakteryzuje sie typowym obrazem EKG w postaci
niejednorodnej, ale uporzadkowanej aktywnosci elektrycznej
ze statymi zmianami morfologii, amplitudy i polaryzacji. Tor-
sade de pointes z krétkim sprzezeniem cechuije sie niezwykle
krotkim sprzezeniem (< 300 ms) pierwszego przedwczesnego
pobudzenia komorowego, ktdre inicjuje czestoskurcz. Arytmia
ta wystepuje gtéwnie u mtodych pacjentéw, u ktérych czesto
stwierdza sie niewyjasnione omdlenia oraz obciazajace wy-
wiady rodzinne w kierunku SCD [589-591]. W wiekszosci
przypadkéw TdP przechodzi w VE. Mimo ze mechanizmy
tej arytmii nie zostaly dotychczas dobrze poznane, to moze
sie ona wigzac z nierbwnowagg czynnoSci autonomicznego
uktadu nerwowego [592]. Wydaje sie, ze jedynym lekiem,
ktéry moze wygaszac te arytmie, jest werapamil podawany
dozylnie, ale nie obniza on ryzyka SCD [590, 591]. W re-
zultacie zdecydowanie zaleca sie wszczepienie ICD [589].
W przypadku nawracajacej VA wyzwalanej przez jedno-
ksztattne PVC, wystepujacej mimo farmakoterapii, nalezy
zdecydowanie rozwazy¢ ablacje przezcewnikowa, ktorej
celem sa PVC inicjujace TdP.

www.kardiologiapolska.pl

11. Zapalne i reumatyczne
choroby serca oraz wady
zastawkowe

11.1. ZAPALENIE MIESNIA SERCOWEGO

Zapalenie migénia sercowego jest patologicznym na-
stepstwem zakazenia i/lub procesu autoimmunologicznego
w miesniu sercowym, ktére powoduja aktywne zapalne
niszczenie miocytéw. Etiologia obejmuje szerokie spektrum
czynnikéw zakaznych, w tym wirusy, bakterie, chlamydie,
riketsje, grzyby i pierwotniaki, a takze czynniki toksyczne oraz
reakcje z nadwrazliwosci [609]. Do najczestszych przyczyn
naleza enterowirusy (wirusy Coxsackie B), adenowirusy, par-
wowirus B19 oraz ludzki wirus opryszczki typu 6. Zapalenie
miesnia sercowego moze rowniez wystepowac u pacjentow
z zaawansowanym zakazeniem ludzkim wirusem niedoboru
odpornosci (HIV) z powodu kardiotoksycznosci z apoptoza
indukowanej przez wirusowa glikoproteine 120, zakazen
oportunistycznych, reakcji autoimmunologicznych, toksycz-
nego dziatania lekéw na serce oraz, by¢ moze, niedoboréw
zywieniowych [609, 610].

Na typowy obraz mikroskopowy wymagany do rozpo-
znania zapalenia migsnia sercowego skfadaja sie obecnos¢
komérek zapalnych oraz martwiczo zmienionych miocytow.
Zgodnie z raportem Swiatowej Organizacji Zdrowia zapalenie
miesnia sercowego definiuje sie jako zapalna chorobe migsnia
sercowego rozpoznawang na podstawie uznanych kryteriéw
histologicznych, immunologicznych i immunohistochemicz-
nych [611]. W tym samym dokumencie zapalenie miesnia
sercowego zwiazane z dysfunkcja serca okreslono mianem
kardiomiopatii zapalnej, a postugiwanie sie obiema tymi
definicjami zalecono w stosownych wytycznych ESC [593].

Biopsja endomiokardialna pozostaje wiec referencyjna
metoda definitywnego rozpoznawania zapalenia mie$nia
sercowego i powinna by¢ wykonywana zwlaszcza u pacjen-
tow z zagrazajacym zyciu przebiegiem choroby. Rezonans
magnetyczny serca staje sie rutynowym badaniem i jest
czufa, nieinwazyjna metoda potwierdzania ostrego zapalenia
mie$nia sercowego nawet przed wykonaniem biopsji endo-
miokardialnej. Niezbedne badania pierwszego rzutu w celu
potwierdzenia rozpoznania u pacjentéw, u ktérych obraz
kliniczny odpowiada zapaleniu migénia sercowego, powinny
obejmowac 12-odprowadzeniowe EKG, echokardiografie
przezklatkowa oraz ocene stezenia biomarkeréw (w tym
troponin) i biatka C-reaktywnego oraz opadania krwinek
czerwonych. Rozpoznanie zapalenia mig$nia sercowego po-
winno by¢ oparte na kryteriach, ktére podsumowali Caforio
i wsp. [593].

W ostrej fazie choroby zapalenie miesnia sercowego
moze by¢ bezobjawowe lub przebiega¢ nierozpoznane
w nieswoisty sposob. Rozwazajac ztosliwe zaburzenia rytmu
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Leczenie komorowych zaburzen rytmu w zapalnych chorobach serca
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Zalecenia

Zaleca sie, aby pacjentdw z zagrazajacymi zyciu utrwalonymi tachyarytmiami komorowymi

w sytuacji klinicznego podejrzenia zapalenia miesnia sercowego kierowac do wyspecjalizowa-
nych osrodkéw z mozliwosciag monitorowania hemodynamicznego, cewnikowania serca, biopsji
endomiokardialnej, stosowania urzadzen do mechanicznego wspomagania czynnosci serca i ptuc,
a takze specjalistycznego leczenia arytmii

Zaleca sie wprowadzenie elektrody do czasowej stymulacji u pacjentéw z bradykardig i/lub blokiem [593, 594]
przedsionkowo-komorowym inicjujgcym komorowe zaburzenia rytmu w ostrej fazie zapalenia

miesnia sercowego lub catego serca (pancarditis)

Nalezy rozwazy¢ leczenie antyarytmiczne u pacjentéw z objawowym nieutrwalonym lub utrwalo- [594]

nym VT w ostrej fazie zapalenia miesnia sercowego

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD lub stymulatora u pacjentéw z zapalnymi chorobami serca po [593, 597]

ustgpieniu ostrego incydentu

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentéw z utrwalonym VT wywotujgcym zaburzenia hemo- [8]
dynamiczne, ktory wystapit po ustapieniu ostrego incydentu, jezeli u pacjenta mozna oczekiwac

przezycia > 1 roku w dobrym stanie czynnosciowym

Nalezy rozwazy¢ WCD jako leczenie pomostowe do czasu petnego powrotu do zdrowia lub [598, 599]
wszczepienia ICD u pacjentdw, u ktdérych po przebytej chorobie zapalnej serca pozostata ciezka

dysfunkcja LV i/lub niestabilnos¢ elektryczna komér

Ze wzgledu na niekorzystne rokowanie mozna rozwazy¢ wczedniejsze wszczepienie ICD u pacjen- [600]
téw z olbrzymiokomdrkowym zapaleniem miesnia sercowego lub sarkoidozg, u ktérych wystapita
utrwalona VA wywotujgca zaburzenia hemodynamiczne lub doszto do zresuscytowanego nagtego
zatrzymania krazenia, jezeli u pacjenta mozna oczekiwac przezycia > 1 roku w dobrym stanie

czynnosciowym

Wykazanie metodami immunohistologicznymi utrzymujgcych sie naciekéw zapalnych w migéniu [601]
sercowym i/lub nieprawidtowego ograniczonego widknienia w CMR po przebyciu ostrego zapa-
lenia miesnia sercowego mozna brac¢ pod uwage jako dodatkowy wskaznik zwiekszonego ryzyka

SCD w zapalnych chorobach serca

CMR — rezonans magnetyczny serca; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; LV — lewa komora; SCD — nagty zgon sercowy; VA — arytmia komo-
rowa; VT — czestoskurcz komorowy; WCD — zewnetrzny kardiowerter-defibrylator noszony przez pacjenta

*Klasa zalecen

5Poziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

zwiazane z zapaleniem mie$nia sercowego, trzeba rozréznic

dwie odrebne sytuacje kliniczne:

— ostre piorunujace zapalenie migsnia sercowego z opor-
nymi na leczenie tachyarytmiami komorowymi w kon-
tekscie obrazu klinicznego ciezkiej ostrej HF, z nieko-
rzystnym krétkoterminowym rokowaniem i wczesnymi
zgonami z powodu niewydolnosci wielonarzadowej;

— dfugoterminowa ewolucje do stadium kardiomiopatii za-
palnej z dysfunkcja LV, w ktorej ryzyko SCD jest wysokie,
podobnie jak w DCM.

11.1.1. Ostre i piorunujqce zapalenie miesnia
sercowego

Leczenie HF i potencjalnie $miertelnych zaburzen ryt-
mu serca jest gléwnym wyzwaniem klinicznym w ostrym
zapaleniu migsnia sercowego. U pacjentéw z piorunujacym
zapaleniem miesnia sercowego $miertelnos¢ w ostrej fazie
jest duza, podobnie jak ryzyko zagrazajacych Zyciu, opornych
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na leczenie tachyarytmii komorowych. U pacjentéw, u kt6-
rych poczatkowo wystepuje zespét kliniczny HF sugerujacy
ujawnienie sie¢ DCM i podejrzewa sie mozliwe lub prawdo-
podobne zapalenie miesnia sercowego, zaleca sie leczenie
podtrzymujace, ktére obejmuje unikanie wysitkdw fizycznych
oraz farmakoterapie inhibitorami ACE i beta-adrenolitykami
w celu uzyskania blokady neurohormonalnej. Postepujaca
dysfunkcja skurczowa, z pogarszaniem sie czynnosci LV
w badaniu echokardiograficznym, utrzymujacym sie wzrostem
lub wahaniami stezenia troponiny, poszerzeniem zespotéw
QRS w EKG oraz czestymi nieutrwalonymi komorowymi
zaburzeniami rytmu, moze poprzedzi¢ wystapienie utrwalo-
nej, zagrazajacej zyciu arytmii w przebiegu ostrego zapalenia
miesnia sercowego [594, 612].

Pacjenci z komorowymi zaburzeniami rytmu lub blokiem
AV w sytuacji ostrego zapalenia mie$nia sercowego wymagaja
dtugotrwatego monitorowania EKG i musza by¢ przyjmowani
do szpitala.
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Borelioza oraz zapalenie migsnia sercowego w przebiegu
btonicy czesto wiaza sie z réznego stopnia blokiem AV, co
rowniez moze wyzwala¢ tachyarytmie komorowe. U pa-
cjentéw z ostrym zapaleniem miesnia sercowego, u ktérych
wystepuje objawowy blok AV, zaleca sie wiec wprowadzenie
elektrody do czasowej stymulacji serca (podobnie jak w przy-
padku innych przyczyn ostrego objawowego bloku AV).
Stymulacje zaleca sie u pacjentéw z objawowa dysfunkcja
wezfa zatokowego lub blokiem AV po przebyciu zapalenia
miesnia sercowego (podobnie jak w przypadku innych przy-
czyn dysfunkcji wezta zatokowego lub AV). Tachyarytmie
komorowe wyzwalane przez wysokiego stopnia blok AV
rowniez wymagaja wprowadzenia elektrody do czasowej
stymulacji. Jezeli wystapi trwaty blok AV, to zaleca sie stata
stymulacje. Wyb6r rodzaju urzadzenia powinien jednak od-
zwierciedla¢ obecno$¢, rozlegtos¢ oraz przewidywane dalsze
zmiany (progresja lub regresja) dysfunkcji LV, aby mozna
byto dokona¢ witasciwego wyboru miedzy stymulatorem
a ICD, a takze uwzgledni¢ potrzebe zapewnienia mozliwosci
CRT. Ze wzgledu na niekorzystne rokowanie u pacjentow
z olbrzymiokomérkowym zapaleniem miesnia sercowego
lub sarkoidoza w tych grupach mozna wcze$niej rozwazac
wszczepienie stymulatora [596].

Piorunujace zapalenie miesnia sercowego jest odrebna
jednostka kliniczng o niekorzystnym rokowaniu krétkotermi-
nowym, ale stosunkowo dobrym rokowaniu odlegtym. Dla
piorunujacej postaci zapalenia miesnia sercowego typowe sa
oporne na leczenie, utrwalone arytmie. W japoriskim rejestrze
krotkoterminowa przezywalno$¢ pacjentéw z piorunujacym
zapaleniem miesnia sercowego wyniosta tylko 58% [595, 613].

Czestoskurcz komorowy byt najczestsza utrwalona aryt-
mia w grupie 2148 dzieci z zapaleniem miesnia sercowego
i odpowiadat za 76% sposrod 314 przypadkdw arytmii w prze-
biegu choroby. U pacjentéw z utrwalong arytmia istnieje
bardzo wysokie ryzyko naglego zatrzymania krazenia, po-
trzeby zastosowania mechanicznego wspomagania krazenia
i/lub zgonu w poréwnaniu z pacjentami bez zaburzer rytmu
(OR 5,4; 95% Cl 3,9-7,4; p < 0,001) [596].

Olbrzymiokomdrkowe zapalenie migsnia sercowego jest
ciezka postacia zapalenia migsnia sercowego o dramatycz-
nym przebiegu klinicznym, czesto wystepujaca u mtodych
pacjentéw. Rozpoznanie potwierdza sie za pomoca biopsji
endomiokardialnej, ktéra wykazuje obecnos¢ typowych wie-
lojadrzastych komoérek olbrzymich w zmianach zapalnych.
U pacjentéw moze wystapi¢ blok AV wymagajacy czasowe;j
lub statej stymulacji. Ze szczegdlnie niekorzystnym rokowa-
niem wiaza sie jednak oporne na leczenie burze elektryczne
z ustawicznym VT lub VF mimo stosowania intensywnej
farmakoterapii antyarytmicznej.

Co zaskakujace, w retrospektywnym badaniu obejmu-
jacym dorostych pacjentéw z ostrym zapaleniem miesnia
sercowego rokowanie diugoterminowe byto lepsze w postaci
piorunujacej niz u pacjentéw z innymi postaciami zapalenia

miesnia sercowego. Po 11 latach 93% pacjentéw z piorunuja-
cym zapaleniem migénia sercowego zyto bez przeszczepienia
serca, w poréwnaniu z tylko 45% pacjentéw z inng postacia
niz piorunujaca [614].

U pacjentéw z ostrym lub piorunujacym zapaleniem
miesnia sercowego zaleca sie intensywne wspomaganie he-
modynamiczne z wykorzystaniem przezskérnych urzadzen
do wspomagania czynnosci serca i ptuc lub kontrapulsacji
wewnatrzaortalnej jako leczenie pomostowe w gwaftownie
przebiegajacej, ale czesto wyleczalnej ostrej fazie choroby.
Przezskérne wspomaganie czynnosci serca i ptuc nalezy roz-
poczaé, jezeli oporny naleczenie VT badz VF nie odpowiada
na 3-5 préb defibrylacji [594].

Wazny zwiazek miedzy nierozpoznanym zapaleniem
miesnia sercowego a SCD uwydatniaja dane z badan au-
topsyjnych, w ktérych stwierdzono role zapalenia migsnia
sercowego w SCD u 8,6-44% mtodych oséb dorostych
[615-618].

Dostepnych jest niewiele danych na temat czynnikéw
przyczynowych. Wskazano na role Chlamydia myocarditis
w nagltych zgonach 5 sposréd 15 mtodych szwedzkich spor-
towcow wyczynowych (biegaczy na orientacje), poniewaz
w sercach tych pacjentéw wykryto RNA chlamydii [619].

W ostrej fazie zapalenia miesnia sercowego nalezy odra-
czac wszczepienie ICD do czasu ustapienia ostrego epizodu.
Poniewaz zapalenie migénia sercowego moze ulec catkowi-
temu wygojeniu, to wskazania do wszczepienia ICD oraz
optymalny moment takiego zabiegu pozostaja kontrowersyjne
nawet po ostrej fazie choroby. Obiecujaca mozliwoscia poste-
powania u pacjentéw z zapaleniem miesnia sercowego i VF
lub VF wydaje sie stosowanie WCD jako leczenia pomosto-
wego w krytycznym okresie az do czasu pefnego ustapienia
choroby [598, 599]. Wystapienie zfosliwej VA lub bloku AV
w przebiegu olbrzymiokomérkowego zapalenia miesnia ser-
cowego lub sarkoidozy serca moze uzasadnia¢ wczedniejsze
rozwazenie wszczepienia ICD ze wzgledu na znane wysokie
ryzyko zgonu arytmicznego lub potrzeby przeszczepienia
serca [600].

11.1.2. Zapalenie miesnia sercowego prowadzqce
do kardiomiopatii zapalnej

Zapalenie miesnia sercowego zidentyfikowano jako
przyczyne DCM nawet u 10% pacjentéw w duzych pro-
spektywnych seriach. Co szczeg6lnie wazne, kardiomiopatia
zapalna odgrywa role w patogenezie DCM, a jej udziat wiaze
sie ze ztym rokowaniem. W dtugoterminowych badaniach
obserwacyjnych po ostrym zapaleniu miesnia sercowego
DCM rozwinefa sie u 21% pacjentow [620].

Z kolei, genom wirusowy zidentyfikowano w miesniu
sercowym u 2/3 pacjentéw z ,idiopatyczna” dysfunkcja LV.
Co wiecej, utrzymujace sie zakazenie wirusowe w sercu moze
by¢ wazna przyczyna postepujacej dysfunkcji LV u pacjentow
z DCM oraz podejrzeniem wczesniejszego zapalenia miesnia
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sercowego [621]. Tych obserwacji nie potwierdzili jednak
Kindermann i wsp. [597], ktérzy stwierdzili, ze gtéwnym
czynnikiem zwiazanym z 3-krotnym lub wiekszym wzrostem
ryzyka zgonu z przyczyn sercowych lub przeszczepienia
serca byty immunohistologiczne cechy naciekéw zapalnych
w miesniu sercowym. W ciagu 5 lat obserwacji zgon lub
transplantacje serca odnotowano u 61% pacjentéw w Il lub
IV klasie czynnosciowej wedtug NYHA z dodatnim wynikiem
badania immunohistologicznego, ktérzy nie byli leczeni beta-
-adrenolitykiem [597].

U pacjentéw z udokumentowanym objawowym utrwa-
lonym VT o niejasnej etiologii nalezy podejrzewac réwniez
zapalenie miesnia sercowego, a CMR moze ujawni¢ nie-
prawidtowa tkanke wt6knista w miesniu sercowym, czesto
umiejscowiona podwsierdziowo i srédsciennie. W kohorcie
405 pacjentéw z podejrzeniem zapalenia miesnia sercowe-
go wynik CMR byt nieprawidfowy u wszystkich pacjentéw,
ktorzy zmarli nagfe, przebyli zresuscytowane nagte zatrzy-
manie krazenia lub nastapito u nich wyladowanie ICD [601].
Ostatnio opisano skuteczna ablacje przezcewnikowa pradem
o czestotliwosci radiowej ognisk arytmogennych w nasierdziu
u pacjentéw z zapaleniem migsnia sercowego [622].

Zasady farmakoterapii antyarytmicznej u pacjentéw z za-
palnymi chorobami serca nie odbiegaja od ogélnie przyjetych
zasad klinicznych. Leczenie zaburzen rytmu serca po ustapie-
niu ostrej fazy powinno by¢ zgodne z obecnymi wytycznymi
ESC dotyczacymi leczenia zaburzed rytmu i wszczepiania
urzadzen u pacjentéw z przewlekta HF [8]. Zasadniczo rzecz
biorac, wskazania do wszczepienia ICD w kardiomiopatii
zapalnej sa takie same jak w DCM o etiologii innej niz nie-
dokrwienna. W celu wtérnej prewencji SCD wszczepienie
ICD u pacjentéw z zapaleniem miesnia sercowego zaleca
sie po naglym zatrzymaniu krazenia z powodu VF lub po
wystapieniu objawowego VT. Terapie resynchronizujaca
z defibrylacjg zaleca sie w celu prewencji pierwotnej u pa-
cjentéw z uposledzong czynnoscia LV (LVEF < 35%) i LBBB
w -V klasie czynnosciowej wedtug NYHA [8]. Poniewaz
u pacjentéw z kardiomiopatia zapalna czynnos¢ LV moze
sie z czasem poprawi¢ ze wzgledu na naturalny przebieg
choroby i/lub po zastosowaniu odpowiedniego leczenia HF,
to wskazania do wszczepienia ICD/CRT-D nie powinny by¢
ustalane przedwczesnie.

11.2. ZAPALENIE WSIERDZIA

Komorowe zaburzenia rytmu w zapaleniu wsierdzia sa
wskaznikiem predykcyjnym bardzo ztego rokowania [623].
Nie ma jednak innych zalecen dotyczacych ich leczenia poza
0gblnymi zasadami postepowania w takich arytmiach. Wy-
tworzenie sie ropnia w obrebie piericienia zastawki (czesciej
aortalnej niz mitralnej) moze by¢ przyczyna bloku AV I lub
[l stopnia. Wystgpienie bloku AV u pacjentéw z zapaleniem
wsierdzia powinno wiec nasuwa¢ kliniczne podejrzenie
ropnia. Ostre zaburzenia hemodynamiczne zwiazane z ostra
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niedomykalnoscig aortalng wtérna do zapalenia wsierdzia
moga by¢ przyczyng utrwalonego VT i stanowia wskazanie
do wczesnej operacji [605].

11.3. REUMATYCZNA CHOROBA SERCA

Ostra goraczka reumatyczna moze spowodowaé za-
palenie catego serca (pancarditis), obejmujacego osierdzie,
miesien sercowy i wsierdzie. Nie ma danych odnoszacych
sie swoiscie do komorowych zaburzen rytmu w reumatycznej
chorobie serca i leczenie tych arytmii powinno by¢ prowa-
dzone wedtug ogélnych zasad.

Catkowity blok AV w przebiegu ostrej goraczki reuma-
tycznej jest rzadki i zwykle przemijajacy. Nalezy rozwazy¢
czasowa stymulacje serca, jezeli blok jest objawowy lub
wyzwala powazna VA.

11.4. ZAPALENIE OSIERDZIA

W przebiegu choroby osierdzia moze wystapi¢ SCD wyni-
kajacy z r6znych proceséw patologicznych, w tym zaréwno kon-
strykgji, jak i restrykgji z powodu urazu, zapalenia, nowotworu
lub zakazenia. Nie ma jednak danych wigzacych poszczegdlne
VA z chorobami osierdzia. Ponadto SCD u tych pacjentéw ma
najczesciej przyczyne hemodynamiczng, a nie arytmiczna.

11.5. SARKOIDOZA SERCA

Sarkoidoza serca jest rzadka i trudna do rozpoznania
jednostka chorobowa o szerokim zakresie przejawéw klinicz-
nych, od niewielkich bezobjawowych zmian w EKG do HF
i SCD. Sarkoidoza serca rzadko jest przyczyna VT (wystepuje
u 5% wszystkich pacjentéw z kardiomiopatia o etiologii innej
niz niedokrwienna kierowanych do szpitala z powodu VT).

W badaniach, w ktérych postuzono sie mapowaniem
potencjatéw sercowych, wykazano obecnos¢ rozsianego, zle-
wajacego sie bliznowacenia RV, umiejscowionego gtéwnie od
struny nasierdzia. Bliznowacenie LV byto bardziej ogniskowe
w obrebie podstawnej czesci przegrody, Sciany przedniej oraz
okolic okotozastawkowych. Taki substrat umozliwia podtrzy-
mywanie duzej liczby r6znych petli pobudzenia nawrotnego.

Ablacja przezcewnikowa w potaczeniu z lekami anty-
arytmicznymi jest skutecznym leczeniem paliatywnym, ktére
u wiekszosci pacjentéw przerywa burze elektryczng z liczny-
mi epizodami VT i eliminuje jeden lub wiecej dajacych sie
wywotaé VT, ale nawroty sa czeste i tacy pacjenci wymagaja
zabezpieczenia za pomoca ICD [624, 625].

11.6. WADY ZASTAWKOWE SERCA

Wady zastawkowe serca sprzyjaja wystepowaniu komo-
rowych zaburzer rytmu zaréwno w okresie przedoperacyj-
nym, jak i po operacji zastawki. Takie czynniki etiologiczne,
jak zwiekszona masa miesnia sercowego, rozstrzeni komory,
naprezenie jej Scian i niedokrwienie podwsierdziowe bez
obecnosci CAD, w pofaczeniu z przewlektym uszkodzeniem
mie$nia sercowego i jatrogennym widknieniem po operacji,
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Leczenie komorowych zaburzen rytmu w wadach
zastawkowych serca

X PiSmien-
Zalecenia .
nictwo*

Zaleca sie wszczepienie ICD

u pacjentéw z wadami zastaw-
kowymi serca, ktérzy po naprawie
chirurgicznej spetniaja kryteria
zastosowania ICD w celu pierwot-
nej lub wtdrnej prewencji SCD

Zaleca sie chirurgiczne leczenie
ostrej niedomykalnosci aortalnej
z powodu zapalenia mie$nia
sercowego zwigzanej z utrwalo-
nym VT, chyba ze takie leczenie
jest przeciwwskazane z innych
powodow

Nalezy rozwazy¢ badanie
elektrofizjologiczne z mozliwo-
$cig natychmiastowej ablacji
przezcewnikowej u pacjentow

z VT, ktdry wystapit po operacji
zastawki, w celu wykrycia i lecze-
nia nawrotnego czestoskurczu

z odndg peczka Hisa

ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; SCD — nagty zgon sercowy;
VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

PPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

moga by¢ odpowiedzialne za zwiekszona czestos¢ wyste-
powania ztozonych tachyarytmii komorowych, ktére moga
sie wigza¢ z utrwalonym VT i SCD [606]. Ztosliwy substrat
arytmogenny moze by¢ dodatkowo wzmocniony przez czeste
wspdtistnienie strukturalnej choroby serca, gtéwnie CAD i HE

W przesztosci kilka grup badaczy opisato zwigkszong
czestos¢ wystepowania NSVT u pacjentéw z wadami zasta-
wek aortalnej i mitralnej [626, 627]. W starszych badaniach
dotyczacych historii naturalnej wad zastawowych nagty zgon
wystapit u 15-20% dorostych pacjentéw ze stenoza aortalng
Srednio w wieku 60 lat. Wiréd objawowych nieoperowanych
pacjentdéw nagly zgon wystepuije z czestoscia do 34% [628,
629]. W jednym z badar 60% wszystkich zgonéw sercowych,
ktore wystapity w trakcie niechirurgicznej obserwacji pacjen-
tow z ciezka niedomykalnoscia mitralna, miafo charakter
nagly [630].

W badaniu obejmujacym 348 pacjentéw z niedomykal-
noscia mitralng z powodu platka cepowatego ujawniono, ze
wsrod starszych pacjentéw leczonych zachowawczo nagly
zgon nie jest rzadkoscia. Poniewaz wydaje sie, ze naprawa
tego rodzaju niedomykalnosci mitralnej jest zwigzana ze
zmniejszeniem czestosci wystepowania nagtych zgonéw, to
nalezy ja rozwaza¢ wczesniej, a operacje powinno poprze-
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dzac¢ obowiazkowe i uwazne poszukiwanie wspotistniejacej
CAD [631]. U pacjentéw po naprawie niedomykalnosci
mitralnej dwa lub wiecej epizodéw NSVT w ambulatoryj-
nym monitorowaniu EKG pozwalato przewidywac nagte
zgony w ciagu 9-letniej obserwacji [632]. taczna czestos¢
SCD u pacjentdéw z proteza zastawkowa réznita sie dos¢
znacznie — 15-30%, a oszacowane roczne ryzyko wyniosto
0,2-0,9% [633]. W duzej serii 1533 pacjentéw poddanych
wymianie zastawki aortalnej lub mitralnej 6% zgonéw byto
spowodowanych arytmia [634]. W wieloosrodkowym bada-
niu w Stanach Zjednoczonych nagte zgony stanowity 23%
zgonéw po wymianie zastawki mitralnej oraz 16% zgonéw
po wymianie zastawki aortalnej [635, 636].

Martinez-Rubio i wsp. [607] wykazali, ze mozliwos¢
wywotania VT, w pofaczeniu z przeciazeniem objetosciowym
LV, pozwala przewidywac¢ incydenty ztosliwej arytmii u pa-
cjentéw z VT, VF lub omdleniem. Badanie elektrofizjologiczne
ma dos$¢ duze znaczenie kliniczne u pacjentéw, u ktérych
po operacji zastawki wystapit VT. Nawet u 30% pacjentow
VT (wystepujacy najczesciej w ciggu miesigca od operacji)
wynikat z reentry w obrebie odnég peczka Hisa, a ten rodzaj
arytmii jest potencjalnie wyleczalny za pomoca ablacji prze-
zcewnikowej [608].

Wady zastawkowe serca, jako domniemana przewazajaca
etiologia arytmii, wystepowaty u ok. 7% pacjentéw kierowanych
na wszczepienie ICD w celu prewencji wtérnej [602]. W tym
jednoosrodkowym badaniu wykazano, ze u 31 pacjentow
z wada zastawkowa i ztosliwymi tachyarytmiami komorowymi,
kt6rych zabezpieczono za pomoca ICD, wyniki leczenia byty
korzystne. Przezywalno$¢ w tej grupie byta nie gorsza niz u pa-
cjentéw z CAD i korzystniejsza niz u pacjentéw z DCM [602].
Jak stwierdzili Yang i wsp. [603], pacjenci z wadg zastawkowa
i rezydualng dysfunkcja LV po operacji zastawki, u ktérych
zastosowano indywidualizowane podejicie do leczenia za
pomoca ICD w ramach prewengji pierwotnej, charakteryzowali
sie podobna przezywalnoscia ogélna i przezyciem bez arytmii
jak pacjenci z kardiomiopatig niedokrwienna.

Ostatnio dowiedziono, ze u pacjentéw z wada zastawkowa,
ktérym wszczepiono ICD w celu pierwotnej lub wtérnej pre-
wencji SCD, czestos¢ uzasadnionych wytadowar ICD i $mier-
telno$¢ sa podobne jak u pacjentéw z CAD lub DCM [604].

12. Ryzyko zwiazane
z zaburzeniami rytmu serca
w wybranych populacjach
12.1. PACJENCI PSYCHIATRYCZNI
12.1.1. Epidemiologia
U pacjentéw ze schizofrenia, jadtowstretem psychicz-

nymi i innymi zaburzeniami zdrowia psychicznego czestos¢
wystepowania naglych zgonéw jest wieksza od oczekiwa-
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Ryzyko zaburzen rytmu serca u pacjentéw psychiatrycznych

X PisSmien-
Zalecenia .
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Zaleca sie modyfikacje dawkowa-
nia lub odstawienie leku, jezeli
po zastosowaniu lekéw prze-
ciwpsychotycznych skorygowany
odstep QT > 500 ms lub zwiek-
szy sie 0 > 60 ms w poréwnaniu
z wartoscig poczatkowa

Zaleca sie monitorowanie
stezenia potasu w osoczu w celu
unikniecia hipokaliemii podczas
stosowania lekow przeciwpsy-
chotycznych

Zaleca sie unikanie stosowania
wiecej niz 1 leku wydtuzajacego
odstep QT

Nalezy rozwazy¢ ocene odstepu

[638,
QT przed rozpoczeciem leczenia 641, 642]

oraz podczas zwiekszania dawek

lekow przeciwpsychotycznych

*Klasa zalecen
PPoziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

nej [643]. Uwaza sie, ze wynika to zaréwno z tych choréb,
jak i ich leczenia. Na przykfad, wéréd pacjentéw ze schizo-
frenig ryzyko SCD jest zwiekszone 3-krotnie w poréwnaniu
z populacja 0gdlng [644]. Co wiecej, wiadomo, ze rézne leki
przeciwpsychotyczne i przeciwdepresyjne zwiekszaja ryzyko
komorowych zaburzer rytmu i SCD [639], a za gléwny me-
chanizm uwaza sie TdP [645].

Ray i wsp. [646] zbadali zwigzek miedzy stosowaniem
lekéw przeciwpsychotycznych (najczesciej klasycznych lekéw
przeciwpsychotycznych) a nagtymi zgonami u > 480 000 pa-
cjentow i uzyskali dane wskazujace na efekt zalezny od dawki,
z wyzszym ryzykiem u pacjentéw z chorobami uktadu ser-
cowo-naczyniowego. W innym niedawnym duzym badaniu,
ktore przeprowadzili Ray i wsp. [647], zwiazek z naglymi
zgonami wykazano takze w odniesieniu do atypowych lekéw
przeciwpsychotycznych, rowniez stwierdzajac efekt zalezny
od dawki.

Do niedawnego badania, ktére przeprowadzili Wu i wsp.
[639], wlaczono 17 718 pacjentéw z komorowymi zaburzenia-
mi rytmu i/lub SCD, aby oceni¢ wptyw lekéw przeciwpsycho-
tycznych na ryzyko komorowych zaburzei rytmu i SCD. Stoso-
wanie lekéw przeciwpsychotycznych wigzato sie 1,53-krotnym
zwigkszeniem ryzyka komorowych zaburzen rytmu i/lub SCD
(95%C11,38-1,70; p < 0,005). Najwyzsze ryzyko stwierdzono
w przypadku lekéw przeciwpsychotycznych, ktére silnie blokuja
kanat potasowy hERG (kodowany przez ludzki homolog genu
Ether-a-go-go muszki Drosophila) (patrz tab. 6).
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12.1.2. Rozpoznanie

Takie leki, jak trojpierscieniowe leki przeciwdepresyjne,
wiaza sie z wiekszym wydtuzeniem QTc i wiekszym wzro-
stem czestosci wystepowania TdP niz selektywne inhibitory
wychwytu zwrotnego serotoniny. Role odgrywaja czesto
znaczna blokada kanatéw sodowych oraz wspotistniejace
czynniki ryzyka, w tym uprzednio wystepujace zaburzenia
rytmu serca, zaburzona czynnos¢ LV, jednoczesne leczenie
digoksyna oraz hipokaliemia (diuretyki) [638, 642, 648,
649]. Zwiazek réznych lekéw z ryzykiem arytmii musi by¢
uwaznie monitorowany, nawet jezeli nie ma danych, aby te
leki wydtuzaty odstep QT.

12.1.3. Leczenie

Zaleca sie ocene profilu ryzyka sercowego, a w przypadku
dodatnich wynikéw — ocene przez kardiologa. Po rozpo-
czeciu podawania lekéw zaleca sie kontrole kardiologiczng,
a w przypadku wydtuzenia QTc > 500 ms lub wystapienia
nowych objawéw ze strony serca nalezy dokona¢ ponownej
oceny leczenia [641]. Powinno sie unika¢ jednoczesnego
stosowania lekéw wchodzacych w interakcje z metabolizmem
leku wydtuzajacego odstep QT. Wazne jest, aby zna¢ wszystkie
leki przyjmowane przez pacjenta, wiacznie z dostepnymi bez
recepty [641].

12.2. PACJENCI NEUROLOGICZNI
12.2.1. Nagly niewyjasniony zgon w przebiegu
padaczki

Nagty niewyjasniony zgon w przebiegu padaczki (SUDEPR,
sudden unexplained death in epilepsy) definiuje sie jako zgon
chorego na padaczke niezwiazany z wypadkiem. W wiekszo-
Sci przypadkéw dochodzi do tego w nocy lub podczas snu, bez
Swiadkéw zdarzenia [650]. Najwiekszym czynnikiem ryzyka
SUDEP sa czeste drgawki, a zwtaszcza uogélnione drgawki
toniczno-kloniczne [651-660].

U pacjentdéw z padaczka wskazana jest przesiewowa
ocena EKG w celu wykluczenia choréb, ktére moga imitowac
padaczke. Co wiecej, padaczka moze wynika¢ z kanafopatii
dotyczacej uktadu nerwowego, co stwarza potencjat interakgji
wynikajacych z wystepowania nieprawidtowosci kanatow
jonowych zaréwno w sercu, jak i mézgu [658, 661-664].
Najlepszym sposobem zapobiegania SUDEP jest maksymali-
zacja kontroli drgawek.

12.2.2. Choroby nerwowo-mie¢sniowe

Dystrofie mieSniowe sa grupa dziedzicznych choréb
miesni szkieletowych i miesnia sercowego. Zajecie serca
ma charakter procesu zwyrodnieniowego, z wtdknieniem
i zastepowaniem miesnia sercowego przez tkanke ttuszczo-
wa [666], a najczestszymi przejawami klinicznymi s DCM
oraz zaburzenia przewodzenia, ktére moga wspétistniec.
We wszystkich dystrofiach miesniowych zajecie miesni
oddechowych moze pogarsza¢ jakos¢ zycia i skraca¢ zycie,
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Tabela 6. Ryzyko komorowych zaburzen rytmu i/lub nagtego zgonu sercowego zaleznie od stosowania lekdw przeciwpsychotycznych
u 17 718 pacjentéw. Przedrukowane za zgoda z: Wu i wsp. [639]

Stosowanie lekdw przeciwpsychotycz- 5625 5117 1,84 1,67-2,03 1,53 1,38-1,70
nych

Leki przeciwpsychotyczne | generacji 2070 1770 2,02 1,76-2,33 1,66 1,43-1,91

chlorpromazyna 248 218 1,98 1,28-3,05 1,45 0,93-2,27
klopentiksol 30 25 2,66 0,71-10,04 2,40 0,46-12,48
klotiapina 135 117 2,68 1,33-5,39 2,16 1,03-4,53
flupentiksol 400 382 1,28 0,92-1,78 1,07 0,77-1,51

haloperidol 833 730 1,83 1,47-2,27 1,46 1,17-1,83
loksapina 14 14 1,00 0,14-7,10 0,49 0,04-5,87
prochlorperazyna 272 172 2,04 1,60-2,61 1,69 1,32-2,17
tiorydazyna 194 173 2,17 1,24-3,79 1,78 1,01-3,15
trifluoperazyna 87 73 1,88 1,02-3,44 1,37 0,73-2,57
Leki przeciwpsychotyczne Il generacji 4017 3736 1,63 1,45-1,84 1,36 1,20-1,54
amisulpiryd 90 88 1,14 0,56-2,34 0,94 0,45-1,96
aripiprazol 35 34 1,14 0,41-3,15 0,9 0,31-2,59
klozapina 141 130 2,64 1,09-6,38 2,03 0,83-4,94
olanzapina 245 221 2,01 1,23-3,29 1,64 0,98-2,72

kwetiapina 1421 1326 1,51 1,26-1,82 1,29 1,07-1,56
risperidon 1163 1066 1,67 1,36-2,05 1,39 1,13-1,72

sulpiryd 1015 930 1,59 1,29-1,95 1,26 1,02-1,56
ziprasidon 27 26 1,20 0,37-3,93 0,8 0,24-2,67
zotepina 154 142 1,86 0,97-3,56 1,5 0,77-2,91

Cl — przedziat ufnosci; n — liczba pacjentéw; OR — iloraz szans

Ryzyko zaburzen rytmu serca u pacjentéw z chorobami nerwowo-miesniowymi

PiSmiennictwo*
[665-668]

Zalecenia

Zaleca sie coroczne kontrole u pacjentéw z dystrofiami miesniowymi, nawet w utajonej fazie cho-
roby, w ktérej nie ma objawdw, a EKG jest prawidtowe

Zaleca sie, aby pacjentéw z chorobami nerwowo-miesniowymi, u ktorych wystepujg komorowe Obecna grupa

zaburzenia rytmu, leczy¢ tak samo jak pacjentéw bez choréb nerwowo-miesniowych ekspertow

Zaleca sie wszczepienie uktadu do statej stymulacji serca u pacjentéw z chorobami nerwowo-mie-
Sniowymi i blokiem przedsionkowo-komorowym II° lub zaawansowanym blokiem II° niezaleznie
od jego umiejscowienia anatomicznego

Mozna rozwazy¢ wszczepienie uktadu do stafej stymulacji serca u pacjentéw z dystrofig mioto- [666, 669-672]
niczng typu 1 (chorobg Steinerta), zespotem Kearnsa-Sayre'a lub dystrofig obreczowo-konczynowa
z dowolnego stopnia blokiem przedsionkowo-komorowym (w tym blokiem I°), biorgc pod uwage

ryzyko szybkiej progresji zaburzen przewodzenia

Mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentéw z dystrofig miotoniczng typu 1 (chorobg Steiner- Ib
ta), dystrofig Emery’ego-Dreifussa lub dystrofig obreczowo-kofnczynowsa typu 1B, jezeli wystepuje
wskazanie do stymulacji i stwierdza sie komorowe zaburzenia rytmu

[71, 669,
672-674]

EKG — elektrokardiogram; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator
*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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a czynnik ten powinien by¢ brany pod uwage, gdy rozwaza
sie profilaktyczne urzadzenie.

Zajecie serca jest najczestsze u pacjentéw z dystrofiami
Duchenne’a i Beckera, dystrofig miotoniczna typu 1 (choroba
Steinerta), dystrofia Emery’ego-Dreifussa oraz dystrofig ob-
reczowo-konczynowa typu 1B [666] (tab. 7). Rozwéj DCM
jest czesty w dystrofiach miesniowych Duchenne’a i Beckera
[666]. Zaburzenia rytmu (PVC i NSVT) i zaburzenia przewo-
dzenia wystepuja pdzniej niz dochodzi do rozwoju DCM,
a wiec leczenie zaburzeri rytmu powinno by¢ zgodne z zale-
ceniami sformutowanymi dla pacjentéw z DCM. W dystrofii
miesniowej Duchenne’a do nagtego zgonu dochodzi gtéwnie
u pacjentéw, u ktérych wystepuje zaréwno niewydolnos¢
oddechowa, jak i HE. Odsetek zgonéw z powodu zaburzen
rytmu jest nieokreslony, ale uwaza sie, ze komorowe za-
burzenia rytmu i nagfe zgony odgrywaja w tych chorobach
podobna role jak w innych postaciach DCM o etiologii innej
niz niedokrwienna. Decyzje o profilaktycznym wszczepie-
niu ICD nalezy podejmowac na podstawie tych samych
kryteriow, co w innych postaciach DCM o etiologii innej niz
niedokrwienna [666].

Zajecie serca w dystrofii miotonicznej typu 1 (chorobie
Steinerta) objawia sie zaburzeniami przewodzenia, ktére
czesto wymagaja stymulacji, z DCM lub bez DCM (tab. 7).
Nawet 1/3 zgonéw u tych pacjentéw jest nagfa i nieocze-
kiwana [666]. W przegladzie 18 badan (1828 pacjentéw),
ktory przeprowadzili Petri i wsp. [667], blok AV | stopnia
stwierdzono u prawie 30% pacjentéw, czas trwania zespotu
QRS > 120 ms — u 20% pacjentéw, czeste PVC — u 15%

pacjentéw, a NSVT — u 4% chorych. Dysfunkcje skurczowa
LV stwierdzono u 7,2%, a AF lub trzepotanie przedsionkéw
— u 5% pacjentéw. Ze wzgledu na duzg czesto$¢ wystepo-
wania zaburzen przewodzenia wysunieto przypuszczenie, ze
SCD w chorobie Steinerta wynikaja gtéwnie z postepujacych
zaburzen przewodzenia, ale obserwacje nagtych zgonéw
u pacjentéw ze stymulatorem [673], a takze wystepowanie
samoistnego lub indukowanego VT pozwalaja sadzi¢, ze za
cze$¢ naglych zgonéw odpowiadajg komorowe zaburze-
nia rytmu.

Lallemand i wsp. [668] zbadali pacjentéw z choroba
Steinerta, dokonujac seryjnych inwazyjnych pomiaréw od-
stepu HV, i wykazali, ze w ciagu 5 lat obserwacji wystapie-
nie zaburzen przewodzenia wiazafo sie ze spowolnieniem
przewodzenia na poziomie ponizej peczka Hisa. Podobnie
z badania, ktére przeprowadzili Laurent i wsp. [673], wy-
nika, ze wydtuzenie odstepu HV > 70 ms w inwazyjnym
EPS pozwala przewidywa¢ wystapienie catkowitego bloku
AV w ciagu 6 lat. Groh i wsp. [669] zbadali 406 dorostych
pacjentéw z potwierdzong genetycznie dystrofig miotoniczna
typu 1idowiedli, Ze ciezko$¢ zaburzen przewodzenia AV i/lub
wewnatrzkomorowego oraz wystepowania przedsionkowych
zaburzen rytmu byty niezaleznymi czynnikami ryzyka nagtego
zgonu. W duzym prospektywnym badaniu obserwacyjnym,
ktére przeprowadzili Wahbi i wsp. [672], wykonywanie EPS,
a nastepnie wszczepianie stymulatoréw u pacjentéw z od-
stepem HV > 70 ms wigzato sie ze zmniejszeniem czestosci
wystepowania nagtych zgonéw w poréwnaniu z pacjentami,
ktorych obserwowano, oceniajac EKG.

Tabela 7. Zajecie serca w dystrofiach mie$niowych. Zaadaptowano za zgodg z: Groh i wsp. [666]

. . Czestos¢ Arytmie Arytmie Nagte
Dystrofia Gen Zajecie serca .. .
zajecia serca | komorowe przedsionkowe zgony
Duchenne’a Dystrofina DCM > 90% PVC Tylko w péznym stadium Tak
Beckera Dystrofina DCM 60-75% VT zwigzany Zwigzane z DCM Tak
z DCM

Miotoniczna typu 1 Ekspansja Zaburzenia prze- 60-80% VT, wskazany Zaleznie od wieku Tak, 30%

powtdrzen CGT | wodzenia i DCM ICD zgonow
Miotoniczna typu 2 Ekspansja Zaburzenia prze- 10-25% Rzadko Rzadko Tak

powtdrzen CGT wodzenia
Emery’ego-Dreifussa Emeryna, Zaburzenia prze- > 90% VT, wskazany | Czesto, ustanie czynnosci | Tak, 30%

lamina A'i C wodzenia i DCM ICD przedsionkéw zgonow

Obreczowo-konczynowa Lamina Ai C Zaburzenia prze- > 90% VT, wskazany Czesto Tak, 30%
typu 1B wodzenia i DCM ICD zgondw
Obreczowo-konczynowa Sarkoglikany DCM < 25% Rzadko Ograniczone dane Nie
typu 2C-2F wiadomo
Obreczowo-konczynowa Biatko podobne DCM 20-80% Rzadko Nie donoszono Nie
typu 21 do fukutyny wiadomo
Twarzowo-fopatkowo- Ubytek Zaburzenia 5-15% Rzadko VT Rzadko Nie
-ramieniowa powtorzen D4Z4 przewodzenia

DCM — kardiomiopatia rozstrzeniowa; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; PVC — przedwczesne pobudzenia komorowe; VT — czestoskurcz

komorowy
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U pacjentéw z dystrofia Emery’ego-Dreifussa oraz dystrofia
obreczowo-konczynowa typu 1B zwiazanymi z mutacja genu
laminy A/C nagly zgon stanowi 30% wszystkich zgonow [71].

Z niektorych serii pacjentéw z tymi dwoma dystrofiami
zwiazanymi z genem laminy A/C wynika, ze wystapienie bloku
AV wigze sie ze ztym rokowaniem, a stymulacja nie wystarcza
do zapobiegania SCD, co przemawia za profilaktycznym sto-
sowaniem raczej ICD niz stymulatoréw, gdy wystepuje zajecie
serca [674]. Do czynnikéw ryzyka naglego zgonu i uzasadnionej
interwencji ICD nalezg NSVT, LVEF < 45%, pte¢ meska oraz
mutacje genu lamina A/C inne niz mutacje zmiany sensu [71].
Leczenie rzadkiej postaci dystrofii Emery’ego-Dreifussa dziedzi-
czonej w spos6b recesywny sprzezony z plcia, ktéra wiaze sie
z mutacjami genu emeryny, jest utrudnione z powodu braku od-
powiednich danych klinicznych. Ze wzgledu na brak informacji
odnoszacych sie do tego genu racjonalne wydaje sie, aby przyja¢
strategie postepowania wykorzystywana w dystrofii Emery ego-
-Dreifussa dziedziczonej w sposdb dominujacy [666, 671].

12.3. KOBIETY W CIAZY
12.3.1. Zaburzenia rytmu niezwiqzane
z kardiomiopatiq okoloporodowq
12.3.1.1. Epidemiologia

Ciaza stwarza istotne ryzyko u kobiet ze strukturalnymi
chorobami serca [675, 679-681]. U kobiet z wrodzonym
LQTS obserwuje sie istotny wzrost ryzyka incydentéw
sercowych w okresie poporodowym (w ciagu 40 tygodni
po porodzie) i leczenie beta-adrenolitykiem powinno by¢
kontynuowane [676, 682] przez calg ciaze i po porodzie.
U kobiet z zespotem Brugadéw mozliwy jest bezpieczny
przebieg choroby w ciazy i okresie poporodowym [683, 684].

Leczenie zaburzen rytmu serca podczas cigzy

12.3.1.2. Rozpoznanie

Kotatanie serca moze by¢ spowodowane przedsionkowy-
mi lub komorowymi pobudzeniami dodatkowymi, a nawet
tachykardia zatokowa i w wiekszosci przypadkéw arytmia jest
tagodna [677, 685-688]. U wielu pacjentek podczas ciazy
dochodzi do objawowego nasilenia napadowego czestoskur-
czu nadkomorowego. Podczas cigzy moze réwniez wystapi¢
nowy VT [677, 686-688], ktéry moze sie wiazac ze wzrostem
stezenia katecholamin [689]. Ryzyko nawrotu VT jest wyzsze
u pacjentek z VT w wywiadach i strukturalng chorobg serca
[676, 690, 691].

12.3.1.3. Leczenie

Jezeli stwierdza sie tagodne zaburzenia rytmu, to pa-
cjentki wymagaja zapewnienia o niegroznym charakterze
arytmii i powinny unika¢ czynnikéw stymulujacych, takich jak
kofeina, palenie tytoniu i alkohol. Objawowa arytmia powinna
by¢ leczona za pomoca ablacji przezcewnikowej przed ciaza,
jezeli ciaza byta uprzednio planowana. Jezeli wskazana jest
farmakoterapia, to zaleca sie rozpoczecie podawania lekow
jak najpézniej podczas ciazy i stosowanie jak najmniejszych
skutecznych dawek.

Zaburzenia rytmu podczas ciazy, ktére nie wiaza sie ze
strukturalng choroba serca, zwykle odpowiadaja na leczenie
beta-adrenolitykiem [675, 692, 693]. Jezeli nie ma struktu-
ralnej choroby serca, a beta-adrenolityki sa nieskuteczne, to
mozna rozwazy¢ sotalol lub leki blokujace kanaty sodowe
(klasa 1C).

Pierwszy trymestr ciazy wiaze sie z najwyzszym ryzykiem
teratogennosci, natomiast ekspozycja na lek w pézniejszym
okresie ciazy moze sie wigzac z niekorzystnym wptywem na

Zalecenia

Poziom® | Pi§miennictwo*

Wskazane jest wszczepienie ICD, jezeli takie wskazanie wystapi podczas cigzy

U pacjentek z LQTS lub CPVT zaleca sie stosowanie beta-adrenolitykdw podczas cigzy i po porodzie

(675, 676]

leczeniu idiopatycznego utrwalonego VT

Zaleca sie doustne podawanie metoprololu, propranololu lub werapamilu w dfugoterminowym

(675, 677]

jest on przyczyna niestabilnosci hemodynamicznej

Zaleca sie natychmiastowa kardiowersje elektryczng w przypadku utrwalonego VT, zwtaszcza jezeli

(675, 677]

micznie stabilnego utrwalonego jednoksztattnego VT

Nalezy rozwazy¢ dozylne podanie sotalolu lub prokainamidu w celu doraznej konwersji hemodyna-

nie reaguje na inne leki

Nalezy rozwazy¢ dozylne podanie amiodaronu w celu doraznej konwersji utrwalonego jedno-
ksztattnego VT, jezeli jest on niestabilny hemodynamicznie, oporny na kardiowersje elektryczng lub

[675, 677, 678]

wanych

Mozna rozwazyc¢ ablacje przezcewnikowg w leczeniu czestoskurczow opornych na leki i Zle tolero- Ilb

CPVT — katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy; ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator; LQTS — zesp6t wydtuzonego odstepu

QT; VT — czestoskurcz komorowy
*Klasa zalecen

5Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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wzrost i rozwdj ptodu, a takze zwiekszac ryzyko proarytmii.

Amerykarska Agencja ds. Zywnosci i Lekow (Food and Drug

Administration) zdefiniowata 5 kategorii stosowania lekow

antyarytmicznych podczas ciazy [694]:

— kategoria A: w kontrolowanych badaniach nie wykazano
ryzyka (nie dotyczy to zadnego leku antyarytmicznego);

— kategoria B: ryzyko szkodliwego wptywu na ptéd jest
niewielkie (sotalol, lidokaina);

— kategoria C: potencjalne korzysci przewyzszaja ryzyko
(chinidyna, adenozyna, metoprolol, propranolol, we-
rapamil, diltiazem, digoksyna, flekainid, propafenon);

— kategoria D: uzyskano dowody ryzyka (fenytoina, amio-
daron);

— kategoria X: lek przeciwwskazany.

W celu farmakoterapii idiopatycznego VT z RVOT stosuje
sie profilaktycznie werapamil lub beta-adrenolityki (metopro-
lol lub sotalol), jezeli VT wiaze sie z nasilonymi objawami lub
zaburzeniami hemodynamicznymi. Idiopatyczny czestoskurcz
wiazkowy (peczkowy) z LV zwykle nie odpowiada na beta-
-adrenolityki i moze by¢ leczony werapamilem, poniewaz
mechanizm tej arytmii zalezy od wolnego naptywu jonéw
wapnia do czesciowo zdepolaryzowanych wiékien Purkinjego
[1]. Ablacja przezcewnikowa moze by¢ konieczna w przy-
padku Zle tolerowanych czestoskurczéw, ktére sa oporne
na leki. U pacjentek z ICD mozliwe sg dobre wyniki ciazy
bez zagrozenia dla ptodu [695-697]. JezZeli wskazania do
wszczepienia ICD wystapia podczas ciazy, to mozna rozwazy¢
podskérny ICD w celu unikniecia stosowania fluoroskopii, ale
trzeba tez wzig¢ pod uwage ograniczone doswiadczenie ze
stosowaniem tych urzadzen.

12.3.2. Zaburzenia rytmu zwiqzane
z kardiomiopatiq okoloporodowq

Kardiomiopatie okotoporodowa definiuje sie jako HF
z powodu dysfunkcji skurczowej LV, ktéra sie ujawnia pod
koniec ciazy lub w pierwszych miesigcach po jej rozwiazaniu
[700]. Przyczyna kardiomiopatii okofoporodowej nie zostata
jasno okreslona. Role moga odgrywac zakazenia, zapalenie
oraz procesy autoimmunologiczne [1, 701]. Zapadalnos¢
oszacowano na 50/100 000 zywych urodzen [702]. W Sta-
nach Zjednoczonych oszacowana $miertelnos¢ zwiazana
z kardiomiopatia okotoporodowa wynosi 6-10% [703]. Naj-
nowsze badania wskazuja, ze kardiomiopatia okofoporodowa
moze by¢ klinicznym przejawem rodzinnej DCM zwiazanej
z mutacjami genéw [704].

Kardiomiopatia okotoporodowa zwykle ujawnia sie jako
HF wtérna do dysfunkgji skurczowej LV pod koniec ciazy lub
w pierwszych miesigcach po jej rozwigzaniu. Lewa komora
moze by¢ niepowiekszona, ale frakcja wyrzutowa niemal
zawsze jest zmniejszona (< 45%) [698]. Zgodnie z tg naj-
nowsza definicja okno czasowe wystepowania kardiomiopatii
okofoporodowej nie zostato écisle okreslone [705]. W nastep-
stwie choroby moga wystapic¢ ztozone komorowe zaburzenia
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Leczenie zaburzen rytmu serca zwigzanych
z kardiomiopatia wywofana przez cigze

X X Pis$mien-

Zalecenia Klasa® | PoziomP i
nictwo*

Zaleca sie kardiowersje elek- [698]
tryczna lub defibrylacje u kobiet
w cigzy, u ktérych wystapi
niestabilny hemodynamicznie
VT lub VF
U kobiet w cigzy zaleca sie stan- [698,
dardowe leczenie HF, ale z unika- 699]

niem lekéw przeciwwskazanych
w okresie cigzy (inhibitory ACE,

ARB oraz inhibitory reniny)

ACE — konwertaza angiotensyny; ARB — antagonista receptora angiotensy-
nowego; VF — migotanie komor; VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

rytmu, a takze moze dojs¢ do nagtego zatrzymania krazenia.
Kardiomiopatie okotoporodowa nalezy wykluczy¢ u kobiet,
u ktérych stwierdzono nowy VT w ciggu ostatnich 6 tygodni
ciazy lub we wczesnym okresie po porodzie [706].
Postepowanie powinno by¢ zgodne z wytycznymi doty-
czacymi ostrej HF [8]. Podczas ciazy inhibitory ACE, ARB oraz
inhibitory reniny sa przeciwwskazane [699, 707]. U wszyst-
kich pacjentek z HF zaleca si¢ beta-adrenolityk, jezeli takie
leczenie jest tolerowane. Preferowane powinny by¢ beta-ad-
renolityki dziafajace selektywnie na receptor betal-adrener-
giczny (tj. metoprolol). Nie nalezy stosowac atenololu [708].
Nalezy unika¢ MRA [709]. Potencjalnie zagrazajace zyciu
tachyarytmie komorowe powinny by¢ przerywane za pomoca
kardiowersji elektrycznej. Kwalifikowanie pacjentek z VA lub
malq frakcja wyrzutowa do wszczepienia ICD powinno sie
odbywac¢ wedtug ogdlnych zasad. Jednak, podejmujac decy-
zje, nalezy bra¢ pod uwage stosunkowo duza czestos¢ (50%)
samoistnego ustepowania DCM po rozwigzaniu cigzy [710].

12.4. OBTURACY]JNY BEZDECH SENNY
12.4.1. Bradyarytmie i tachyarytmie
12.4.1.1. Epidemiologia

Dane na temat czestosci wystepowania obturacyjnego
bezdechu sennego w populacji ogdInej nie sg jednoznaczne
ze wzgledu na duza niejednorodno$¢ badanych populacji.
W rygorystycznym badaniu populacyjnym, w ktérym okre-
slano epidemiologiczne cechy obturacyjnego bezdechu
sennego, czesto$¢ jego wystepowania w grupie 602 os6b
dorostych w wieku 30-60 lat wyniosta 9% wiréd kobiet i 24%
wsréd mezczyzn [713]. Czesto$¢ wystepowania zaburzen
rytmu serca zalezy gtéwnie od choréb wspétistniejacych
wystepujacych w réznych populacjach. Dane z badan Bus-
selton Health Study [714] oraz Wisconsin Sleep Cohort [715]
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Leczenie komorowych zaburzen rytmu i bradyarytmii
u pacjentow z bezdechem sennym

. X Pismien-
Zalecenia Klasa® | Poziom® .
nictwo*
W diagnostyce réznicowej brady- lla [711]
arytmii nalezy uwzglednic¢ zespét
bezdechu sennego
Wystepowanie bezdechu senne- Ib [712]

go i zmniejszonego wysycenia
krwi tetniczej tlenem mozna
rozwazac jako czynnik ryzyka
SCD u os6b z zaburzeniami

oddychania podczas snu

SCD — nagty zgon sercowy

*Klasa zalecen

°Poziom wiarygodnosci danych
Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia

wskazuja na to, ze obturacyjny bezdech senny wiaze sie ze
zwiekszona umieralnoscia. Istnienie zwiazku z SCD pozostaje
przedmiotem dyskusji.

Ostatnio Gami i wsp. [712] wykazali, ze obturacyjny
bezdech senny zwiazany ze zmniejszeniem $redniego wysy-
cenia hemoglobiny tlenem w godzinach nocnych < 93% lub
najmniejszym wysyceniem hemoglobiny tlenem w godzinach
nocnych < 78% byt niezaleznym czynnikiem ryzyka SCD
(p < 0,0001). Obecno$¢ obturacyjnego bezdechu sennego
nalezy wiec uwzglednia¢ w zestawach badar diagnostycznych
stuzacych do stratyfikacji ryzyka SCD.

Czesto$¢ wystepowania zaburzer rytmu serca, gtéwnie
w nocy, zwieksza sie wraz ze wzrostem ciezkosci zespotu
bezdechow i sptycen oddechu podczas snu [716-718].

12.4.1.2. Rozpoznanie

Najczestszymi zaburzeniami rytmu serca obserwowanymi
u pacjentéw z zespotem bezdechéw i sptycen oddechu pod-
czas snu sg tachykardia zatokowa, zahamowania zatokowe,
blok AV I stopnia i Il stopnia typu Mobitz | (periodyka We-
nckebacha), a takze zwigkszona czestos¢ wystepowania PVC
[719-724]. Wykazano dobowy rytm wystepowania komoro-
wych zaburzen rytmu [712, 725-729] oraz wieksza czestos¢
wystepowania SCD w porze snu (od péthocy do 6:00 rano).

12.4.1.3. Leczenie

Obecnie nie ma danych, kt6re wskazywatyby na potrzebe
odstepstw od standardowych zasad leczenia komorowych
zaburzen rytmu u pacjentéw z zespotem bezdechéw i sply-
cen oddechu podczas snu. Co wiecej, wartos¢ oddychania
pod ciagtym dodatnim cisnieniem w drogach oddechowych
w zapobieganiu komorowym zaburzeniom rytmu i SCD jest
wcigz nieokreslona [711, 730-733].

Nie wiadomo, czy wilasciwe leczenie obturacyjnego
bezdechu podczas snu moze zmodyfikowac objawy klinicz-
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ne i pozwoli¢ na unikniecie potrzeby leczenia za pomoca
stymulatora u pacjentéw, u ktérych zaburzenia rytmu sa
zwigzane wylacznie z incydentami uposledzenia droznosci
drég oddechowych [733-739].

Obecnie trwaja badania nad nowymi metodami sty-
mulacji w leczeniu zespotu bezdechéw i sptycein oddechu
pochodzenia osrodkowego za pomoca stymulacji nerwu
przeponowego, a takze stymulacji gornych dr6g oddechowych
w postaci obturacyjnej [740].

12.5. PROARYTMIA ZWIAZANA Z LEKAMI
12.5.1. Interakcje lek-substrat wynikajagce
z obecnosci podstawowego substratu choroby

Kiedy podejrzewa sie zaburzenia rytmu serca wywoty-
wane przez leki, to nalezy przerwa¢ podawanie wszelkich
lekow, ktore moga by¢ za to odpowiedzialne. Trzeba réwniez
dokonac petnej oceny w celu wykluczenia czynnikéw ryzyka
sercowo-naczyniowego, ktére moglyby sie przyczyni¢ do
epizodu arytmii. Zaburzenia rytmu serca wywotywane przez
leki nalezy podejrzewa¢, jezeli wykluczono dziedziczny
lub nabyty substrat arytmogenny, a pacjent otrzymuije leki,
o ktérych wiadomo, Zze zmieniaja wiasciwosci elektryczne
serca (np. wydiuzaja odstep QT) lub wywotuja zaburze-
nia elektrolitowe.

U pacjentéw z przerostem LV stosowanie sotalolu wia-
zafo sie z proarytmia [743]. Pewne obawy budzi réwniez
stosowanie u takich pacjentéw flekainidu lub propafenonu,
zwilaszcza w przypadku wystepowania istotnego przerostu
(grubos¢ sciany LV > 1,4 cm) i/lub CAD [744].

Leki blokujace kanaty sodowe nie powinny byc¢ sto-
sowane u pacjentéw z wywiadami zawatu serca [129] lub

Leczenie proarytmii zwigzanej z lekami
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utrwalonego VT z powodu strukturalnej choroby serca.
W takich okolicznosciach nalezy réwniez unikac stosowania
innych lekéw o dziataniu blokujacym kanaty sodowe, takich
jak trojpierscieniowe leki przeciwdepresyjne. Jezeli czynnos¢
komory jest nieprawidtowa, to ocena i leczenie powinny by¢
podobne jak u pacjentéw z komorowymi zaburzeniami rytmu,
ktorzy nie przyjmuja lekéw antyarytmicznych.

12.5.2. Interakcje lek-lek (z powodu stosowania
okreslonych lekow i ich polqgczen)

Wiele lekow niekardiologicznych blokuje kanaty pota-
sowe (http://www.crediblemeds.org) i wiaze sie z ryzykiem
TdP u podatnych pacjentéw. Leczenie kilkoma antybiotykami,
takimi jak chinolony i azytromycyna, istotnie zwieksza ryzyko
zgonu i zaburzen rytmu serca [125, 745-747]. Wykazano, ze
inne antybiotyki z grupy makrolidéw, w tym erytromycyna
i klarytromycyna (ktére sg réwniez metabolizowane przez
izoenzym 3A4 cytochromu P450), zwiekszaja ryzyko wie-
loksztattnego VT i zgonu z przyczyn sercowych, zwtaszcza
u kobiet [748]. Ostatnio ze zwiekszonym ryzykiem nagtego
zgonu powiazano jednoczesne stosowanie inhibitoréw
ukfadu renina—angiotensyna oraz takich antybiotykow, jak
kotrimoksazol, ktére moga sie wiaza¢ z nierozpoznang hi-
perkaliemia [749].

Leki blokujace kanaty sodowe, takie jak tréjpierscieniowe
leki przeciwdepresyjne, moga wydtuza¢ czas trwania zespotu
QRS i wywotywac zmiany w EKG typowe dla zespotu Bru-
gadoéw [750]. Kardiotoksyczne dziatanie antracyklin zalezy
od dawki, a wieksze skumulowane dawki zwiekszaja ryzyko
kardiomiopatii i $miertelnych zaburzei rytmu serca [751,
752]. Stwierdzono, Zze 5-fluorouracyl moze wywotywac VF
z powodu skurczu tetnic wieicowych [753-755]. Jad ropuchy
moze spowodowac kliniczne dziafanie toksyczne podobne do
dziafania digoksyny [756]. Donoszono réwniez o podobnym
dziataniu produktow ziotowych, takich jak herbatka z naparst-
nicy [757, 758]. Wiele innych lekéw moze wywotywac¢ skurcz
tetnic wieficowych [759-761].

Niemal niezaleznie od tego, ktéry lek spowodowat TdP,
w leczeniu nalezy sie koncentrowac na unikaniu danego
rodzaju farmakoterapii u pacjentéw z grupy wysokiego
ryzyka zaburzer rytmu wywotywanych przez leki. Dozylne
podanie magnezu moze wygasi¢ epizody TdP, niekoniecznie
powodujac skrécenie odstepu QT, nawet jezeli stezenie ma-
gnezu w surowicy jest prawidtowe [762]. Czasowa stymulacja
serca jest bardzo skuteczna w leczeniu TdP. Mozna réwniez
stosowac izoproterenol. U takich pacjentéw zaleca sie prze-
rwanie podawania lekéw, ktére byty przyczyna arytmii, oraz
skorygowanie zaburzen elektrolitowych.

12.5.3. Ryzyko proarytmii powodowane
przez leki antyarytmiczne

Leki antyarytmiczne wywieraja bezposredni wptyw na
kanaty jonowe w sercu. Flekainid, propafenon i chinidyna
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blokuja kanaty sodowe [763]. W duzych prébach klinicznych,
takich jak badania CAST i CASH, leki blokujace kanaty sodo-
we zwiekszaty Smiertelno$¢ wéréd pacjentéw po przebytym
zawale serca [129, 764]. Podobne trendy obserwowano we
wezesniejszych probach klinicznych z zastosowaniem mek-
syletyny [363] i dizopiramidu [362]. U pacjentéw leczonych
z powodu utrwalonego VT leki te moga wywotywac czestsze
i czesto trudniejsze do przerwania kardiowersja epizody
utrwalonego VT [765, 766].

D-sotalol, lek wydtuzajacy odstep QT (wywierajacy
czyste dziatanie antyarytmiczne klasy Ill), nieco zwiekszat
$miertelno$¢ w duzej randomizowanej prébie klinicznej u pa-
cjentéw po dawno przebytym zawale serca [137]. W badaniu
Danish Investigators of Arrhythmia and Mortality oN Dofetilide
(DIAMOND) w pierwszych 72 godzinach leczenia dofeti-
lidem TdP wystapito u 3,3% pacjentéw z ciezka HF [767].
Amiodaron wywotuje TdP znacznie rzadziej niz inne leki
antyarytmiczne wydfuzajace odstep QT [768].

Bradyarytmie sa czestym farmakologicznym efektem
dziatania digoksyny, werapamilu, diltiazemu i beta-adrenoli-
tykéw. Niektore zaburzenia rytmu — zwiekszony automatyzm
przedsionkdw, facza AV lub komér, czesto w potaczeniu
z blokiem AV — sa typowe dla zatrucia naparstnica.

W wiekszosci przypadkéw postepowanie polega na
przerwaniu podawania leku, monitorowaniu rytmu serca oraz
utrzymywaniu prawidfowego stezenia potasu w surowicy.
Przydatne moga by¢ dozylne podanie magnezu i czasowa
stymulacja serca [762]. W celu przyspieszenia czynnosci
serca i skrécenia czasu trwania potencjatu czynnosciowego,
co eliminuje depolaryzacje i TdP, mozna réwniez stosowac
izoproterenol [762, 769-771].

12.5.4. Proarytmia z powodu czynnikéw
wyzwalajgcych

Kilka czynnikow wyzwalajacych, takich jak hipokaliemia
(< 3,5 mmol/l), szybki wzrost zewnatrzkomérkowego steze-
nia potasu oraz hipomagnezemia, wiaze sie z komorowymi
zaburzeniami rytmu i SCD [772, 773]. Hipomagnezemia
wiaze sie klasycznie z wieloksztattnym VT i TdP, ktére moga
odpowiedzie¢ na dozylne podanie magnezu [774, 775].
Hipokaliemia z hipomagnezemia lub bez niej (wywotana
stosowaniem tiazydéw i diuretykéw petlowych) moze by¢
odpowiedzialna za komorowe zaburzenia rytmu u pacjentéw
z nadci$nieniem tetniczym i zastoinowa HF [774]. Wiele czyn-
nikéw, takich jak bradykardia, niedokrwienie, skurcz tetnic
wiencowych, zakrzepica, ostre glodzenie [776] oraz ostre
toksyczne dziatanie alkoholu lub odstawienie alkoholu [777,
778], moze sprzyja¢ wystepowaniu VA i SCD. Réwniez ICD
moze by¢ przyczyna pojawienia sie komorowych zaburzen
rytmu [779-781].

U takich pacjentéw zaleca sie przerwanie podawania
lekéw sprzyjajacych arytmii oraz korygowanie zaburzer elek-
trolitowych.
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12.6. NAGLY ZGON SERCOWY PO
PRZESZCZEPIENIU SERCA

W wielu badaniach klinicznych wykazano, ze nagty
zgon jest czestym zjawiskiem po transplantacji serca (> 10%
pacjentéw z przeszczepionym sercem) [782]. U niektérych
pacjentéw nagly zgon moze nastapi¢ po kilku epizodach
ostrego odrzucania.

U pacjentdéw z ostrym odrzucaniem moze dojs¢ do
uszkodzenia ukfadu bodZcoprzewodzacego, co prowadzi do
komorowych zaburzen rytmu i nagtych zgonéw. W takim ser-
cu ryzyko wystapienia arytmii moze by¢ zwiekszone podczas
obciazer hemodynamicznych zwiazanych z hemodializa lub
plazmafereza [783]. U wiekszosci os6b po przeszczepieniu
serca, ktorzy zmarli nagle, stwierdza sie¢ CAD. Czynnikami
wyzwalajacymi moga by¢ hiperkaliemia, hemodializa lub
plazmafereza, ale nagly zgon moze by¢ réwniez pierwotnym
zgonem arytmicznym.

Stosowanie ICD po transplantacji serca moze by¢ wiasci-
we u wybranych pacjentéw z grupy wysokiego ryzyka [784].

12.7. NAGLY ZGON SERCOWY U SPORTOWCOW
Wydaje sie, ze u sportowcow istnieje zwiekszone ry-
zyko SCD w poréwnaniu z niesportowcami w podobnym
wieku [26] — roczng czestos¢ SCD u miodych sportowcow
(w wieku < 35 lat) ocenia sie na 0,7-3,0/100 000 os6b [788].
U starszych sportowcow zapadalnos¢ jest wieksza i mozna
oczekiwac jej wzrostu z wiekiem [789]. Gtéwnymi czynnikami
ryzyka sg intensywnos¢ aktywnosci i wiek sportowca.
Najczestszymi przyczynami nagtych zgonéw u mtodszych
sportowcdw sg dziedziczne choroby arytmogenne (kardio-
miopatie i kanatopatie) oraz zmiany w tetnicach wieficowych
(zarbwno wrodzone, jak i nabyte). W Stanach Zjednoczonych
w latach 80. XX w. utworzono ogélnokrajowy rejestr nagtych
zgonow sportowcow (National Registry of Sudden Death
in Athletes). W ciagu 27 lat obserwacji uzyskano dane na
temat 1866 naglych zgonéw wsréd oséb w wieku ponizej
40 lat. Dane uzyskane przez tych autoréw wskazuja, ze 36%
wszystkich nagtych zgonéw w rejestrze mozna byto przypisa¢
potwierdzonym przyczynom sercowo-naczyniowym, sposrod
ktoérych najczestsze byty HCM (36%), wrodzone anomalie
tetnic wienicowych (17%), zapalenie mig$nia sercowego (6%),
AVRC (4%) oraz kanatopatie (3,6%) [27]. We Wtoszech bada-
cze z regionu Veneto przeprowadzili prospektywne badanie
kohortowe, do ktérego wiaczano osoby w wieku < 36 lat
uprawiajace wyczynowo sport w latach 1979-1999. Stwier-
dzono, ze przyczyna SCD u 24% sportowcdw, ktorzy zmarli
nagle, byfa ARVC, a kolejnymi przyczynami pod wzgledem
czestosci wystepowania byly zmiany miazdzycowe w tet-
nicach wieficowych (20%), nieprawidfowe odejscie tetnicy
wienicowej (14%) oraz wypadanie platka zastawki mitralnej
(12%) [26]. U starszych sportowcéw (w wieku > 35-40 lat),
podobnie jak w populacji ogblnej, za ponad potowe przy-

Prewencja nagtego zgonu sercowego u sportowcow
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padkéw odpowiadaja zmiany miazdzycowe w tetnicach
wiericowych [29].

Wydaje sie, ze przesiewowa ocena przed rozpoczeciem
wyczynowego uprawiania sportu jest efektywnym [790] sposo-
bem zapobiegania SCD, ale programy badan przesiewowych
roéznia sie znacznie miedzy poszczegdlnymi krajami euro-
pejskimi, a takze miedzy Europa a Stanami Zjednoczonymi
[791]. Przesiewowa ocena serca powinna by¢ dostosowana do
wieku sportowca, aby uwzgledni¢ czynniki zalezne od wieku.
W przypadku mtodych sportowcéw (w wieku < 35 lat) badania
przesiewowe powinny sie koncentrowa¢ na dziedzicznych
kardiomiopatiach i kanafopatiach (patrz punkty 8. i 9.).
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U starszych sportowcow najczestsza przyczyng SCD jest CAD,
a wiec badania przesiewowe powinny by¢ réwniez ukierun-
kowane na wykrywanie objawéw niedokrwienia [792].
Europejskie Towarzystwo Prewencji Choréb Ukfadu
Krazenia i Rehabilitacji Kardiologicznej (European Association
of Cardiovascular Prevention and Rehabilitation) opracowato
ostatnio wytyczne dotyczace oceny aktywnych oséb w $red-
nim lub starszym wieku podejmujacych aktywnos¢ sportowa
w czasie wolnym [792]. Schemat oceny ryzyka u aktywnych
0s6b w Srednim wieku przedstawiono na rycinie 4.
Ostatnio Menafoglio i wsp. [785] ocenili implikacje
nakfadéw pracy, zysku diagnostycznego i ekonomicznych
kosztow tej strategii prewencyjnej u 785 sportowcoéw w wieku
35-56 lat uprawiajacych sport o duzej intensywnosci. Nowa
nieprawidfowo$¢ w uktadzie krazenia stwierdzono u 2,8%
sportowcdw, a koszt wyniést 199 dolaréw amerykariskich

| Aktywna osoba dorosta/starsza |

:

| Rodzaj aktywnosci |

v v v

Aktywnosé Aktywnosé Aktywnosé
o matej o umiarkowanej o duzej
intensywnosci intensywnosci intensywnosci

v

Ocena ryzyka
(samodzielnie lub
przez lekarza)

v

Wynik Wynik
ujemny | | dodatni
¥
Ocena przesiewowa
Kwalifikuje sie przez lekarza
do aktywnosci * Wywiady
fizycznej * Badanie przedmiotowe
o matej * Ryzyko w skali SCORE
intensywnosci * Spoczynkowe EKG
Wynik Wynik
ujemny dodatni
v L
g va_ahﬁku_Je sie Maksymalna
o treningu fizycznego ”
: R préba
o umiarkowanej/duzej )
- L wysitkowa
intensywnosci
A i
v
Wynik Wynik
ujemny dodatni

.

Dalsza ocena, odpowiednie leczenie
i indywidualnie zalecona aktywno$¢ fizyczna

Rycina 4. Proponowany algorytm oceny przed rozpoczeciem ak-
tywnosci fizycznej u bezobjawowych aktywnych oséb dorostych lub
starszych. Zaadaptowano za zgodg z: Borjesson i wsp. [792]
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na sportowca. Autorzy doszli do wniosku, Zze taka ocena
wydaje sie praktycznie mozliwa i zwigzana z rozsadnymi
kosztami [785].

Wazne jest, aby trenerzy i personel w osrodkach sporto-
wych byli wyszkoleni, co robi¢ w sytuacjach nagtych, a takze
jak prowadzic¢ resuscytacje krazeniowo-oddechowa i postu-
giwac sie automatycznymi defibrylatorami zewnetrznymi
[179, 786].

12.8. ZESPOL. WOLFFA-PARKINSONA-WHITE’A
Zespot Wolffa-Parkinsona-White’a (WPW) jest dos¢
rzadka przyczyna SCD, ktorych czestos¢ wystepowania w tym
zespole szacuje sie na 0,05-0,2% rocznie [794]. Nagly zgon
sercowy moze nastapi¢ z powodu wystapienia AF z szybka
czynnoscia komor, ktére przechodzi w VF [795]. Gtéwnym
czynnikiem ryzyka SCD jest obecno$¢ drogi dodatkowej
z krétkim czasem refrakcji przewodzenia w kierunku do ko-
mor. W niedawnym prospektywnym 8-letnim rejestrze obej-
mujacym 2169 pacjentéw z zespotem WPW stwierdzono, ze
SCD wystapit gtéwnie u pacjentéw z czasem refrakcji prze-
wodzenia drogi dodatkowej w kierunku do komér < 240 ms
oraz nawrotnym czestoskurczem AV inicjujacym AF [793].
U pacjentdw z zespotem WPW, ktérzy zostali zresuscy-
towani po epizodzie nagfego zatrzymania krazenia z powodu
AF i szybkiego przewodzenia drogg dodatkowa bedacego
przyczyna VF, zaleca sie EPS z ablacja [796]. Nalezy roz-
wazy¢ EPS i wykonac¢ ablacje, jezeli u pacjenta wystepuja
objawy (np. omdlenie lub kotatania serca) i/lub czas refrakg;ji
przewodzenia drogi dodatkowej < 240 ms [793]. Badanie
elektrofizjologiczne powinno obejmowac pomiar najkrétszego
odstepu RR z preekscytacja podczas wywotanego AF (lub
najkrétszego odstepu RR z preekscytacja podczas szybkiej

Postepowanie u pacjentow z zespotem Wolffa-Parkinsona-
-White'a (WPW)
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stymulacji przedsionkéw), okreslenie liczby i umiejscowienia
drég dodatkowych, charakterystyki przewodzenia drogami
dodatkowymi i przez tacze AV w kierunku do komoér oraz
wstecznie, a takze efektywnego okresu refrakgcji drég dodat-
kowych i komory przy wielu dtugoéciach cyklu.

U pacjentéw z zespotem WPW nalezy unika¢ leczenia
antagonistami wapnia (werapamilem) lub digoksyna, ponie-
waz leki te moga zwieksza¢ przewodzenie droga dodatkowa
w kierunku do komér, wydtuzajac okres refrakcji tacza AV.

12.9. ZAPOBIEGANIE NAGLYM ZGONOM
SERCOWYM U OSOB W PODESZEYM
WIEKU

Stosowanie lekéw antyarytmicznych u pacjentéw w po-
desztym weku powinno by¢ dostosowywane z uwzglednie-
niem zmniejszenia eliminacji nerkowej i watrobowej, zmian
budowy ciata oraz wystepowania choréb wspétistniejacych.
Nalezy réwniez bra¢ pod uwage ryzyko interakcji lekowych
i konieczne moga by¢ modyfikacje dawkowania. Jezeli nie
ma swoistych przeciwwskazan, to u pacjentéw w podesztym
wieku po ostrej fazie zawatu serca nalezy rozwazy¢ beta-
-adrenolityki, poniewaz wykazano, ze zapobiegaja one SCD
u pacjentéw w wieku powyzej 65 lat [797].

U o0s6b w podesztym wieku ICD stosuje sie powszechnie.
W analizach podgrup w badaniach AVID i MADIT-Il wyka-
zano réwnowazne korzysci z ICD u starszych i mfodszych
pacjentéw [63, 153]. W metaanalizie, w ktérej potaczono
dane z préb klinicznych dotyczacych stosowania ICD w celu
prewencji pierwotnej [badania Multicenter UnSustained Ta-
chycardia Trial (MUSTT), MADIT-1I, DEFINITE i SCD-HeFT],
stwierdzono, ze u pacjentéw w wieku > 75 lat leczenie za
pomoca ICD zmniejsza $miertelno$¢ ogblng bez wzrostu
czestosci wystepowania powikfan zwiazanych z ICD (HR
0,73; 95% CI 0,51-0,974; p = 0,03) [798]. Co ciekawe,
z innej metaanalizy wynika, Zze leczenie za pomoca ICD
moze by¢ mniej korzystne u pacjentéw w podesztym wieku
z ciezka dysfunkcja LV (HR 0,75; 95% CI1 0,61-0,91) [799].
Potaczone dane z préb klinicznych dotyczacych prewencji
wtoérnej (badania AVID, CASH i CIDS) ujawnity, ze leczenie
za pomoca ICD istotnie zmniejsza $miertelnos¢ ogoélna
i czesto$¢ wystepowania zgondw arytmicznych u pacjentéw
w wieku < 75 lat, ale nie u pacjentéow w wieku > 75 lat
(zgony z wszystkich przyczyn: HR 1,06; 95% CI 0,69-1,64;
p = 0,79; zgony arytmiczne: HR 0,90; 95% Cl 0,42-1,95;
p = 0,79) [800]. Badania obserwacyjne i dane z rejestrow
prowadzonych w ramach zwyktej praktyki klinicznej do-
wodzg, ze sam wiek nie powinien wyklucza¢ wszczepienia
ICD [801, 802].

Podejmujac decyzje o wszczepieniu ICD, nalezy roz-
wazy¢ wplyw urzadzenia na jako$¢ zycia. W subanalizie
w ramach badania MADIT-1I nie stwierdzono istotnego
zmniejszenia liczby lat zycia skorygowanych o zmiane jakosci
zycia u pacjentéw w wieku > 65 lat [803]. Zasadniczo rzecz
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biorac, wiek nie nalezy do kryteriéw, na podstawie ktérych
rozwaza sie zasadno$¢ zastosowania ICD, poniewaz osiem-
dziesieciolatkowie, ktérzy umieraja nagle, moga by¢ bardzo
sprawni czynnosciowo nawet w ostatnim miesigcu przed
Smiercia [804]. Ocena kliniczna w potaczeniu z uwzglednie-
niem zyczen pacjenta i/lub jego rodziny moze sie przyczyni¢
do decyzji o odstepstwie od standardowych zalecen dotycza-
cych stosowania ICD.

12.10. PROBLEMY DOTYCZACE KONCOWEGO
OKRESU ZYCIA

U pacjentéw w fazie terminalnej czesto wystepuija stany
sprzyjajace zaburzeniom rytmu (hipoksja, bol oraz zaburzenia
elektrolitowe) i nawet u 20% os6b z ICD dochodzi do wytado-
wania urzadzenia w ostatnich tygodniach zycia [805, 807, 808].

Omoéwienie deaktywacji ICD z pacjentem i jego rodzing
w celu zapobiezenia niepotrzebnemu dystresowi i bolowi
u osoby, ktéra umiera, jest wazna, ale czesto zaniedbywana
koniecznoscia. Nalezy uwzglednia¢ indywidualne zyczenia
pacjenta, honorujac zaréwno $wiadoma zgode, jak i $wiado-
ma odmowe. Jezeli pacjenci nie sa w stanie podjac tej decyzji
samodzielnie, to nalezy wystuchac opinii czfonka rodziny lub
osoby podejmujacej decyzje w zastepstwie pacjenta badz tez
postapi¢ zgodnie z oswiadczeniem woli pacjenta, jezeli takie
zostato sporzadzone [805, 808, 809].

Ze wzgledu na ztozono$¢ tego zagadnienia wyczerpuja-
ce informacje na temat implementacji tych zalecen mozna
znalez¢ w stanowiskach ekspertéw wydanych przez EHRA
[805] oraz Heart Rhythm Society [809]. Nalezy réwniez bra¢
pod uwage lokalne zasady i przepisy.

Deaktywacji mozna dokona¢, przeprogramowujac
urzadzenie, lub — jezeli nie jest to mozliwe — poprzez
przytozenie magnesu do urzadzenia. Preferowane moze by¢
zawieszenie jedynie leczenia tachyarytmii, z pozostawieniem

Rozwigzywanie probleméw dotyczacych koncowego
okresu zycia

Pismien-
Zalecenia Klasa® | Poziom® i
nictwo*
U pacjentéw kwalifikujgcych lla [805,
sie do wszczepienia ICD nalezy 806]
rozwazy¢ omdwienie problemow
dotyczacych koncowego okresu
zycia przed wszczepieniem ICD
oraz w istotnych momentach
progresji choroby
Nalezy rozwazy¢ deaktywacje lla [805,
ICD, gdy nastapi pogorszenie 806]
stanu klinicznego pacjenta

ICD — implantowany kardiowerter-defibrylator
*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych

Pismiennictwo potwierdzajace zalecenia
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stymulacji z powodu bradykardii, aby unikna¢ nasilenia ob-
jawow z tego powodu.

13. Luki w dowodach

874

Nagly zgon moze by¢ pierwszym i od razu $miertelnym
przejawem choroby. Podstawa zapobiegania nagtym
zgonom pozostaje wiec identyfikacja pacjentéw, ktérzy sa
nim zagrozeni. Stratyfikacja ryzyka metodami inwazyjnymi
i nieinwazyjnymi w ramach pierwotnej prewencji SCD jest
wciaz niezadowalajaca. Oceny wymagaja nowe metody,
w tym ocena profilu genetycznego, przesiewowa ocena
EKG i metody obrazowania. Pilnie potrzebne sa badania
dotyczace najlepszych technik wykrywania bezobjawowych
populacji zagrozonych nagtym zgonem. Potrzebne sa pro-
ste i tanie metody, kt6re beda sie nadawaty do masowych
badan przesiewowych.

Zapewnienie efektywnego i szybkiego taficucha opieki ma
zasadnicze znaczenie dla poprawy przezywalnosci ofiar
naglego zatrzymania krazenia. Potrzeba wiecej badan
w celu oceny optymalnego sposobu zaprojektowania ta-
kich fancuchéw przezywalnosci, w tym protokotéw opieki
przedszpitalnej i wewnatrzszpitalne;.

Skutecznos¢ zapobiegania CAD oraz HF z powodu zawatu
serca wywotala znaczne zmniejszenie czestosci wystepowa-
nia nagtych zgonéw. W celu dalszego zmniejszenia czestosci
wystepowania nagtych zgonéw potrzebne sa dalsze badania
dotyczace innych przyczyn nagtych zgonow.

Czynnos¢ LV jest zachowana u ponad pofowy ofiar nagtych
zgondw. Pilnie sa potrzebne swoiste programy badawcze
stuzace poznaniu mechanizméw nagtych zgonéw u pacjen-
téw z zachowana czynnoscia LV, ktére beda prawdopodob-
nie wymagaly interdyscyplinarnego podejscia z udziatem
kardiologéw, genetykow, epidemiologéw, badaczy z zakresu
nauk podstawowych oraz naukowcoéw zajmujacych sie
medycyna translacyjna. Takie badania powinny obejmowac
lepsza identyfikacje pacjentéw z dziedzicznymi kardiomio-
patiami i chorobami arytmogennymi, stratyfikacje ryzyka
nagtego zgonu u pacjentéw z HF i zachowana LVEF, a takze
ocene ryzyka nagfego zgonu u pacjentéw z AF.
Zewnetrzne defibrylatory noszone przez pacjentéw moga
by¢ interesujacym rozwiazaniem u wybranych chorych, ale
wymagaja wiekszych randomizowanych préb klinicznych,
zanim bedzie mozna jednoznacznie okresli¢ wskazania do
ich stosowania.

Uzasadnione sa randomizowane préby kliniczne dotyczace
praktycznych mozliwosci stratyfikacji ryzyka za pomoca
inwazyjnego EPS wykonywanego wczesnie po zawale serca.
Uptyneta ponad dekada od opublikowania przefomowych
randomizowanych préb klinicznych dotyczacych pierwot-
nej prewencji SCD, ktére do tej pory stuzg za podstawe
stosowania ICD u pacjentéw z dysfunkcjg skurczowa LV
i HE. Od tamtego czasu charakterystyka pacjentéw i stoso-

wanego u nich leczenia ulegfa istotnym zmianom — dzisiejsi
pacjenci sg starsi i wystepuje u nich wiecej choréb wspotist-
niejacych, takich jak AF, przewlekta choroba nerek i inne.
Potrzebne sa wiec nowe préby kliniczne stuzace ocenie
potencjalnych korzysci ze stosowania ICD w celu pier-
wotnej prewencji SCD w dzisiejszej populacji pacjentéw.
Poniewaz zadne tego rodzaju nowe randomizowane préby
kliniczne nie sg obecnie prowadzone, to wiecej $wiatfa na
to klinicznie bardzo wazne zagadnienie moga rzuci¢ dane
z prospektywnych rejestrow.

Potrzeba wiecej badan w celu okreslenia opartych na dowo-
dach z badarn naukowych interwencji stuzacych zmniejsze-
niu psychospotecznych nastepstw zagrozenia wystapieniem
SCD oraz optymalizacji opieki i wsparcia adresowanych do
pacjentéw i rodzin zagrozonych wystapieniem SCD.

U wielu pacjentéw ze zmniejszona frakcja wyrzutowa
z czasem dochodzi do zwigkszenia LVEF. U niektérych
z nich zastosowany zostanie defibrylator, mimo Ze nie jest
to jednoznacznie potrzebne, natomiast u innych pacjentdéw
ryzyko nagtego zgonu moze sie utrzymywac mimo popra-
wy czynnosci LV. Potrzeba wiecej badan nad najlepszymi
sposobami oceny takich pacjentéw, aby umozliwic¢ korzyst-
niejsze, spersonalizowane leczenie w zwiazku z ryzykiem
nagfego zgonu.

Stosowanie CRT(-D) u pacjentéw z AF oraz rola ablagji
tacza AV nie zostaly dobrze zdefiniowane, a dostepne dane
pochodza tylko z badan obserwacyjnych. Istnieje wyrazna
potrzeba przeprowadzenia w tej duzej grupie pacjentéw
randomizowanych préb klinicznych o odpowiedniej
mocy statystycznej.

W ostatnich 20 latach nastapit duzy postep w zakresie dzie-
dzicznych zaburzei rytmu serca i kardiomiopatii, gléwnie
dzieki powszechnej dostepnosci diagnostyki genetycznej
oraz danych klinicznych z duzych rejestréw. Wciaz jednak
istnieja pewne luki w dowodach. Duza liczba pacjentéw
z pierwotnymi dziedzicznymi zaburzeniami rytmu serca
i kardiomiopatiami wciaz umiera przed ustaleniem rozpo-
znania, co wskazuje na potrzebe poprawy strategii diagno-
stycznych. Luki w wiedzy istnieja réwniez w schematach
stratyfikacji ryzyka dotyczacych takich choréb, jak zespot
Brugadow, SQTS, ARVC oraz wiekszo$¢ postaci DCM
o etiologii innej niz niedokrwienna.

Wystepowanie VT pogarsza rokowanie u pacjentéw z r6z-
nymi strukturalnymi chorobami serca. Pilnie s potrzebne
nowe metody leczenia antyarytmicznego lub innego leczenia
zachowawczego, aby zabezpieczy¢ szerszg populacje przed
pierwszymi i kolejnymi epizodami zagrazajacej zyciu VA.
Trzeba dopiero zbada¢, czy swoiste leczenie antyarytmicz-
ne moze poprawi¢ rokowanie pod tym wzgledem. Cho¢
wykazano, ze ablacja przezcewnikowa nawracajacego VT
u pacjentéw ze strukturalng choroba serca istotnie zmniejsza
liczbe nawrotéw VT, to wptyw ablacji przezcewnikowej VT
na $miertelnos¢ jest niejasny i zastuguje na dalsze badania.
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14. Giéwne przestania wytycznych

Populacja ogdlna Klasa® | Poziom®

U wszystkich ofiar nieoczekiwanego nagtego zgonu zaleca sie analize krwi i innych odpowiednio zebranych ptynow
ciata, obejmujaca badania z zakresu toksykologii i patologii molekularnej

Zaleca sie zapewnienie dostepu do defibrylacji w miejscach publicznych, w ktérych incydenty nagtego zatrzymania
krazenia zdarzaja sie relatywnie czesto i mozna stworzy¢ odpowiednie warunki przechowywania sprzetu do defibrylacji
(np. szkoty, stadiony, duze dworce, kasyna itd.), a takze w miejscach bez innego dostepu do defibrylacji (np. pociagi,
statki wycieczkowe, samoloty itd.)

Pacjenci ze wskazaniami do wszczepienia ICD

Zaleca sie przedyskutowanie kwestii zwigzanych z jakoscig zycia przed wszczepieniem ICD oraz podczas progres;ji
choroby u wszystkich pacjentow

Choroba niedokrwienna serca

Zaleca sie ponowng ocene LVEF 6-12 tygodni po zawale serca w celu oceny potencjalnej potrzeby wszczepienia ICD
w celu prewengji pierwotnej

Pacjenci z niewydolnoscia serca

Zaleca sie leczenie za pomoca ICD w celu zmniejszenia czestosci wystepowania SCD u pacjentéw z objawowa HF
(111 klasa wg NYHA) i LVEF < 35% po > 3 miesigcach optymalnego leczenia zachowawczego, jezeli mozna oczekiwad,
ze pacjent przezyje > 1 rok w dobrym stanie czynnosciowym:

— etiologia niedokrwienna i > 6 tygodni po zawale serca

— etiologia inna niz niedokrwienna

Zaleca sie CRT-D w celu zmniejszenia Smiertelnosci ogélnej u pacjentdw z czasem trwania zespotu QRS > 130 ms,
LVEF < 30% i LBBB mimo optymalnej farmakoterapii przez > 3 miesigce, jezeli mozna oczekiwal, ze pacjent przezy-
je > 1 rok w dobrym stanie czynnosciowym

Zaleca sie CRT w celu zmnigjszenia Smiertelnosci ogdlnej u pacjentow z LVEF < 35% i LBBB mimo optymalnej farmako-
terapii przez > 3 miesiace, jezeli mozna oczekiwac, ze pacjent przezyje > 1 rok w dobrym stanie czynnosciowym:

— z czasem trwania zespotu QRS > 150 ms

— z czasem trwania zespotu QRS 120-150 ms

Dziedziczne choroby arytmogenne

U pacjentéw z ARVC zaleca sie unikanie sportéw wyczynowych

Nowe zalecenia

Nalezy rozwazy¢ flekainid w potgczeniu z beta-adrenolitykami u pacjentdéw z rozpoznaniem CPVT, u ktérych w trakcie
leczenia beta-adrenolitykiem wystapity nawracajace omdlenia lub wieloksztattny/dwukierunkowy VT, jezeli wszczepienie
ICD wiaze sie z ryzykiem, jest przeciwwskazane, niedostepne lub pacjent nie zgadza sie na takie leczenie

Nalezy rozwazy¢ ICD u pacjentow z DCM i potwierdzong patogenng mutacja genu LMNA oraz klinicznymi czynnikami
ryzyka

ARVC — arytmogenna kardiomiopatia prawej komory; CPVT — katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy; CRT-D — terapia resynchro-
nizujaca za pomoca urzadzenia bedacego réwniez defibrylatorem; DCM — kardiomiopatia rozstrzeniowa; HF — niewydolno$¢ serca; ICD — implantowany
kardiowerter-defibrylator; LMNA — lamina A/C; LBBB — blok lewej odnogi peczka Hisa; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory; NYHA — New York Heart
Associoation; SCD — nagty zgon sercowy; VT — czestoskurcz komorowy

*Klasa zalecen

bPoziom wiarygodnosci danych
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15. Dodatek

Komisja ESC do spraw Wytycznych Postepowania
(CPG): Jose Luis Zamorano, przewodniczacy (Hiszpania),
Victor Aboyans (Francja), Stephan Achenbach (Niemcy), Ste-
fan Agewall (Norwegia), Lina Badimon (Hiszpania), Gonzalo
Barén-Esquivias (Hiszpania), Helmut Baumgartner (Niemcy),
Jeroen ). Bax (Holandia), Héctor Bueno (Hiszpania), Scipione
Carerj (Wlochy), Veronica Dean (Francja), Cetin Erol (Turcja),
Donna Fitzsimons (Wielka Brytania), Oliver Gaemperli (Szwaj-
caria), Paulus Kirchhof (Niemcy/Wielka Brytania), Philippe
Kolh (Belgia), Patrizio Lancellotti (Belgia), Gregory Y.H. Lip
(Wielka Brytania), Petros Nihoyannopoulos (Wielka Bryta-
nia), Massimo F. Piepoli (Wtochy), Piotr Ponikowski (Polska),
Marco Roffi (Szwajcaria), Adam Torbicki (Polska), Antonio
Vaz Carneiro (Portugalia), Stephan Windecker (Szwajcaria).

Narodowe towarzystwa kardiologiczne wchodzace
w sktad ESC, ktére byty aktywnie zaangazowane w proces
recenzowania ,Wytycznych ESC dotyczacych postepowania
u pacjentéw z komorowymi zaburzeniami rytmu oraz zapo-
biegania naglym zgonom sercowym w 2015 roku”:

Armenia: Armenian Cardiologists Association, Armen
Piruzyan; Austria: Austrian Society of Cardiology, Franz Xaver
Roithinger; Belgia: Belgian Society of Cardiology, Georges H.
Mairesse; Bosnia i Hercegowina: Association of Cardiologists
of Bosnia & Herzegovina, Boris Goronja; Butgaria: Bulgarian
Society of Cardiology, Tchavdar Shalganov; Chorwacja: Cro-
atian Cardiac Society, Davor Puljevi¢; Cypr: Cyprus Society
of Cardiology, Loizos Antoniades; Dania: Danish Society of
Cardiology, Jacob Moesgaard Larsen; Egipt: Egyptian Society
of Cardiology, Mervat Aboulmaaty; Estonia: Estonian Society
of Cardiology, Priit Kampus; Finlandia: Finnish Cardiac So-
ciety, Antti Hedman; Francja: French Society of Cardiology,
Olivier Piot; Grecja: Hellenic Cardiological Society, Spyridon
Deftereos; Gruzja: Georgian Society of Cardiology, Kakhaber
Etsadashvili; Hiszpania: Spanish Society of Cardiology, Angel
Arenal; Holandia: Netherlands Society of Cardiology, Katja
Zeppenfeld; Irlandia: Irish Cardiac Society, David Keane;
Islandia: Icelandic Society of Cardiology, Sigfts Gizurarson;
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Izrael: Israel Heart Society, Moti Haim; Kazachstan: Asso-
ciation of Cardiologists of Kazakhstan, Ayan Abdrakhmanov;
Kirgistan: Kyrgyz Society of Cardiology, Aibek Mirrakhimov;
Libia: Libyan Cardiac Society, Hisham Ben Lamin; Litwa:
Lithuanian Society of Cardiology, Germanas Marinskis;
Luksemburg: Luxembourg Society of Cardiology, Laurent
Groben; totwa: Latvian Society of Cardiology, Oskars Kalejs;
Macedonia (FYROM): Macedonian FYR Society of Cardiology,
Lidija Kamcevska-Dobrkovic; Malta: Maltese Cardiac Society,
Mark Sammut; Maroko: Moroccan Society of Cardiology, Ali
Chaib; Motdawia: Moldavian Society of Cardiology, Aurica
Raducan; Niemcy: German Cardiac Society, Lars Eckardt;
Norwegia: Norwegian Society of Cardiology, Pdl Morten
Tande; Polska: Polish Cardiac Society, Radostaw Lenarczyk;
Portugalia: Portuguese Society of Cardiology, Francisco Bello
Morgado; Republika Czeska: Czech Society of Cardiology,
Josef Kautzner; Rosja: Russian Society of Cardiology, Evgeny
N. Mikhaylov; Rumunia: Romanian Society of Cardiology,
Radu Vatasescu; Stowacja: Slovak Society of Cardiology, Peter
Hlivak; Szwajcaria: Swiss Society of Cardiology, Christian
Sticherling; Szwecja: Swedish Society of Cardiology, Mats
Jensen-Urstad; Tunezja: Tunisian Society of Cardiology and
Cardio-Vascular Surgery, Rafik Chettaoui; Turcja: Turkish
Society of Cardiology, Mesut Demir; Ukraina: Ukrainian
Association of Cardiology, Alexander Parkhomenko; Wegry:
Hungarian Society of Cardiology, LaszI6 Gellér; Wielka Bryta-
nia: British Cardiovascular Society, Edward Duncan; Witochy:
Italian Federation of Cardiology, Paolo Della Bella.

tAfiliacja: Andrea Mazzanti, koordynator: Cardiologia
Molecolare, Fondazione Salvatore Maugeri, Via S. Maugeri
10/10 A, 27100 Pavia, PV ltaly, tel.: +39 0382592051;
e-mail: andrea.mazzanti@fsm.it

16. Dodatek internetowy

Wszystkie tabele z dodatku internetowego sa dostepne
pod adresem: http://www.escardio.org/Guidelines-&-Edu-
cation/Clinical-Practice-Guidelines/Ventricular-Arrhythmi-
as-and-the-Prevention-of-Sudden-Cardiac-Death.
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Dodatkowa Tabela 1. Wytyczne dotyczace prewencji nagtych zgonéw sercowych w populacji ogdlnej opublikowane od 2006 roku,
z wytaczeniem wytycznych dotyczacych poszczegdlnych choréb

Wytyczne ESG/EHRA dotyczace stymulacji serca i terapii resynchronizujacej 2007 [4]
Wytyczne ACC/AHA/HRS/AATS/STS dotyczace leczenia zaburzen rytmu serca za pomoca urzadzen 2008 [5]
Wytyczne AHA/ACCF/HRS dotyczace nieinwazyjnych metod stratyfikacji ryzyka w celu identyfikacji pacjentow 2008 [6]

zagrozonych nagtym zgonem sercowym

Stanowisko ESC/HFA/EHRA dotyczace leczenia niewydolnosci serca za pomoca urzadzen: uaktualnienie wy- 2010 [7]
tycznych ESC z 2008 roku dotyczacych rozpoznawania i leczenia ostrej i przewlekiej niewydolnosci serca oraz
wytycznych ESC z 2007 roku dotyczacych stymulacji serca i terapii resynchronizujacej

Wytyczne ESC/HFA dotyczace rozpoznawania i leczenia ostrej i przewlektej niewydolnosci serca 2012 [8]
Wytyczne ACCF/AHA dotyczace leczenia niewydolnosci serca 2013 [9]
Wytyczne ESG/EHRA dotyczace stymulacji serca i terapii resynchronizujacej 2013 [10]
Uaktualnienie wytycznych ACCF/AHA/HRS dotyczacych leczenia zaburzen rytmu serca za pomoca urzadzen 2013 [11]
Stanowisko ekspertéw HRS/ACC/AHA dotyczace leczenia za pomoca implantowanych kardiowerteréw- 2014 [12]

-defibrylatoréw u pacjentéw, ktérych nie wigczano do préb klinicznych lub ktérzy byli w nich niedostatecznie
reprezentowani

Wytyczne ESC/EACTS z 2014 roku dotyczace rewaskularyzacji miesnia sercowego: grupa robocza ds. rewa- 2014 [13]
skularyzacji miesnia sercowego Europejskiego Towarzystwa Kardiologicznego i Europejskiego Towarzystwa
Chirurgii Serca i Klatki Piersiowej

Stanowisko ekspertéw EHRA/HRS/APHRS dotyczgce komorowych zaburzen rytmu serca 2014 [3]

AATS — American Association for Thoracic Surgery; ACC — American College of Cardiology; ACCF — American College of Cardiology Foundation; AHA —
American Heart Association; APHRS — Asia Pacific Heart Rhythm Society; EACTS — European Association for Cardio-Thoracic Surgery; EHRA — European
Heart Rhythm Association; ESC — European Society of Cardiology; HFA — Heart Failure Association; HRS — Heart Rhythm Society; STS — Society of Thoracic
Surgeons
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Dodatkowa Tabela 2. Czestos¢ wystepowania dziedzicznych kardiomiopatii i zespotu nagtego zgonu arytmicznego w badaniach au-
topsyjnych u mtodych oséb (w wieku < 40 lat), z podziatem na sportowcéw i populacje ogdlng. Zaadaptowane z: Mazzanti i wsp. [48]

Populacja sportowcow

Van Camp (1995) [25] Stany Zjednoczone | 1983-1993 13-24 105 | 45 5 1 51 7
Corrado (2003) [26] Wtochy 1979-1999 12-35 52 2 2 23 27 2
Maron (2009) [27] Stany Zjednoczone | 1980-2006 8-39 690 | 36,3 2 4,3 42,6 -
Choi (2013) [28] Stany Zjednoczone | 2007-2008 11-30 54 30 4 - 34 7
Suarez-Mier (2013) [29] Hiszpania 1995-2010 9-35 81 9,8 - 14,8 24,6 23,4
Maron (2014) [30] Stany Zjednoczone | 2002-2011 18-22 64 33 3 4,6 40,6 -
Populacja ogélna

Topaz (1985) [31] Stany Zjednoczone | 1960-1983 7-35 50 12 - - 12 14
Drory (1991) [32] |zrael 1976-1985 9-39 137 11 3 - 14 14
Wisten (2002) [33] Szwecja 1992-1999 15-35 181 | 10,5 | 12,2 6,6 29,3 21
Corrado (2003) [26] Wtochy 1979-1999 12-35 277 | 85 4 13,5 26 7
Eckart (2004) [34] Stany Zjednoczone | 1977-2001 18-35 108 7 1 1 9 40
Puranik (2005) [35] Australia 1995-2004 5-35 241 5,8 5,4 1,6 12,8 26,5
di Gioia (2006) [36] Wtochy 2001-2005 2-40 100 4 4 12 20 19
Papadakis (2009) [37] Wielka Brytania 2002-2005 1-34 1677 5 12 - 17 14
Morris (2009) [38] Irlandia 2005 0-35 69 14,5 1,5 1,5 17,5 40,6
Lim (2010) [39] Kanada 2005-2007 0-35 100 8 1 4 13 35
Winkel (2011) [40] Dania 2000-2006 1-35 314 | 0,6 1.3 5 7 43
Eckart (2011) [21] Stany Zjednoczone | 1998-2008 18-35 298 | 12,8 | 4,7 1,3 18,8 41
Margey (2011) [41] Irlandia 2005-2007 15-35 116 | 14,7 | 2,6 1,7 19 27
Pilmer (2013) [42] Kanada 2008 2-40 174 7 14 1,7 22,7 28
De Noronha (2014) [43] Wielka Brytania 2007-2009 1-35 422 5 2 3 10 54
Risgaard (2014) [44] Dania 2007-2009 1-35 117 4,3 - 7,7 12 47,9
Winkel (2014) [45] Dania 2000-2006 1-18 62 1,6 1.6 6,5 9,7 40,3
Pilmer (2014) [46] Kanada 2005-2009 1-19 116 7 2 8 17 52
Vassalini (2015) [47] Wtochy 1993-2012 1-40 54 9,2 - 1M1 20,3 22,2

ARVC — arytmogenna kardiomiopatia prawej komory; DCM — kardiomiopatia rozstrzeniowa; HCM — kardiomiopatia przerostowa; n — liczba pacjentéw;
SADS — zespdt nagtego zgonu arytmicznego (tj. prawidfowe serce); SCD — nagty zgon sercowy
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Dodatkowa Tabela 3. Definicje czesto wykorzystywane do opisywania komorowych zaburzen rytmu serca [122]

Dwukierunkowy VT

VT, w ktérym oS elektryczna zespotéw QRS zmienia sie z pobudzenia na pobudzenie

Czestoskurcz nawrotny
z odndg peczka Hisa

VT spowodowany zjawiskiem reentry w obrebie uktadu His—Purkinje, zwykle o morfologii LBBB, najczesciej
w DCM z wydtuzeniem odstepu HV

Rytm idiowentrykularny

> 3 kolejnych pobudzen pochodzenia komorowego o czestosci < 100/min

Jednoksztattny VT

Stabilna pojedyncza morfologia zespotéw QRS podczas VT

Nieutrwalony VT

Czestoskurcz sktadajacy sie z > 3 kolejnych pobudzen pochodzenia komorowego, ustepujacy samoistnie
w ciggu < 30's

Pleomorficzny VT

> 1 stabilna morfologia zespotéw QRS podczas VT

Wieloksztattny VT

Zmieniajaca sie/wieloksztattna morfologia zespotéw QRS podczas VT o czestosci 100-300/min

Przedwczesne pobudzenie
komorowe

Depolaryzacja komor nastepujgca wezesniej, niz mozna oczekiwac, widoczna w EKG jako przedwczesny szero-
ki zespot QRS bez poprzedzajacego zatamka P

Utrwalony VT

VT trwajacy > 30 s i/lub wymagajacy przerwania przed uptywem 30 s z powodu zaburze hemodynamicznych

Torsade de pointes

VT charakteryzujacy sie w EKG skrecaniem sie osi zespotéw QRS dookota linii izoelektrycznej, ktéry moze sie
wigzac z zespotem wydtuzonego odstepu QT

Trzepotanie komér

Miarowy jednoksztattny VT (zmienno$¢ diugosci cyklu < 30 ms) o czestosci ok. 300/min, bez linii izoelektrycz-
nej miedzy kolejnymi zespotami QRS

Migotanie komor

Szybki (czestos¢ zwykle > 300/min, tj. dtugo$¢ cyklu <200 ms), wyraznie niemiarowy rytm komorowy ze
znaczna zmiennoscig dtugosci cyklu oraz morfologii i amplitudy zespotéw QRS

Czestoskurcz komorowy

Arytmia sktadajaca sie > 3 kolejnych pobudzen pochodzenia komorowego o czestosci > 100/min

DCM — kardiomiopatia rozstrzeniowa; EKG — elektrokardiogram; LBBB — blok lewej odnogi peczka Hisa; VT — czestoskurcz komorowy
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Dodatkowa Tabela 4. Badania dodatkowe, ktére mogg ujawni¢ nieprawidtowosci swoiste dla poszczegdlnych choréb

Zespdt wydtuzonego Incydenty w prowokuja- | Wydtuzenie QTc Wydtuzenie odstepu | — - -
odstepu QT cych sytuacjach, wyste- | Skrécenie QTc QT, TdP
Zespot krotkiego powanie rodzinne Skrécenie odstepu
odstepu QT QT, TdP, AF
Zespot Brugadow VT wywotywany przez Zaokraglone uniesienie | — - - -
goraczke, wystepowanie | ST>2 mm w V1 i/lub
rodzinne V2w l, Il lub IV prze-
strzeni miedzyzebrowej
Katecholaminergiczny Omdlenia wywotywane | — VT podczas wysitku | VT podczas | — =
wieloksztattny przez wysitek, wystepo- wysitku
czestoskurcz komorowy | wanie rodzinne
Arytmogenna Wystepowanie rodzinne | Ujemne zatamki T - - Pézne | Zmiany morfolo-
kardiomiopatia w V1-V3 poten- | giczne i powiek-
prawej komory cjaty szenie RV
Kardiomiopatia Wystepowanie rodzinne | Przerost LV - = = Przerost LV
przerostowa Bliznowacenie
Choroba wiencowa Bol w klatce piersiowej | Zatamki Q, zmiany ST, | — Zmiany ST | - Zaburzenia kurcz-
LBBB wywotywa- liwosci po zawale
ne przez serca
wysitek

Kardiomiopatia
rozstrzeniowa

Dusznos¢

Dysfunkcja skur-
czowa — zmniej-
szona LVEF

AF — migotanie przedsionkéw; EKG — elektrokardiogram; LBBB — blok lewej odnogi peczka Hisa; LV — lewa komora; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej
komory; QTc — skorygowany odstep QT; RV — prawa komora; SCD — nagty zgon sercowy; TdP — torsade de pointes; VT — czestoskurcz komorowy

Dodatkowa Tabela 5. Metaanaliza prob klinicznych dotyczacych stosowania implantowanych kardiowerterow-defibrylatorow w celu
prewencji wtérnej. Zmodyfikowane z: Connolly i wsp. [154]

AVID [153] 1016 80 0,62 0,47-0,81 24 0,43 0,27-0,66
CIDS [151] 659 83 0,82 0,61-1,10 30 0,68 0,43-1,08
CASH [152] 191 37 0,83 0,52-1,33 7 0,32 0,15-0,69
Razem 1866 200 0,72 0,6-0,87 61 0,50 0,37-0,67

AVID — Antiarrhythmic Drugs Versus Implantable Defibrillator; CASH — Cardiac Arrest Study Hamburg; CI — przedziat ufnosci; CIDS — Canadlian Implanta-
ble Defibrillator Study; HR — hazard wzgledny; n — liczba pacjentéw
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Dodatkowa Tabela 6. Proby kliniczne dotyczace stosowania podskérnych implantowanych kardiowerteréw-defibrylatoréw

Bardy (2010) 55 10 100 98 9 11
[159]

Dabiri Abkenari 31 9 100 100 16 10
(2011) [161]

Olde Nordkamp 118 18 bd 100 13 14
(2012) [162]

Aydin (2012) 40 8 bd 97,5 5 13
[163]

Jarman (2012) 16 9 100 100 25 19
[160]

Jarman (2013) 111 12 100 100 15 16
[164]

Kobe (2013) 69 7 bd 95,5 4 4
[165]

Weiss (2013) 314 " 99,8 100 14 1.3
[157]

Lambiase (2014) 472 18,5 bd 99,7 7 bd
[158]

bd — brak danych; DFT — badanie progu defibrylacji; n — liczba pacjentow

Tekst ,Wytycznych ESC dotyczacych postepowania u pacjentéw z komorowymi zaburzeniami rytmu oraz zapobiegania naglym zgonom sercowym w 2015 roku”
uzyskat akredytacje Europejskiej Rady ds. Akredytacji w Kardiologii (EBAC, European Board for Accreditation in Cardiology) jako materiat programu ksztatcenia
ustawicznego (podyplomowego) w medycynie (CME, Continuing Medical Education). Europejska Rada ds. Akredytacji w Kardiologii dziata zgodnie ze standardami
jakosci Europejskiej Rady Akredytacyjnej ds. Ksztatcenia Ustawicznego w Medycynie (EACCME, European Accreditation Council for Continuing Medical Education),
bedacej instytucja Europejskiej Unii Lekarzy Specjalistow (UEMS, European Union of Medical Specialists). Zgodnie z wytycznymi EBAC/EACCME wszyscy autorzy
uczestniczacy w tym programie ujawnili potencjalne konflikty intereséw, ktére mogtyby wptynaé na ich nastawienie do niniejszej publikacji. Komitet Organizacyjny
(Organizing Commmittee) jest odpowiedzialny za to, aby wszystkie potencjalne konflikty interesow odnoszace sie do programu zostaly ujawnione uczestnikom
przed podjeciem dziatan w ramach programu CME.

Pytania sprawdzajace do tego artykutu, ktére umozliwiaja uzyskanie punktéw programu CME, sa dostepne na stronach internetowych czasopisma European Heart
Journal (http://www.oxforde-learning.com/eurheartj) oraz ESC (http://www.escardio.org/guidelines).
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