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(AV re-entry tachycardia) czestoskurcz nawrotny
przedsionkowo-komorowy
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(deoxyribonucleic acid) kwas deoksyrybonukle-
inowy

EF

EKG
ERP
ERS

FBI
HCM

HFrEF

HNDCM

HTX
HV

ICD
ILR
IVF
LBBB
LCSD
LGE
LMNA
LQTS
Lv
LVAD
LVEF
LVH
LVNC
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snej repolaryzacji
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(hypertrophic cardiomyopathy) kardiomiopatia
przerostowa

(heart failure with reduced ejection fraction) nie-
wydolnos¢ serca z obnizong frakcja wyrzutowa
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(lamin A/C) lamina A/C

(long QT syndrome) zesp6t dtugiego QT

(left ventricle) lewa komora

(left ventricular assist device) urzagdzenie do me-
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(mineralocorticoid receptor antagonist) antagoni-
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mitralnej
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ficzny czestoskurcz komorowy
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(New York Heart Association) Nowojorskie To-
warzystwo Kardiologiczne

(out-of-hospital cardiac arrest) pozaszpitalne
zatrzymanie krazenia
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(sodium-glucose co-transporter 2) kotransporter
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(structural heart disease) strukturalna choroba
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komorowy typu torsade de pointes
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VA (ventricular arrhythmia) komorowe zaburzenia
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VT (ventricular tachycardia) czestoskurcz komorowy

WCD (wearable cardioverter-defibrillator) kamizelka
defibrylujaca

WPW  (Wolff-Parkinson-White) zespo6t Wolffa-Parkinso-
na-White'a

Stowa kluczowe: ablacja cewnikowa, czestoskurcz
komorowy, kalkulator ryzyka, kardiomiopatie, komorowe
zaburzenia rytmu serca, leki antyarytmiczne, migotanie
komor, nagta smier¢, nagta $mierc sercowa, pierwotna
choroba elektryczna serca, przedwczesne pobudzenie
komorowe, przewlekta choroba wiencowa, rezonans
magnetyczny serca, stratyfikacja ryzyka, testy genetyczne,
wszczepialny kardiowerter-defibrylator, wytyczne, zalecenia

1. PREAMBULA

Wytyczne podsumowuja i poddajg ocenie dostepne dane
naukowe w celu wsparcia personelu medycznego w wybo-
rze najlepszych strategii postepowania u poszczegélnych
pacjentéw z okreslona choroba. Wytyczne i zawarte w nich
rekomendacje maja utatwiac profesjonalistom podejmo-
wanie decyzji w codziennej praktyce klinicznej. Niezaleznie
od tego wytyczne nie powinny stanowi¢ alternatywy dla
osobistych kontaktéw pacjenta ze specjalista. Ostateczne
decyzje dotyczace konkretnego chorego musi podejmo-
wac zajmujacy sie nim specjalista, w poczuciu kierowania
sie najbardziej wtasciwymi przestankami i adekwatnie do
danej sytuacji. Decyzje te powinny by¢ podejmowane
W porozumieniu z pacjentem iz jego opiekunem, jesli uza-
sadnione.

Z zatozenia wytyczne sg do wykorzystania przez pro-
fesjonalistéw ochrony zdrowia. W celu zapewnienia, ze
wszyscy uzytkownicy maja dostep do najbardziej aktual-
nych zalecen, ESC bezptatnie udostepnia swoje wytyczne.
ESC ostrzega czytelnikow, ze jezyk techniczny moze by¢
niewtasciwie zrozumiany i uchyla sie od wszelkiej odpo-
wiedzialnosci w tym zakresie.

W ostatnich latach Europejskie Towarzystwo Kardiolo-
giczne (ESC, European Society of Cardiology) wydato bardzo
duzo dokumentéw wytycznych. Z uwagi naistotny wptyw
tych dokumentéw na podejmowanie decyzji klinicznych
wprowadzono kryteria jakosciowe, tak aby proces przygo-
towywania wytycznych byt przejrzysty dlaich pdzniejszych
uzytkownikéw. Regulacje obowigzujace w przygotowy-
waniu i wydawaniu wytycznych sa dostepne na stronie
internetowej ESC (pod adresem https://www.escardio.
org/Guidelines). Wytyczne ESC prezentuja oficjalne stano-
wisko ESC na dany temat i sa regularnie aktualizowane.

W uzupetnieniu do publikacji Komisji ds. Wytycznych
dotyczacych Praktyki Klinicznej (CPG, Clinical Practice
Guidelines) ESC prowadzi program badawczy EURObserva-
tional Research Programme, obejmujacy miedzynarodowe
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rejestry choréb sercowo-naczyniowych i interwencji, ktére
sg niezbedne do oceny proceséw diagnostycznych/lecz-
niczych, wykorzystania zasobdéw i przestrzegania wy-
tycznych. Celem tworzenia tych rejestréw jest dazenie do
lepszego zrozumienia praktyki medycznej w Europie i na
Swiecie na podstawie wysokiej jakosci danych zgromadzo-
nych w ramach rutynowej praktyki kliniczne;j.

Ponadto, ESC opracowuje zestaw wskaznikéw jakosci
(Ql, quality indicators), ktére stanowia narzedzia do oceny
stopniaimplementacji wytycznych i moga by¢ wykorzysty-
wane zaréwno przez ESC, jak i szpitale, Swiadczeniodaw-
céw opieki zdrowotnej oraz profesjonalnych pracownikéw
medycznych w celu dokonania oceny praktyki klinicznej,
a takze do programéw edukacyjnych, obok kluczowych
przestan wytycznych, w celu poprawy jakosci opieki i uzy-
skania lepszych wynikéw klinicznych.

Cztonkowie Grupy Roboczej odpowiedzialnej za ni-
niejsze wytyczne zostali wybrani przez ESC, co pozwolito
zgromadzi¢ reprezentacje specjalistéw zaangazowanych
w opieke medyczna nad pacjentami ze schorzeniami, ktére
stanowig przedmiot niniejszych wytycznych. Procedura
wyboru miata na celu zapewnienie odpowiedniej repre-
zentacji cztonkédw pochodzacych z catego obszaru ESC
i z odpowiednich spotecznosci ESC. Potozono nacisk na
réznorodnosc i inkluzywnos¢ ze szczegdlnym uwzgled-
nieniem pici i panstwa pochodzenia. Dokonano krytycz-
nej oceny procedur diagnostycznych i terapeutycznych,
uwzgledniajac ocene stosunku korzysci do ryzyka. Poziom
wiarygodnosci danych naukowych oraz klase zalecen
dla poszczegdlnych sposobéw postepowania ustalono
i uszeregowano zgodnie z okreslonymi przez ESC skalami,
ktére przedstawiono ponizej. Grupa Robocza stosowata
procedury do gtosowania zatwierdzone przez ESC. Wszyst-
kie zalecenia poddane gtosowaniu uzyskaty aprobate co
najmniej 75% os6b uprawnionych do gtosowania.

Eksperci biorgcy udziat w zespotach tworzacych
i oceniajacych wytyczne przedstawili deklaracje konfliktu
intereséw w zakresie wszystkich zwigzkéw mogacych by¢
rzeczywistymi lub potencjalnymi zrédtami konfliktu inte-
reséw. Ich deklaracje zostaty ocenione zgodnie z zasadami
dotyczacymi konfliktu intereséw ESC i sa dostepne pod
adresem ESC (http://www.escardio.org/Guidelines), gdzie
utworzono z nich raport i opublikowano w suplemencie
jednoczes$nie z wytycznymi.

Proces ten zapewnia przejrzystos¢i umozliwia zapobie-
ganie stronniczosci w trakcie tworzenia i oceny dokumen-
tu. Jakiekolwiek zmiany w deklaracjach konfliktu intereséw,
ktére wystapity w trakcie tworzenia wytycznych zostaty
zgtoszone do ESCi uaktualnione. Grupa Robocza uzyskata
catkowite wsparcie finansowe od ESC, bez jakiegokolwiek
zaangazowania ze strony przemystu zwigzanego z ochro-
ng zdrowia.

Komitet CPG nadzoruje i koordynuje przygotowanie
nowych wytycznych. Odpowiada ona ponadto za proces
ich zatwierdzania. Wytyczne ESC podlegaja szczegéto-

wym recenzjom, ktére przeprowadzajg cztonkowie CPG
oraz eksperci zewnetrzni. Po uwzglednieniu koniecznych
poprawek wszyscy eksperci wchodzacy w sktad Grupy Ro-
boczej akceptujg wytyczne. Ostateczng wersje dokumentu
akceptuje CPG, a na swoich tamach publikuje ,European
Heart Journal”. Wytyczne opracowano na podstawie
starannej analizy aktualnej wiedzy naukowej i medycznej
z uwzglednieniem dostepnych danych.

Proces przygotowania wytycznych ESC obejmuje
takze przygotowanie narzedzi edukacyjnych i programoéw
wdrazania tych zalecen, takich jak: skrécone wersje kie-
szonkowe, slajdy podsumowujace, foldery z kluczowymi
informacjami, podsumowania dla 0séb niebedacych
specjalistami, a takze wersje elektroniczne w formie
aplikacji (na smartfony itd.). Wersje te maja ograniczony
charakter i dlatego tez w poszukiwaniu doktadniejszych
informacji uzytkownik powinien zawsze korzystac z petnej
wersji tekstu wytycznych, udostepnionej bez zadnych
ograniczen na stronach ESC i ,European Heart Journal”.
Zacheca sie, aby narodowe towarzystwa wchodzace
w sktad ESC zaaprobowaty, przettumaczyty i wdrazaty
wszystkie wytyczne ESC. Programy wdrozeniowe sa
potrzebne, poniewaz — jak udowodniono — to wiasnie
dzieki rzetelnemu stosowaniu zalecen klinicznych mozna
poprawi¢ wyniki leczenia.

Zacheca sie pracownikéw opieki zdrowotnej do
uwzgledniania wytycznych ESC przy podejmowaniu
decyzji klinicznych, a takze uzywania ich do planowania
i realizacji strategii prewencyjnych, diagnostycznych i te-
rapeutycznych w praktyce medycznej. Wytyczne ESC nie
znoszg jednak, w jakimkolwiek zakresie, indywidualnej
odpowiedzialnosci pracownikéw medycznych za podej-
mowanie wiasciwych decyzji adekwatnych do stanu kli-
nicznego danego pacjenta, a takze uwzgledniajacych jego
opinie albo — jesli to uzasadnione i konieczne — opinie
jego opiekuna. Obowigzkiem pracownika medycznego jest
ponadto zweryfikowanie przepiséw i regulacji aktualnie
obowigzujacych w poszczegdlnych krajach, zanim zasto-
suje okreslony lek czy urzadzenie medyczne.

W niniejszych wytycznych moze by¢ przedstawione
zastosowanie leku poza wskazaniem rejestracyjnym
(off-label), jesli wystarczajaca liczba dowoddéw nauko-
wych wskazuje, ze moze by¢ to medycznie uzasadnione
w danym przypadku i jesli pacjent moze odnies¢ korzysci
z zalecanej terapii. Ostateczna decyzja dotyczaca dane-
go pacjenta musi by¢ jednak podjeta przez odpowie-
dzialnego pracownika medycznego, ktéry bedzie brat
pod uwage:

1. Specyficzna sytuacje danego pacjenta. W tym przy-
padku okreslono, ze jezeli nie jest to inaczej zalecone

w narodowych regulacjach, zastosowanie leku poza

wskazaniami rejestracyjnymi powinno ograniczac

sie do sytuacji, gdzie postepowanie stuzy interesowi
pacjenta. Decyzja ta musi uwzgledniac jakos¢, bezpie-
czenstwo oraz skutecznos$¢ terapii i mozna ja wykonad
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tylko po wczesniejszym poinformowaniu pacjentaijesli
to konieczne uzyskaniu jego pisemnej zgody;

2. Specyficzne dla danego kraju regulacje prawne, za-
lecenia agencji rzadowych zajmujacych sie polityka
lekowa i zasady etyczne, ktérym podlegaja osoby
profesjonalnie zajmujace sie ochrong zdrowia.

2. WPROWADZENIE

Dokument stanowi uaktualnienie wytycznych ESC
z 2015 roku dotyczacych postepowania u pacjentéw
z komorowymi zaburzeniami rytmu serca (VA, ventricular
arrhythmia) i prewencji nagtej Smierci sercowej (SCD, sud-
den cardiac death). Uaktualnienie to stato sie konieczne ze
wzgledu na obecnos¢ nowych danych dotyczacych epide-
miologii SCD, nowych dowoddéw naukowych dotyczacych
genetyki, obrazowania i obserwagji klinicznych na temat
stratyfikacji ryzyka dla VA i SCD oraz postepu w zakresie
oceny diagnostycznej i strategii terapeutycznych. Komitet
sktadat sie z 25 cztonkéw i obejmowat 23 lekarzy ekspertow,
jednego metodologa oraz jednego przedstawiciela pacjen-
toéw. Eksperci zostali wybrani tak, aby ich zakres wiedzy
obejmowat zaréwno wszystkie obszary zwigzane z VA i SCD,
jak i uwzgledniono podspecjalizacje kardiologiczne z do-
datkowym wsparciem odpowiednich Grup Roboczych ESC.

Wszystkie 25 oséb tworzacych Grupe Roboczg zaapro-
bowato wytyczne po przeprowadzeniu anonimowego

Tabela 1. Klasy zalecen

Klasa Definicja

zalecen

Dane naukowe i/lub powszechnie akceptowana opinia wskazuja,

gtosowania. Dziewiecdziesieciu dziewieciu recenzentéw
poddato ocenie dokument. Przeprowadzono systema-
tyczny przeglad literatury wedtug wytycznych obecnego
w grupie metodologa, co doprowadzito do uwzgled-
nienia 1155 pozycji pisSmiennictwa, z czego 485 zostato
wybranych w celu poparcia rekomendacji. Publikacje te
zostaty wyszczegdlnione w tabeli dowodéw naukowych
(Suplement).

2.1. Co nowego w wytycznych?

Zaadaptowano czesci niniejszych wytycznych dotyczace
diagnostyki i postepowania w celu wspomagania procesu
ich zastosowania w codziennym podejmowaniu decyzji
klinicznych.

Pierwsza cze$¢ zawiera nowe rozdziaty dotyczace oce-
ny diagnostycznej, z uwzglednieniem farmakologicznych
testow prowokacyjnych, diagnostyki genetycznej i syste-
matycznej analizy probandéw i krewnych z pierwotnymi
chorobami elektrycznymi serca. Dla pieciu czesto wystepu-
jacych scenariuszy klinicznych zapewniono szczegétowe
algorytmy i zalecenia dotyczace oceny diagnostycznej
w trakcie pierwszej prezentacji VA u pacjentéw bez wcze-
$niej rozpoznanej choroby serca. W tabeli 3 przedstawiono
praktyczne zalecenia na temat optymalizacji programo-
wania wszczepialnego kardiowertera-defibrylatora (ICD,
implantable cardioverter-defibrillator) oraz algorytmy

Proponowany sposdb sformutowania zalecenia

Klasa | ze okreslona metoda leczenia lub zabieg s3 korzystne, uzyteczne,
skuteczne
Klasa Il Dane naukowe lub opinie dotyczace przydatnosci lub skutecznosci okreslonej metody leczenia lub zabiegu nie sa zgodne
Dane naukowe lub opinie przemawiajg za uzyteczno- . .,
Klasa lla L L L . . Nalezy rozwazyc
Scig/skutecznoscig okreslonej metody leczenia lub zabiegu
Uzytecznos¢ lub skutecznos¢ okreslonej metody leczenia
Klasa Ilb lub zabiegu jest stabiej potwierdzona przez dane naukowe
lub opinie
Dane naukowe lub powszechnie akceptowana opinia wskazuja, ze
Klasa Il okreslona metoda leczenia lub zabieg nie sg uzyteczne ani skutecz-

ne, a w niektorych przypadkach mogg by¢ szkodliwe

Tabela 2. Poziom wiarygodnosci danych naukowych

Poziom B

Dane pochodzace z jednego badania z randomizacjg lub z duzych badan bez randomizadji

Poziom C

Uzgodniona opinia ekspertow lub dane pochodzace z matych badan albo z badan retrospektywnych badz rejestrow
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dotyczace postepowania u pacjentéw z wywiadem mia-
rowego czestoskurczu z szerokimi zespotami QRS i burzg
elektryczna.

Tabela 3. Nowe zagadnienia i nowe rozdziaty w aktualnych wytycz-
nych

Zagadnienie/rozdziat

Diagnostyczne testy prowokacyjne 5.1.3.5
Diagnostyka genetyczna 514
Ocena diagnostyczna zwigzana z wystapieniem 5.2

po raz pierwszy VA u pacjentéw bez rozpoznanej
wczesniej choroby serca

Postepowanie u pacjentdw z burzg elektryczng 6.1.3
Szczegdlne aspekty terapii z uzyciem urzadzen

kardiologicznych

Skroty: VA, komorowe zaburzenia rytmu serca

Druga czes$¢ wytycznych sformutowano zgodnie ze
szczegdlnym postepowaniem w obrebie poszczegdinych
choréb oraz zapewniono odnosnik do zaktualizowanego
rozdziatu ESC CardioMed w celu uzyskania dodatkowych
tresci. Stratyfikacje ryzyka, prewencje SCD, leczenie VA
i postepowanie u cztonkéw rodzin przedstawiono w usys-
tematyzowany sposob. Przedstawiono wskazania do:
obrazowania serca metodg rezonansu magnetycznego
(CMR, cardiovascular magnetic resonance), diagnostyki
genetycznej oraz uaktualnione zalecenia do wykonania
ablacji cewnikowej z powodu komorowych zaburzen
rytmu serca. W schematach blokowych podsumowano
przebieg diagnostyki i leczenia poszczegdlnych chordb.
Kodowanie przy uzyciu koloru w schematach odzwiercie-
dla klasy rekomendacji przyjete w tym dokumencie oraz
innych wytycznych ESC [1-3].

Innym nowym konceptem w tym dokumencie jest
utworzenie tabeli dowodéw naukowych (patrz Suple-
ment). W tabeli dowodéw naukowych przedstawiono
w sposéb systematyczny badania kliniczne, ktére zostaty
wybrane w celu wsparcia tez zawartych w rekomenda-
cjach. Badania te wybrano po uwaznej ocenie dostepnych
danych i zastosowanej metodologii, nadajac priorytet
wynikom badan opublikowanym po 2015 roku. W celu
wsparcia lekarzy w ich codziennej praktyce klinicznej
sformutowano rekomendacje dotyczace procedur diagno-
stycznych i terapeutycznych o obiecujacej przydatnosci,
typowo klasyfikowanych jako IlIb, co do ktérych istnieje
ograniczona ilo$¢ danych i sa one trudne do uzyskania
w bliskiej przysztosci. Rekomendacje te zostaty opisane
nie tylko w samym tekscie, lecz réwniez przedstawiono
je w tabeli zalecen.

Tabela 4. Nowe zalecenia w 2022 roku

Zalecenie Klasa

Publicznie dostepne podstawowe zabiegi resuscytacyj-
ne i dostep do AED

Zaleca sie umozliwienie publicznego dostepu do defi-
brylacji w miejscach, gdzie bardziej prawdopodobne
jest wystgpienie zatrzymania krgzenia?

W przypadku wystapienia OHCA zaleca sie niezwlocz-
ne rozpoczecie CPR przez swiadkéw zdarzenia

Zaleca sie promowanie szkolen w spoteczenstwie

w zakresie podstawowych technik resuscytacyjnych
w celu zwiekszenia odsetka CPR wykonywanych przez
Swiadkow zdarzenia oraz zastosowania AED

Nalezy rozwazy¢ stosowanie informowania przy uzy-

ciu mobilnego systemu alarmowego oséb przeszko-
lonych w zakresie stosowania podstawowych technik lla
resuscytacyjnych w celu udzielenia pierwszej pomocy

ofiarom OHCA znajdujgcym sie w poblizu
Leczenie VA. Aspekty ogdlne
Zaleca sie wykonanie kardiowersji DC jako leczenia
pierwszego rzutu u pacjentéw z tolerowanym SMVT
pod warunkiem, ze ryzyko zwigzane ze znieczule-
niem/sedacjg jest niskie

U wszystkich pacjentdéw z niewydolnoscia serca

z obnizong EF zaleca sie optymalna farmakoterapie
obejmujgca ACE-I/ARB/ARNI, MRA, beta-adrenolityk
i inhibitor SGTL2

Implantacja kardiowertera-defibrylatora jest zalecana

jedynie u pacjentéw, u ktérych przewidywany okres

przezycia w dobrej jakosci wynosi >1 roku
U pacjentdéw z hemodynamicznie tolerowanym SMVT

i rozpoznana lub podejrzewang SHD nalezy rozwazy¢ lla
dozylne zastosowanie prokainamidu
U pacjentéw z hemodynamicznie tolerowanym SMVT

i przy nieustalonym rozpoznaniu, mozna rozwazy¢
dozylne zastosowanie amiodaronu
U pacjentdéw z SMVT lub SPVT/VF wywotanym przez

PVC o podobnej morfologii i ze wskazaniem do
implantacji ICD, mozna rozwazy¢ ablacje cewnikowa
jesli ICD jest niedostepne, przeciwwskazane z powodu
wspotistniejgcych przyczyn medycznych lub gdy
pacjent nie wyrazit na nie zgody

U wybranych pacjentéw mozna rozwazy¢ zastosowa-
nie WCD we wczesnym okresie po Ml

Choroba wiencowa

U pacjentdéw z CAD i nawracajacym, objawowym
SMVT lub wyfadowaniami ICD z powodu SMVT
pomimo leczenia amiodaronem, zaleca sie wykonanie
ablacji cewnikowej jako metody preferowanej w sto-
sunku do eskalacji terapii AAD
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Zaleca sie wykonanie obrazowania serca podczas
wysitku fizycznego jako dodatku do ergospirometrii po
operacji u pacjentow z anomalig tetnic wiencowych

i z wywiadem CA

U pacjentdw, ktérzy przezyli SCA ze skurczem tetnicy
wiencowej nalezy rozwazy¢ implantacje ICD

lla

U bezobjawowych pacjentéw z idiopatycznym VT/PVC
i z powtarzajgcymi sie w obserwacji wiecej niz 20%
PVC na dobe mozna rozwazy¢ ablacje cewnikowg

U pacjentdw z CAD, w klasie NYHA | i z LVEF <30%
pomimo >3 miesiecy OMT, nalezy rozwazy¢ implan-
tacje ICD

lla

U pacjentéw z CAD, LVEF <40% pomimo >3 miesiecy
OMT i z NSVT indukowalnym do SMVT w PES, nalezy
rozwazy¢ implantacje ICD

lla

U pacjentdéw z CAD i hemodynamicznie dobrze tole-
rowanym SMVT i LVEF >40% nalezy rozwazy¢ ablacje
cewnikowa w do$wiadczonym osrodku klinicznym
jako alternatywe dla terapii przy uzyciu ICD, pod
warunkiem ze osiggniete zostang uznane punkty
koncowe®

Amiodaron nie jest zalecany jako lek pierwszego rzutu
w leczeniu pacjentéw z idiopatycznym VT/PVC

U pacjentéw z DCM/HNDCM i zaburzeniami przewo-
dzenia AV w wieku <50 lat lub ktorzy maja wywiad
rodzinny wystepowania DCM/HNDCM lub SCD

u krewnego pierwszego stopnia (w wieku <50 lat)
zaleca sie diagnostyke genetyczng (obejmujaca przy-
najmniej geny LMNA, PLN, RBM20 i FLNC)

U pacjentéw z CAD i nawracajacym, objawowym
SMVT lub wytadowaniami ICD z powodu SMVT pomi-
mo stosowania beta-adrenolityku lub sotalolu nalezy

rozwazy¢ ablacje cewnikowg

W objawowym, idiopatycznym VT/PVC pochodza-
cym z RVOT lub z lewostronnych wigzek peczka Hisa
zaleca sie wykonanie ablacji cewnikowej jako leczenia

pierwszej linii

Beta-adrenolityki lub niedihydropirymidynowe CCB
sg wskazane u objawowych pacjentéw z idiopatycz-
nym VT/PVC o pochodzeniu innym niz z RVOT lub
lewostronnych wigzek peczka Hisa

U pacjentdéw z PVGVT i prezentacja kliniczng nietypo-
wa dla pochodzenia idiopatycznego© nalezy rozwazy¢
wykonanie CMR pomimo prawidfowego obrazu
echokardiograficznego

Idiopatyczny PVC/VT i kardiomiopatia indukowana PVC

lla

EKG i badanie echokardiograficzne sg zaleca-

ne u krewnego pierwszego stopnia pacjenta

z DCM/HNDCM jesli:

* Proband miat postawione rozpoznanie w wieku
<50 lat lub ma cechy kliniczne sugerujace przyczy-
ne dziedziczng lub

* Stwierdza sie rodzinne wystepowanie DCM/HNDCM
lub przedwczesna, niespodziewang SD

U pacjentéw z DCM/HNDCM nalezy rozwazy¢ CMR
z LGE w celu oceny etiologii i ryzyka wystapienia lla
VA/SCD

U pacjentdw ze sporadycznym wystapieniem

DCM/HNDCM, ktdrzy majg rozpoznanie postawione

w mtodym wieku lub z objawami wskazujgcymi na la
tlo dziedziczne nalezy rozwazy¢ diagnostyke gene-

tyczna (obejmujaca przynajmniej geny LMNA, PLN,

RBM20 i FLNC) w celu stratyfikacji ryzyka

U pacjentéw z DCM/HNDCM z LVEF <50% i >2 czyn-

nikami ryzyka (omdlenie, LGE w CMR, indukowany

SMVT w PES, patogenne mutacje w obrebie gendw lla
LMNA, PLN, FLNC i RBM20) nalezy rozwazy¢ implan-

tacje ICD

U objawowych pacjentéw z idiopatycznym VT/PVC po-
chodzacym z RVOT lub z wigzek lewej odnogi peczka
Hisa, nalezy rozwazy¢ zastosowanie beta-adrenolity-
kéw, niedihydropirydynowych CCB lub flekainidu, jesli
ablacja cewnikowa jest niedostepna, niepozadana lub
wigze sie ze szczegdlnie wysokim ryzykiem

lla

U pacjentéw z DCM/HNDCM i hemodynamicznie tole-
rowanym SMVT nalezy rozwazy¢ implantacje ICD

U krewnego pierwszego stopnia pacjenta z prawdo-
podobnie sporadycznym DCM/HNDCM mozna rozwa-
zy¢ wykonanie EKG i badania echokardiograficznego

U objawowych pacjentéw z idiopatycznym VT/PVC

o pochodzeniu innym niz RVOT lub wiazki lewej od-
nogi peczka Hisa, nalezy rozwazy¢ ablacje cewnikowa
lub flekainid

lla

U pacjentéw z niewyjasniong, obnizong EF i nasile-
niem PVC >10% rytmu dobowego, nalezy rozwazy¢
rozpoznanie kardiomiopatii indukowanej PVC

lla

Nie zaleca sie uczestnictwa w treningach o wysokiej

intensywnosci obejmujacych sport wyczynowy u 0séb
z DCM/HNDCM i mutacja LMNA

Zaleca sie wykonanie CMR u pacjentéw z podejrze-
niem ARVC

U pacjentdw z podejrzeniem kardiomiopatii induko-
wanej PVC nalezy rozwazy¢ CMR

lla

U pacjentéw z podejrzeniem lub z ostatecznym roz-
poznaniem ARVC zaleca sie poradnictwo genetyczne

i badanie genetyczne

U pacjentéw nieodpowiadajacych na CRT z czestymi,
przewaznie monomorficznymi PVC ograniczajgcymi
optymalng stymulacje dwukomorowa pomimo farma-
koterapii, nalezy rozwazy¢ ablacje cewnikowg lub AAD

lla

U objawowychd pacjentéw z ostatecznym rozpozna-
niem ARVC, umiarkowang dysfunkcjg prawej lub lewej
komory i albo z NSVT albo z SMVT indukowanym przy
uzyciu PES, nalezy rozwazy¢ implantacje ICD

U pacjentéw z ARVC ze wskazaniem do ICD, nalezy
rozwazy¢ implantacje urzadzenia z mozliwoscia
programowania terapii ATP w celu przerwania SMVT
o wysokiej czestotliwosci
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U nosicieli mutacji zwigzanych z wystepowaniem U pacjentéw z amyloidozg fancuchéw lekkich lub

ARVC i bez fenotypu chorobowego mozna rozwazy¢ transtyretynowa amyloidozg serca i hemodynamicznie lla
unikanie wysitku fizycznego o wysokiej intensywnosci®

U wszystkich pacjentdw z ostatecznym rozpoznaniem

Zle tolerowanym VT nalezy rozwazy¢ implantacje ICD

Choroby nerwowo-miesniowe

ARVC mozna rozwazyc terapie przy uzyciu beta-adre- U pacjentdw z dystrofig miotoniczng i kotataniem ser-

nolityku
U pacjentéw z ARVC i objawami budzacymi wysokie

ca lub omdleniem prawdopodobnie wynikajacym z VA

lub po przebyciu CA, zaleca sie wykonanie badania

podejrzenie wystepowania VA, mozna rozwazy¢ PES elektrofizjologicznego

U pacjentdw z dystrofig miotoniczng i SMVT lub

w celu stratyfikacji ryzyka

po przebyciu CA niespowodowanego przez BBR-VT,
U pacjentéw z HCM zaleca sie wykonanie CMR z LGE zaleca sie implantacje ICD

U pacjentdw z dystrofig miotoniczna i nagtym

w ramach oceny diagnostycznej
U pacjentéw z HCM zaleca sie poradnictwo i badania

zwiekszeniem odstepu PR lub czasu trwania zespotu

genetyczne QRS nalezy rozwazy¢ wykonanie badania elektrofizjo- lla
Zaleca sie wykonanie EKG i badania echokardio- logicznego

graficznego u krewnych pierwszego stopnia pacjenta U pacjentdw z dystrofig miotoniczng i odstepem PR

z HCM >240 ms lub czasem trwania zespotu QRS >120 ms

U pacjentéw z HCM w wieku co najmniej 16 lat lub ktdrzy maja wiecej niz 40 lat i wystepujg u nich

i z umiarkowanym 5-letnim ryzykiem SCD (>4% do nadkomorowe zaburzenia rytmu serca lub ktérzy maja lla
<6%)" i z (a) istotnym LGE w CMR (zwykle >15% wiecej niz 40 lat i stwierdza sie u nich istotne LGE

masy LV); lub (b) LVEF <50%; lub (c) z nieprawidtowg lla w CMR nalezy rozwazy¢ wykonanie badania elektrofi-
odpowiedzig presyjng podczas proby wysitkowej?; lub zjologicznego

(d) z tetniakiem koniuszka LV; lub (e) z obecnoscia U pacjentdw z dystrofig miotoniczna bez zaburzen

mutacji genow biatek sarkomeru, nalezy rozwazyc przewodzenia AV i z omdleniem prawdopodobnie lla
implantacje ICD wynikajgcym z VA, nalezy rozwazy¢ implantacje ICD

U dzieci <16. roku zycia z HCM i szacowanym 5-let- U pacjentdw z dystrofig miotoniczng z kotataniem

nim ryzykiem SCD >6% (opartym na skali ryzyka HCM lla serca prawdopodobnie wynikajacym z VA i z induko- lla
Risk-Kids"), nalezy rozwazy¢ implantacje ICD wanym nie-BBR-VT nalezy rozwazy¢ implantacje ICD

U pacjentéw z HCM z hemodynamicznie tolerowanym lla U pacjentéw z dystrofig mie$niowa obreczowo-konczy-

SMVT, nalezy rozwazy¢ implantacje ICD nowa typu 1B lub Emery’ego-Dreifussa i wskazaniem lla
U pacjentéw z HCM i nawracajgcymi, objawowymi do stymulagji serca, nalezy rozwazy¢ implantacje ICD

VA lub nawracajacymi epizodami terapii ICD nalezy lla U pacjentdw z dystrofig miesniowg Duchenne’a-Bec-

rozwazy¢ leczenie przy uzyciu AAD kera i istotnym LGE w CMR, mozna rozwazy¢ implan-

U bezobjawowych, dorostych pacjentéow z HCM bez tacje ICD

U pacjentdw z dystrofig miesniowa z dodatkowymi

markeréw ryzyka mozna rozwazy¢ uczestnictwo
w wysitku fizycznym o wysokiej intensywnosci
U pacjentéw z HCM w wieku co najmniej 16 lat

czynnikami ryzyka' wystgpienia VA i SCD, mozna roz-

wazy¢ implantacje ICD zamiast rozrusznika serca
U pacjentdw z dystrofig miotoniczng nie zaleca sie

z niskim, szacowanym 5-letnim ryzykiem SCD (<4%)f
i z (a) istotnym LGE w CMG (zwykle >15% masy LV);

lub (b) LVEF <50%; lub (c) z tetniakiem koniuszka LV
mozna rozwazy¢ implantacje ICD

U wybranych pacjentéw z HCM i nawracajacym, ob-

wykonywania seryjnych badan elektrofizjologicznych
z oceng przewodzenia AV i indukcja zaburzeh rytmu
serca, jesli nie podejrzewa sie wystepowania zabu-

rzen rytmu serca lub nie ma cech progresji zaburzen

jawowym SMVT lub z wytadowaniami ICD z powodu przewodzenia w EKG

SMVT, u ktérych AAD s3 nieskuteczne, przeciwwska- Choroby zapalne

zane lub Zle tolerowane mozna rozwazyc¢ ablacje

U pacjentéw z hemodynamicznie Zle tolerowanym,

cewnikowa w wyspecjalizowanych osrodkach utrwalonym VT lub VF w trakcie ostrej fazy zapalenia

miesnia sercowego, nalezy rozwazy¢ implantacje ICD lla
U pacjentdw z fenotypem kardiomiopatii LVNC opar- przed wypisem ze szpitala
tym na wyniku CMR lub badaniu echokardiograficz- U pacjentdw po przebytym zapaleniu miesnia
nym, nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD w prewencji lla sercowego z nawracajacym, objawowym VT nalezy lla
pierwotnej SCD w celu postepowania zgodnie z zale- rozwazy¢ leczenie przy uzyciu AAD
ceniami dotyczagcymi DCM/HNDCM -
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U pacjentéw po przebytym zapaleniu miesnia
sercowego z nawracajacym, objawowym SMVT lub
wytadowaniami ICD z powodu SMVT, u ktérych AADs
s3 nieskuteczne, Zle tolerowane lub pacjent nie wyraza
zgody na ich stosowanie, nalezy rozwazyc¢ ablacje
cewnikowa

U pacjentéw po korekgji TOF poddawanych chirurgicz-
nej lub przezskérnej wymianie zastawki pnia ptucnego
mozna rozwazy¢ przedoperacyjne, cewnikowe mapo-
wanie i ablacje obszaréw anatomicznych odpowie-
dzialnych za VT przed lub podczas interwencji

U pacjentdéw z hemodynamicznie tolerowanym SMVT
wystepujacym w fazie przewlekiej zapalenia miesnia
sercowego, nalezy rozwazy¢ implantacje ICD

lla

U pacjentéw z sarkoidozg serca, ktérzy maja LVEF
>35%, lecz wystepuje u nich istotne LGE w CMR
po ustapieniu ostrej fazy zapalenia, nalezy rozwazy¢
implantacje ICD

lla

U pacjentdw z sarkoidoza serca, u ktérych wartos¢
LVEF wynosi 35%-50% i wystepuje u nich niewielki
obszar LGE w CMR po ustagpieniu ostrej fazy zapale-
nia, nalezy rozwazy¢ wykonanie PES w celu stratyfika-
cji ryzyka

lla

U pacjentéw po korekcji TOF z zachowang funkcja
obukomorowg i objawowym SMVT mozna rozwa-
zy¢ ablacje cewnikowa lub jednoczasows ablacje
chirurgiczng przeprowadzone w dos$wiadczonym
osrodku jako alternatywe dla terapii przy uzyciu ICD
Idiopatyczne VF

Zaleca sie diagnostyke idiopatycznego VF u pacjenta
po przebyciu SCA, najlepiej z udokumentowanym VF
po wykluczeniu etiologii strukturalnej, metabolicznej

lub toksycznej oraz kanafopatii

U pacjentdw z sarkoidoza serca, LVEF 35%-50% i in-
dukowalnym SMVT w PES, nalezy rozwazy¢ implan-
tacje ICD

lla

W idiopatycznym VF nalezy rozwazy¢ wlew izo-
proterenolu, werapamil lub chinidyne w leczeniu

U pacjentdw z sarkoidozg i nawracajgcymi, objawo-
wymi VA, nalezy rozwazy¢ zastosowanie AAD

lla

ostrym burzy elektrycznej lub nawracajacych lla
wytadowan I1CD

Nalezy rozwazy¢ chinidyne w terapii przewlekfej

w celu sttumienia burzy elektrycznej lub nawrotéw lla

wytadowan ICD w idiopatycznym VF

U pacjentdw z chorobg Chagasa i objawowymi PVC
lub VT nalezy rozwazy¢ uzycie amiodaronu w celu
zmniejszenia fadunku arytmii

lla

U pacjentéw z kardiomiopatig w przebiegu choroby
Chagasa i nawracajgcymi, objawowymi SMVT lub
wytadowaniami ICD z powodu SMVT, u ktérych AAD
sg nieskuteczne, Zle tolerowane lub pacjent nie wyraza
zgody na ich stosowanie, nalezy rozwazyc¢ ablacje
cewnikowa w wyspecjalizowanych osrodkach

U pacjentéw z hemodynamicznie dobrze tolerowanym
SMVT wystepujacym w przewlekiej fazie zapalenia mie-
$nia sercowego, z zachowang funkgjg LV i ograniczonym
obszarem blizny poddajace;j sie ablacji, po omdwieniu

z pacjentem i pod warunkiem spefnienia uznanych punk-
tow koricowych®, mozna rozwazy¢ ablacje cewnikowg
jako alternatywe dla terapii przy uzyciu ICD

U pacjentéw z sarkoidozg serca i wszczepionym ICD

z nawracajacymi, objawowymi SMVT lub wytadowa-
niami ICD z powodu SMVT, u ktérych AAD s niesku-
teczne, przeciwwskazane lub Zle tolerowane, mozna
rozwazy¢ wykonanie ablacji cewnikowej w wyspecjali-
zowanych osrodkach

Wrodzone wady serca

U pacjentéw z CHD z utrwalonymi VA zaleca sie ocene
rezydualnych zmian lub nowych zaburzen strukturalnych

U wybranych pacjentéw z CHD (z uwzglednieniem chi-
rurgicznej korekgji czynnosciowej przetozenia wielkich
pni tetniczych, operacje Fontana i anomalie Ebsteina)
po przebyciu CA, nalezy rozwazyc ocene i leczenie SVT
z szybka przewodzeniem do komor

lla

lla

Mozna rozwazy¢ testy kliniczne (wywiad medyczny,
EKG, elektrokardiogram z wysokich odprowadzen
przedsercowych, préba wysitkowa, badanie echokar-
diograficzne) u krewnych pierwszego stopnia oséb

z idiopatycznym VF

U pacjentdw z idiopatycznym VF mozna rozwazy¢
diagnostyke genetyczna obejmujaca geny zwigzane
z kanafopatiami i kardiomiopatiami

Zespot dtugiego QT

Zaleca sie diagnostyke genetyczng i poradnictwo
genetyczne u pacjentdw z klinicznie rozpoznanym
LQTS

U pacjentéw z LQTS z udokumentowanym wydtu-
zeniem odstepu QT zaleca sie stosowanie beta-ad-
renolitykow, optymalnie nieselektywnych (nadolol
lub propranolol) w celu redukcji ryzyka zdarzen
arytmicznych

U pacjentéw z LQT3 z wydtuzonym odstepem QT
zaleca sie stosowanie meksyletyny

W LQTS nalezy rozwazy¢ oszacowanie ryzyka wy-
stapienia zaburzen rytmu serca przed rozpoczeciem

lla

terapii, opierajac sie na genotypie i czasie trwania
odstepu QTc

U bezobjawowych pacjentéw z LQTS z profilem
wysokiego ryzyka (opartym na kalkulatorze ryzyka
LQTS 1-2-3) mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD jako
dodatku do terapii swoistej dla danego genotypu
(meksyletyna u pacjentéw z LQT3)

Nie zaleca sie rutynowego stosowania diagnostyczne-

go testu prowokacyjnego z adrenaling w LQTS
Zespot Andersen-Tawila
Zaleca sie diagnostyke genetyczng u pacjentéw z po-
dejrzeniem zespotu Andersen-Tawila
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U pacjentéw z zespotem Andersen-Tawila po przeby-
ciu CA lub Zle tolerowanego, utrwalonego VT zaleca
sie wszczepienie ICD

Nalezy rozwazy¢ zespdt Andersen-Tawila u pacjentow

bez SHD, u ktdrych wystepujg co najmniej 2 z nizej

wymienionych elementdw:

* Wyrazne, zaznaczone fale U z lub bez wydtuzenia
odstepu QT

* Dwukierunkowe i/lub polimorficzne PVC/VT

* Cechy dysmorfii

* Okresowe porazenie

* Mutacja utraty funkcji genu KCNJ2

lla

Nalezy rozwazy¢ rozpoznanie ERS u ofiar SCD z ujem-
nym wynikiem badania autopsyjnego i przy braku wy-

U pacjentéw z zespotem Andersen-Tawila w terapii VA
nalezy rozwazy¢ stosowanie beta-adrenolitykow i/lub
flekainidu z lub bez acetazolamidu

lla

U pacjentéw z zespotem Andersen-Tawila i niewyja-
$nionym omdleniem nalezy rozwazy¢ ILR

U pacjentdw z zespotem Andersen-Tawila z wywiadem
niewyjasnionego omdlenia lub u ktérych wystepuja
tolerowane, utrwalone VT mozna rozwazy¢ wszcze-
pienie ICD

Zespo6t Brugadow
U probanddw z BrS zaleca sie diagnostyke genetyczng
genu SCN5A

Nalezy rozwazy¢ rozpoznanie BrS u pacjentow

bez innej choroby serca i indukowanych zmianach

typu 1 w EKG, u ktdrych wystepuje co najmniej jeden

Z nizej wymienionych:

* Omdlenie arytmiczne lub agonalny oddech nocny

* Wywiad rodzinny BrS

* Wywiad rodzinny SD (<45. roku zycia) z ujemnym
wynikiem badania autopsyjnego i w okoliczno-
$ciach mogacych wskazywac na BrS

lla

lla

wiadu medycznego oraz z wykonanym przed$miertnie lla
EKG, w ktorym wykazano obecnosc ERP

Nalezy rozwazy¢ ocene kliniczng u krewnych pierwsze-

go stopnia pacjentdéw z ERS w celu poszukiwania cech lla
ERP z dodatkowymi cechami wysokiego ryzyka’

U 0s6b z ERP i z co najmniej jednym czynnikiem ryzy- lia
ka* lub omdleniem arytmicznym nalezy rozwazy¢ ILR

U pacjentdw z ERP z burzg elektryczna nalezy rozwa- lla
zy¢ wlew izoproterenolu

U pacjentdw z ERS z nawrotami VF nalezy rozwazy¢ lia
zastosowanie chinidyny jako dodatku do terapii ICD

U pacjentdw z ERS z nawracajgcymi epizodami VF
wywotywanymi przez podobne PVC niepoddajgce sie lla

farmakoterapii nalezy rozwazy¢ ablacje PVC

U pacjentdéw z ERS mozna rozwazy¢ diagnostyke
genetyczna

U 0s6b z ERP i omdleniem arytmicznym oraz dodatko-
wymi czynnikami ryzyka®, mozna rozwazy¢ wszczepie-
nie ICD lub chinidyne

U bezobjawowych oséb, ktére maja ERP z cechami
wysokiego ryzykal w przypadku rodzinnego wywiadu
wystepowania niewyjasnionej nagtej smierci u nie-
letniej osoby, mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD lub
chinidyne

U bezobjawowych pacjentdw z ERP nie zaleca sie
rutynowej oceny klinicznej

U pacjentdw z BrS z niewyjasnionym omdleniem nale-
zy rozwazy¢ wszczepienie rejestratora petlowego

Mozna rozwazy¢ rozpoznanie BrS u pacjentow bez
innej choroby serca, ktdrzy majg indukowane zmiany
charakterystyczne dla BrS typu 1 w EKG

Mozna rozwazy¢ wykonanie PES u bezobjawowych
pacjentow ze spontanicznymi zmianami charaktery-
stycznymi dla BrS typu 1 w EKG

Nie zaleca sie wykonywania testu prowokacji farma-
kologicznej z blokerem kanatu sodowego u pacjentéw
z wywiadem wystepowania zmian typowych dla BrS
typu 1 w EKG

Nie zaleca sie wykonywania ablacji cewnikowej u bez-
objawowych pacjentéw z BrS

Zespo6t wczesnej repolaryzacji

Zaleca sie rozpoznawanie ERP w przypadku wystapie-
nia uniesienia punktu J 0 >1 mm w dwach sasiaduja-
cych odprowadzeniach w obrebie $ciany dolnej i/lub
bocznej w EKG

Zaleca sie rozpoznawanie ERS u pacjentéw po resuscy-
tacji z powodu niewyjasnionego VF/PVT w przypadku
obecnosci cech ERP

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z rozpozna-
niem ERS, ktdrzy przezyli epizod CA

lla

U bezobjawowych pacjentéw z izolowang ERP nie
zaleca sie wszczepienia ICD

U pacjentéw z klinicznym podejrzeniem lub rozpo-
znaniem CPVT wskazane jest przeprowadzenie dia-
gnostyki genetycznej i poradnictwa genetycznego

U wszystkich pacjentéw z klinicznym rozpoznaniem
CPVT zaleca sie stosowanie beta-adrenolitykéw,
idealnie nieselektywnych (nadolol lub propranolol)

Mozna rozwazy¢ test prowokacyjny z adrenaling
lub izoproterenolem w celu ustalenia rozpozna-
nia CPVT, jesli niemozliwe jest wykonanie préby
wysitkowej

Zespot krétkiego QT

U pacjentdw z rozpoznaniem SQTS wskazane jest
wykonanie diagnostyki genetycznej

Nalezy rozwazy¢ rozpoznanie SQTS w przypadku

stwierdzenia QTc <320 ms lla
Nalezy rozwazy¢ rozpoznanie SQTS w przypadku

stwierdzenia QTc 2320 ms i <360 ms oraz wystapienia lla
omdlenia arytmicznego

U mtodych pacjentéw z SQTS nalezy rozwazy¢ ILR lla
U pacjentéw z SQTS z omdleniem arytmicznym nalezy lia

rozwazy¢ implantacje ICD

Mozna rozwazy¢ rozpoznanie SQTS w przypadku
stwierdzenia QTc 2320 ms i <360 ms oraz dodatniego
wywiadu rodzinnego w kierunku $mierci <40. roku
zycia
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Mozna rozwazy¢ chinidyne u (a) pacjentéw z SQTS,
ktorzy kwalifikujg sie do wszczepienia ICD, lecz majg
przeciwwskazania do implantagji lub nie wyrazaja na
nig zgody i u (b) bezobjawowych pacjentéw z SQTS
i rodzinnym wystepowaniem SD

U pacjentdéw z SQTS z burza elektryczng mozna roz-

wazyc¢ izoproterenol

Wybrane populacje

Zaleca sie, zeby sportowcy ze zdiagnozowang
chorobg uktadu sercowo-naczyniowego zwigzang

z SCD byli prowadzeni zgodnie z aktualnymi wytycz-
nymi dotyczacymi zasad kwalifikacji do aktywnosci
sportowej

U kobiet z ARVC nalezy rozwazy¢ kontynuacje stoso-

. . Lo lla
wania beta-adrenolitykdw w trakcie cigzy

Nalezy rozwazy¢ stosowanie doustne metoprololu,

propranololu lub werapamilu w ramach terapii prze- lla
wlektej u pacjentek z idiopatycznym VT w trakcie cigzy
U kobiet, najlepiej po | trymestrze cigzy, z wysoce

objawowym, nawracajacym SMVT, ktére jest oporne
na leczenie lub wystepuje nietolerancja AAD nalezy lla
rozwazy¢ ablacje cewnikowa z uzyciem systemow
mapowania bez fluoroskopii

U wybranych pacjentéw z waskulopatia serca przesz-

czepionego lub leczonych z powodu odrzutu serca,
mozna rozwazy¢ implantacje ICD
U 0s6b w wieku podesztym, u ktorych nie przewiduje

sie korzysci z zastosowania defibrylatora z powodu
wieku pacjenta lub choréb towarzyszacych, mozna
rozwazy¢ zaniechanie implantacji ICD w ramach
prewengji pierwotnej

*Galerie handlowe, stadiony, stacje transportu publicznego, kasyna; ®Niestwier-
dzenie indukowalnosci VT i eliminacja elektrokardiograméw odpowiadajacych za-
burzeniom przewodzenia; ‘W tym miedzy innymi starszy wiek, morfologia bloku
prawej odnogi peczka Hisa (RBBB), SMVT odpowiadajacy mechanizmowi nawrot-
nemu; Stan przedomdleniowy lub kotatanie serca sugerujace VA; *Wytyczne ESC
dotyczace kardiologii sportowej i ¢wiczen fizycznych u oséb z chorobami uktadu
krazenia [4]; 'Na podstawie kalkulatora ryzyka: HCM Risk SCD: https://doc2do.
com/hcm/webHCM.html; 9Zdefiniowane jako brak wzrostu skurczowego cisnienia
0 co najmniej 20 mm Hg od wartosci w spoczynku do szczytowego wysitku lub
spadek wartosci >20 mmHg w stosunku do wartosci ci$nienia szczytowego; "Na
podstawie HCM Kid Risk Score: https://hcmriskkids.org; ‘Czynniki przemawiajace za
wszczepieniem ICD: wiek [5, 6, 11], powtdrzenia CTG [6-9, 13, 16], SD lub wywiad
rodzinny w kierunku SD [5], zaburzenia przewodzenia w EKG [16], wydtuzenie PR
[13], LBBB [5], przedsionkowe zaburzenia rytmu serca [6, 16] nieutrwalone VT [5],
dysfunkcja LV [17], zaburzenia strukturalne w CMR [14, 15, 18]; /Cechy wysokiego
ryzyka zwiazane z ERP: fale J >2 mm, dynamiczne zmiany punku J i morfologii

ST; ERP wysokiego ryzyka: wywiad rodzinny niewyjasnionej SD <40. roku zycia,
rodzinny wywiad ERS

Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; ACE-l, inhibitory konwertazy angiotensyny;

AED, automatyczny defibrylator zewnetrzny; ARB, antagonista receptora an-
giotensyny; ARNI, antagonista receptora angiotensyny Il i inhibitor neprylizyny;
ARVC, arytmogenna kardiomiopatia prawokomorowa; ATP, stymulacja antyta-
chyarytmiczna; AV, przedsionkowo-komorowy; BBR-VT, nawrotny czestoskurcz
komorowy z odndg peczka Hisa; BrS, zespdt Brugaddw; CA, zatrzymanie krazenia;
CAD, choroba wiericowa; CCB, antagonisci kanatéw wapniowych; CHD, wrodzona
wada serca; CMR, rezonans magnetyczny serca; CPR, resuscytacja krazeniowo-od-
dechowa; CPVT, katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy;
CRT, terapia resynchronizujaca serca; DC, prad staty; DCM, kardiomiopatia rozstrze-
niowa; EKG, elektrokardiogram; EF, frakcja wyrzutowa; ERP, zmiany o charakterze
wczesnej repolaryzacji; ERS, zespdt wezesnej repolaryzacji; HCM, kardiomio-

patia przerostowa; HNDCM, hipokinetyczna kardiomiopatia nierozstrzeniowa;
ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; ILR, wszczepialny rejestrator petlowy;
LGE, pézne wzmocnienie pokontrastowe po podaniu gadolinu; LMNA, lamina
A/C; LQTS, zespot dtugiego QT; LV, lewokomorowy; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej
komory; LVNC, niescalony migsieri lewej komory; MI, zawat serca; MRA, antago-

nista receptora mineralokortykosteroidowego; NSVT, nieutrwalony czestoskurcz
komorowy; NYHA, Nowojorskie Towarzystwo Kardiologiczne; OHCA, pozaszpitalne
zatrzymanie krazenia; OMT, optymalna farmakoterapia; PES, programowana sty-
mulacja elektryczna; PVC, przedwczesne pobudzenie komorowe; RCM, kardiomio-
patia restrykcyjna; RVOT, droga odptywu prawej komory; SCA, nagte zatrzymanie
krazenia; SCD, nagta $mier¢ sercowa; SD, nagta $mier¢; SGLT2, sodowo-glukozowy
kotransporter 2; SHD, strukturalna choroba serca; SMVT, utrwalony monomorficz-
ny czestoskurcz komorowy; SPVT, utrwalony wieloksztattny czestoskurcz komo-
rowy; SQTS, zespét krotkiego QT; SVT, czestoskurcz nadkomorowy; TOF, tetralogia
Fallota; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komér; VT, czesto-
skurcz komorowy; WCD, kamizelka defibrylujaca

Tabela 5. Zmiany w wytycznych od 2015 roku

Choroba wiencowa

Wskazane jest wykonanie PES u pacjentéw
z omdleniem i STEMI w wywiadzie, jesli
nie udato sie wyjasni¢ przyczyny omdlenia lla
po przeprowadzeniu diagnostyki nieinwa-
zyjnej

U pacjentéw z nawrotami PVT/VF w trakcie

ostrej fazy ACS nalezy rozwazy¢ terapie
z zastosowaniem amiodaronu dozylnie
U pacjentow z CAD kwalifikujgcych sie

do wszczepienia ICD, mozna rozwazy¢

ablacje cewnikowa tuz przed (lub od razu

po) implantacjg ICD w celu zmniejszenia lla
ryzyka zwigzanego z wystepowaniem VT

i interwencjami wysokoenergetycznymi

ICD

Kardiomiopatia indukowana PVC

U pacjentéw z kardiomiopatia wywotang
prawdopodobnie przez czeste i przewaznie
monomorficzne PVCs zaleca sie ablacje
cewnikowa

DCM/HNDCM

U pacjentéw z HCM/HNDCM, objawowa
niewydolnoscig serca (NYHA II-I1l) i LVEF "
<35% pomimo >3 miesiecy OMT nalezy
rozwazy¢ wszczepienie ICD

U pacjentéw z DCM/HNDCM i nawraca-
jacym, objawowym SMVT lub wytadowa-
niami ICD z powodu SMVT, u ktérych AAD
sg nieskuteczne, przeciwwskazane lub Zle

lla
tolerowane, nalezy rozwazy¢ wykonanie

ablagji cewnikowej w wyspecjalizowanych
osrodkach

U pacjentédw z ostatecznym rozpoznaniem
ARVC i omdleniem arytmicznym nalezy
rozwazy¢ wszczepienie ICD

U pacjentdw z ostatecznym rozpoznaniem
ARVC i ciezka dysfunkcjg RV lub LV nalezy
rozwazy¢ wszczepienie ICD
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Choroby zapalne
U pacjentéw z hemodynamicznie Zle tolero-
wanym SMVT wystepujacym w przewlektej
fazie zapalenia miesnia sercowego zaleca
sie implantacje ICD

U pacjentdw z sarkoidoza serca, ktdrzy

maja LVEF <35% zaleca sie wszczepienie
ICD
U pacjentdw z sarkoidoza serca, ktdrzy (1)

maja udokumentowany epizod utrwalone-
go VT lub (2) sq po przebytym CA, zaleca
sie wszczepienie ICD

U pacjentdw z sarkoidoza serca, ktdrzy

majg wskazanie do statej stymulacji serca

z powodu bloku AV wysokiego stopnia, na-
lezy rozwazy¢ wszczepienie ICD, niezaleznie
do wartosci LVEF

U pacjentéw z kardiomiopatig w przebiegu
choroby Chagasa i z objawowym VT, u kté-
rych AAD (amiodaron i beta-adrenolityki) lla
s3 nieskuteczne lub Zle tolerowane, mozna

rozwazy¢ wszczepienie ICD

U pacjentdéw po zabiegu naprawczym z po-
wodu TOF bez objawoéw zaburzen rytmu
serca, lecz z obecnymi innymi czynnikami lla
ryzyka?, mozna rozwazy¢ ocene elektrofizjo-
logiczng, z uwzglednieniem PES

U pacjentéw z CHD i nawracajacym,
objawowym SMVT lub wytadowaniami

ICD z powodu SMVT niepoddajacymi sie
farmakoterapii lub przeprogramowaniu

ICD, nalezy rozwazy¢ ablacje cewnikowa
w wyspecjalizowanym osrodku

Pierwotna choroba elektryczna serca
i wybrane populacje

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw
z LQTS, ktdrzy majg objawy® pomimo
stosowania beta-adrenolitykdw i terapii
odpowiednich dla danego genotypu
Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjen-
téw z CPVT, u ktérych doszto do omdlenia
arytmicznego i/lub udokumentowano

dwukierunkowy VT/PVT pomimo stosowa-
nia najwyzszej tolerowanej dawki beta-ad-
renolityku i flekainidu

Nalezy rozwazy¢ ocene ukfadu sercowo-na-

czyniowego u sportowcdw przed uczestnic-
twem w aktywnosciach sportowych

U pacjentdw z BrS z nawrotami adekwat-
nych wyfadowan ICD niepoddajacymi sie

farmakoterapii nalezy rozwazy¢ ablacje
cewnikowa z powodu PVC wyzwalajgcych
incydenty i/lub epikardialnego substratu
RVOT

U pacjentédw z rozpoznaniem CPVT nalezy
rozwazy¢ LCSD, jesli potaczenie beta-adre-
nolityku i flekainidu w dawkach terapeu-

tycznych jest nieskuteczne, Zle tolerowane

lub przeciwwskazane

2Inne czynniki ryzyka obejmuja: umiarkowang dysfunkcje RV lub LV, nasilong blizne
w obrebie RV w CMR, czas trwania zespotu QRS =180 ms i ciezkg fragmentacje w ob-
rebie zespotu QRS; "Omdlenie arytmiczne lub Zle tolerowane hemodynamicznie VA
Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; ACS, ostry zespot wiericowy; ARVC, arytmogen-

na kardiomiopatia prawokomorowa; AV, przedsionkowo-komorowy; BrS, zespét
Brugadow; CA, zatrzymanie krazenia; CAD, choroba wiericowa; CHD, wrodzona
wada serca; CPVT, katecholaminergiczny wielokszattny czestoskurcz komorowy;
DCM, kardiomiopatia rozstrzeniowa; HNDCM, hipokinetyczna kardiomiopatia
nierozstrzeniowa; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LCSD, lewostronne
wspdtczulne odnerwienie serca; LQTS, zespot dtugiego QT; LV, lewokomorowy;
LVEF, frakcja wyrzutowa lewej komory; NYHA, Nowojorskie Towarzystwo Kardiolog-
iczne; OMT, optymalna farmakoterapia; PES, programowana stymulacja elektryczna;
PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; PVT, wieloksztattny czestoskurcz komo-
rowy; RV, prawa komora; RVOT, droga odptywu prawej komory; SMVT, utrwalony
monomorficzny czestoskurcz komorowy; STEMI, zawat serca z uniesieniem odcinka
ST; TdP, torsade de pointes; TOF, tetralogia Fallota; VF, migotanie komor; VT, czesto-

skurcz komorowy

3. DEFINICIJE

3.1. Rodzaje komorowych zaburzen rytmu serca
Przedwczesne pobudzenia komorowe (PVC, premature
ventricular complex): przedwczesne wystapienie niepra-
widtowego zespotu QRS (czas trwania typowo =120 ms,
odpowiadajacy zatamek T typowo szeroki i wychylony
w kierunku przeciwstawnym do gtéwnego wychylenia
zespotu QRS, bez poprzedzajacego zatamka P).

Jednoogniskowe lub monomorficzne PVC: PVC o jedna-
kowej morfologii zespotu QRS.

Wieloogniskowe, wielopostaciowe lub wieloksztattne
PVC: PVC o réznej morfologii zespotu QRS.

PVC o krétkim sprzezeniu: PVC, ktére ,zachodzi” na za-
famek T poprzedzajacego, przewiedzionego pobudzenia.

Czestoskurcz komorowy (VT, ventricular tachycardia):
>3 kolejne pobudzenia o czestotliwosci >100 uderzen na
minute, pochodzace zkomér, niezalezne od przewodzenia
w obrebie przedsionkéw i wezta przedsionkowo-komoro-
wego (AV, atrioventricular).

Nieutrwalony czestoskurcz komorowy (NSVT, non-sus-
tained ventricular tachycardia): seria kolejnych pobudzen
komorowych trwajacych od 3 pobudzer do 30 s.

Monomorficzny czestoskurcz komorowy (MVT, mo-
nomorphic ventricular tachycardia): ta sama morfologia
zespotéw QRS wystepujaca w kolejnych pobudzeniach.

Wieloksztattny czestoskurcz komorowy (PVT, polymor-
phic ventricular tachycardia): nieustannie zmieniajaca sie
morfologia zespotu QRS.

Utrwalony monomorficzny/wieloksztattny czestoskurcz
komorowy (SMVT, sustained monomorphic ventricular
tachycardia/SPVT, sustained polymorphic ventricular tachy-
cardia): utrzymujacy sie VT przez co najmniej 30 s lub ktéry
wymaga interwencji w celu jego przerwania.

Dwukierunkowy czestoskurcz komorowy: zmiana osi
zespotu QRS w ptaszczyznie czotowej z pobudzenia na
pobudzenie (np. w katecholaminergicznym wieloksztatt-
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nym czestoskurczu komorowym [CPVT, catecholaminergic
polymorphic ventricular-tachycardial, w zespole Ander-
sen-Tawila, w efekcie toksycznego wptywu digoksyny,
w ostrym zapaleniu miesnia sercowego).

Czestoskurcz komorowy typu torsade de pointes (TdP):
podtyp wieloksztattnego VT przy wspdétwystepujacym
wydtuzeniu odstepu QT z ustawicznie zmieniajacymi sie
zespotami QRS, ktére wydaja sie poruszac sinusoidalnie
wokot linii podstawowej elektrokardiogramu (EKG).

Migotanie komér (VF, ventricular fibrillation): chaotyczny
rytm z falowaniem, ktére jest nieregularne w czasie i ma
zmienng morfologie, bez odrebnych zespotéw QRS w po-
wierzchniowym EKG.

Burza elektryczna: VA, ktore wystepuja 3 lub wiecej
razy w ciaggu 24 godzin (oddzielone od siebie okresem co
najmniej 5 min), kazdy epizod wymaga przerwania przy
uzyciu interwengji.

Ustawiczny VT: ciagty, utrwalony VT, ktéry nawraca
natychmiast, pomimo powtarzanych w ciggu kilku godzin
interwencji w celu jego przerwania.

3.2. Nagta smierc sercowa

Nagte zatrzymanie krgzenia (SCA, sudden cardiac arrest):
nagte przerwanie prawidtowej aktywnosci serca z zata-
maniem stanu hemodynamicznego.

Nagta smier¢ sercowa (SCD): nagta $mierc o prawdo-
podobnej etiologii sercowej, ktéra wystepuje w ciggu
1 godziny od poczatku objawoéw w przypadku, gdy byli
Swiadkowie zdarzenia, i w ciggu 24 godzin od momen-
tu, gdy widziano pacjenta zywego po raz ostatni i nie
byto swiadkéw zdarzenia. W przypadku wykonania
badania autopsyjnego zdefiniowano SCD jako natu-
ralna, niespodziewana $mierc¢ o etiologii nieznanej
lub sercowe;j.

Nagta niespodziewana Smier¢: niewyjasniona, nagta
Smier¢ wystepujacay u osoby w wieku powyzej 1. roku.

Zespdt nagtej Smierci niemowlgt: niewyjasniona, nagta
Smierc¢ wystepujaca u dziecka ponizej 1. roku zycia z nie-
rozstrzygajaca oceng patologiczna i toksykologiczng oraz
brakiem ustalonej przyczyny w procesie szczeg6towego
badania okolicznosci $mierci.

Zesp6t nagtej Smierci arytmicznej (SADS, sudden ar-
rhythmic death syndrome): niespodziewana nagta $mier¢
osoby w wieku powyzej 1. roku z nierozstrzygajaca oceng
patologiczna i toksykologiczna. Uwaga: réwnoznaczny z:
»autopsyjnie ujemna nagta niewyjasniona smierc”.

3.3. Omdlenie

Niewyjasnione omdlenie: przejsciowa utrata Swiadomosci
z powodu hipoperfuzji mézgowej, charakteryzujgca sie
nagtym poczatkiem, krétkim okresem trwania i sponta-
nicznym, catkowitym powrotem do stanu pierwotnego,
ktdra pozostaje niewyjasniona pomimo przeprowadzenia
standardowej oceny. W wytycznych ESC z 2018 roku do-

tyczacych rozpoznawania i postepowania w omdleniach
[1] przedstawiono zasady oceny oraz diagnostyke rézni-
cowa omdlen.

Omdlenie arytmiczne: jak powyzej, leczistnieje wysokie
prawdopodobienstwo napadowej bradykardii, szybkiego
czestoskurczu nadkomorowego (SVT, supraventricular
tachycardia) lub VA.

3.4. Wyspecjalizowane osrodki

Wielodyscyplinarne zespoty: obejmuja réznych specjalistow,
charakteryzuja sie otwarta komunikacjg, pozytywnym
postepowaniem i przywddztwem, odpowiednimi zaso-
bami i potagczeniem réznych umiejetnosci. Proces podej-
mowania decyzji powinien by¢ przeprowadzany przez
cztonkdéw zespotu.

Wyspecjalizowane osrodki w zakresie wykonywania
ablacji cewnikowej z powodu VA: istnieje znaczace zréz-
nicowanie pacjentéw i stopnia ztozonosci zwigzanej
z procedurg ablacji przezskdrnej. Niektérzy pacjenci
wymagaja bardziej doswiadczonego operatora i osrodka
oferujgcego wiecej mozliwosci, co jest bardziej prawdo-
podobne u pacjentéw o etiologii nie-niedokrwienne;j.
Wyspecjalizowany osrodek ma przynajmniej jednego
operatora z odpowiednim doswiadczeniem w inter-
wencjach, ktére moga by¢ wymagane w celu uzyskania
sukcesu w zabiegu (np. przezskérny dostep epikardialny).
Osrodek wykonuje regularnie ablacje cewnikowa z powo-
du VT w strukturalnych chorobach serca (SHD, structural
heartdisease). Ponadto, osrodek ma odpowiednie zasoby
w celu leczenia danej choroby, schorzen wspétistnieja-
cychipotencjalnych powiktan u pacjentéw poddawanych
ztozonej ablacji VA. Obejmuje to biegtos¢ w zakresie
kardiologii interwencyjnej, zastosowania mechanicznego
wspomagania krazenia w trybie ostrym i zabezpieczenie
torako-kardiochirurgiczne. Biorgc pod uwage réznice
w zakresie dostepnosci w krajach Europy, preferowane
jest leczenie ztozonych pacjentéw w najbardziej doswiad-
czonych osrodkach potozonych w miare mozliwosci blisko
miejsca zamieszkania pacjenta.

3.5. Genetyka

Patogenetyczny wariant i prawdopodobny patogenetyczny
wariant: American College of Medical Genetics przedsta-
wit podstawowe zasady interpretacji wariantéw genéw
ustandaryzowanych w poszczegdlnych klasach, ktére sg
przyczyna choréb. Warianty genetyczne o najwiekszym
prawdopodobienstwie wywotywania choroby nazwano
V ,patogeniczne” i IV ,prawdopodobnie patogeniczne”.

Mutacja: pojecie to jest stosowane w tym dokumencie
w znaczeniu wariantu klasy IV lub V.

Wariant o niepewnym znaczeniu: zmiana sekwengji
kwasu deoksyrybonukleinowego (DNA, deoxyribonucleic
acid) w obrebie danego genu, ktéra ma nieznany wptyw
na zdrowie danej osoby.
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4. EPIDEMIOLOGIA NAGLEJ SMIERCI
SERCOWEJ, SWIADOMOSC SPOLECZNA
| STRATYFIKACJA RYZYKA

4.1. Czestos¢ wystepowania

nagtej Smierci sercowej

Nagfa smier¢ sercowa odpowiada za mniej wiecej 50%
wszystkich $mierci z przyczyn sercowo-naczyniowych,
a nawet w 50% z nich jest pierwsza manifestacja kliniczng
choroby serca [19-24]. Przypadki, w ktérych zachodzi
podejrzenie wystapienia SCD, powinny by¢ identyfiko-
wane przy uzyciu réznych zrédet i by¢ poddane badaniu
autopsyjnemu, ktére jest wymagane w celu rzetelnego
wykluczenia obecnosci pozasercowych przyczyn nagtej
$mierci (SD, sudden death).

Czestos$¢ wystepowania SCD wzrasta istotnie z wie-
kiem. W okresie dziecinstwa jest ona bardzo niska (1 na
100 000 osobolat) [25-27], a nastepnie wzrasta do ok.
50 na 100 000 osobolat u 0s6b w srednim wieku (od piatej
do sz6stej dekady zycia) [28-30]. W 6smej dekadzie zycia
czestos¢ SCD w ciggu roku wynosi przynajmniej 200 na
100 000 osobolat [20]. W kazdym przedziale wiekowym
czestos¢ wystepowania SCD jest wyzsza u mezczyzn w po-
réwnaniu z kobietami, nawet po uwzglednieniu czynnikéw
ryzyka choroby wiericowej (CAD, coronary artery disease)
[24, 31-33]. Wydaje sie, ze pochodzenie etniczne réwniez
ma istotny wptyw [34, 35]. Szacuje sie, ze 10%-20% wszyst-
kich $mierci w Europie jest spowodowana przez SCD [36,
371.W przyblizeniu, kazdego roku 300 000 ludzi w Europie
doswiadcza pozaszpitalnego zatrzymania krazenia (OHCA,
out-of-hospital cardiac arrest) leczonego przez system me-
dycyny ratunkowej [38, 39].

W krajach zachodnich epidemiologia SCD jest $cisle
zwigzana z CAD, ktéra jest odpowiedzialna za nawet
75%-80% przypadkéw SCD [40]. Podczas gdy czestosc¢
wystepowania CAD nie ulegta obnizeniu, wystapita istotna
redukcja $miertelnosci z powodu CAD. Raporty wykazaty,
ze zapadalnos¢ na SCD ulega obnizeniu [40-42], lecz ryzyko
SCD proporcjonalnie do wszystkich $mierci z powodoéw
sercowo-naczyniowych mogto ulec zwiekszeniu [43, 44].

Pomimo ze regularna aktywnos¢ fizyczna wptywa
korzystnie na stan zdrowotny uktadu sercowo-naczy-
niowego, wykazano, ze sport w wybranych populacjach,
zwlaszcza intensywny, jest zwigzany z SCD w trakcie lub
krétko po treningu [45-51]. Wyniki raportéw przemawiaja
za tym, ze wiekszo$¢ SCD zwigzanych z uprawianiem spor-
tu wystepuje raczej w trakcie wysitku rekreacyjnego [52,
53] nizwyczynowego, zwtaszcza u uczestnikdw w Srednim
wieku ptci meskiej, co przemawia za tym, ze CAD jest naj-
czestsza przyczyna SCD [46, 54, 55].

4.2. Przyczyny naglej smierci sercowej w réznych
grupach wiekowych

Choroby serca zwigzane z SCD wykazujg znaczne zrézni-
cowanie w zaleznosci od wieku danego pacjenta. U os6b
mtodych przewazaja pierwotne choroby elektryczne

serca i kardiomiopatie oraz zapalenie migsnia sercowego
i anomalie tetnic wiencowych [25, 27, 56-61]. Potowa
przypadkéw SCD w trakcie 4. dekady zycia ma zwigzek
z CAD, zwtaszcza z ostrym zespotem wiernicowym (ACS,
acute coronary syndrome) [62, 63].

W starszych populacjach, dominuja przewlekte choro-
by strukturalne (CAD zaréwno jako ostre zdarzenia sercowe
lub przewlekte zwezenia w obrebie tetnic wiencowych,
choroby zastawkowe serca i niewydolnos¢ serca), pod-
czas gdy potencjalnie dziedziczne choroby elektryczne
lub strukturalne choroby inne niz niedokrwienne moga
by¢ przyczyng ponad 50% SCD u oséb ponizej 50. roku
zycia [27].

Na rycinie 1 przedstawiono rozktad wieku w momencie
wystapienia komorowych zaburzen rytmu serca i nagtej
$mierci sercowej, dominujace podtypy zaburzen rytmu
serca, czynniki wywotujace, czynniki genetyczne i ptciowe
zwigzane z podwyzszonym ryzykiem wystapienia komo-
rowych zaburzen rytmu serca w wybranych pierwotnych
elektrycznych i strukturalnych chorobach serca.

4.3. Szacowanie ryzyka populacyjnego

vs. indywidualnego

W populacji ogélnej (osoby bez rozpoznanej choroby
serca) najbardziej efektywne podejscie w celu prewencji
SCD opiera sie na okresleniu indywidualnego ryzyka
rozwoju CAD, bazujac na kalkulatorach ryzyka [64, 65].
Na podstawie kilku badan uzyskano dowody, ze istnieje
predyspozycja genetyczna do nagtej Smierci w trakcie
ostrego niedokrwienia [66-70]. Celowa bytaby identyfi-
kacja relatywnie niewielkich podgrup wysokiego ryzyka
w populacji ogdlnej, z ryzykiem wystapienia SCD jako
pierwszego zdarzenia sercowego. Niedawno zapropono-
wano modele nowej stratyfikacji ryzyka SCD w populacji
0golnej [71-73]. Nie ma przekonujacych danych, ktére
potwierdzatyby korzysci wynikajgce z zastosowania
masowego programu badan przesiewowych w populagji
0gdlnej w celu prewencji SCD [74-76].

Przez dekady badacze zaktadali przydatnos¢ wielu
»wskaznikow” dla wystapienia SCD, zwtaszcza obecnych
w konteks$cie CAD. Zaproponowano kilka nieinwazyj-
nych markeréw ryzyka (obejmujacych pézne potencjaty,
zmienno$¢ czestotliwosci rytmu serca, okresowa dynamike
repolaryzacji i czutos¢ baroreceptoréw) [77]. Pomimo
obiecujacych wynikéw poczatkowych badan, te ,czynniki
predykcyjne” nie wywarty istotnego wptywu na praktyke
kliniczna. Jedynie frakcja wyrzutowa lewej komory (LVEF,
left ventricular ejection fraction) jest wskaznikiem stosowa-
nym, czesto w potaczeniu z klasyfikacja Nowojorskiego
Towarzystwa Kardiologicznego (NYHA, New York Heart As-
sociation) jako wskazanie do wszczepienia ICD w prewencji
pierwotnej w obecnosci przewlektej CAD i kardiomiopatii
rozstrzeniowej (DCM, dilated cardiomyopathy). Powstaty
schematy i kalkulatory ryzyka dla dziedzicznych choréb
arytmogennych, takich jak kardiomiopatia przerostowa
(HCM, hypertrophic cardiomyopathy), arytmogenna kar-
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Rycina 1. Centralna ilustracja. Genetyczne ryzyko dla VA/SCD, typowe czynniki wywotujace VA/SCD, wiek w momencie wystapienia VA/SCD,

dominacja ptci i typowe VA (PVT/VF vs. MVT) w réznych chorobach z

wigzanych zVA/SCD

Skréty: ACS, ostry zespét wiericowy; ARVC, arytmogenna kardiomiopatia prawokomorowa; BrS, zesp6t Brugaddw; CAD, choroba wiencowa;
CPVT, katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy; DCM, kardiomiopatia rozstrzeniowa; HCM, kardiomiopatia przerostowa;

LQT, zespét dtugiego QT; MVT, monomorficzny czestoskurcz komoro

wy; PVT, wieloksztattny czestoskurcz komorowy; rTOF, skorygowana

tetralogia Fallota; SCD, nagfa Smier¢ sercowa; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komér

diomiopatia prawokomorowa (ARVC, arrhythmogenic right
ventricular cardiomyopathy) i kardiomiopatia z powodu
mutacji laminy A/C (LMNA, lamin A/C) [78-82].

O tym, jakie zdarzenie bedzie uznane za sytuacje niskie-
go, posredniego czy wysokiego ryzyka, bedzie decydowat
jego rodzaj (np. zakoriczone $miercia czy nie) i ryzyko tego

www.journals.viamedi

zdarzenia w danej populacji. Przyktadowo, $miertelnos¢ za-
lezy od wieku, ptciiinnych czynnikdw ryzyka, obejmujacych
choroby wspdtistniejace. Sytuacja ulega dalszej komplikacji,
jeslirozwaza sie specyficzny rodzaj $mierci, np. SCD. Zgony
o etiologii niezwigzanej z SCD stanowig zdarzenia kon-
kurencyjne (lub konkurujace ryzyko) w stosunku do SCD,
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w tym sensie, ze ich wystgpienie uniemozliwia zaobserwo-
wanie SCD i moze sprawia¢, ze interwencje w celu prewencji
SCD, takie jak ICD, beda miaty ograniczong wartos¢.

4.4. Kalkulatory ryzyka nagtej smierci sercowej

i omowienie metodologii

Zaproponowano duzg liczbe kalkulatoréw ryzyka dla
SCD dla populacji oséb dorostych i pediatrycznej [80, 81,
83-85]. W ciagu minionych dekad obszar modelowania
prognozowania ewoluowat. Dzieki temu ustanowiono
standardy dotyczace rozwoju, walidacji (wewnetrznej
i zewnetrznej) oraz raportowania modeli predykcyjnych
w SCD [86, 87]. Poza narzedziami dyskryminacyjnymi,
takimi jak: indeks-c, srodki kalibracji, takie jak nachylenie
krzywej kalibracji (calibration slope), zyskaty obecnie wiecej
uwagi, poniewaz istotne jest nie tylko wyodrebnienie pa-
cjentédw z wyzszym poziomem ryzyka od tych z nizszym,
lecz réwniez uzyskanie solidnej oceny samego ryzyka na
podstawie kalkulatoréw ryzyka [88]. Do typowych wad
w rozwoju i walidacji kalkulatoréw ryzyka naleza miedzy
innymi stosowanie historycznych préb niebedacych
reprezentacja wspoétczesnych kohort pacjentéw, braku-
jace wartosci, mieszane wyniki ze ztozonymi zdarzeniami
o réznym znaczeniu klinicznym, brak walidacji zewnetrznej
i brakujaca kalibracja. W tym dokumencie uzyto ré6znego
punktu odciecia dla 5-letniego ryzyka SCD/VA we wska-
zaniu do ICD. Kazdy punkt odciecia zostat wybrany przez
oryginalnych autoréw i Grupe Robocza, przy uwzglednie-
niu ryzyka, zmierzonych wynikéw (SCD vs. VA) i wartosci
kazdego kalkulatora ryzyka.

4.5. Swiadomosé i interwencje: publiczne
podstawowe zabiegi resuscytacyjne oraz dostep
do automatycznych defibrylatoréw zewnetrznych
Odsetek przezycia po OHCA pozostaje uderzajgco niski
[89-95], chociaz opisano duze réznice regionalne [96].
Wczesne interwencje resuscytacyjne, zwtaszcza przed
przyjazdem zespotu ratownictwa medycznego, zostaty
zidentyfikowane jako kluczowy element poprawiajacy
przezycie [95, 97]. Wykazano, ze resuscytacja krazenio-
wo-oddechowa wykonana przez $wiadkéw zdarzenia
i stosowanie automatycznych zewnetrznych defibryla-
toréw (AED, automated external defibrillator) w miejscach
publicznych poprawia zaréwno wyniki neurologiczne
i czynnosciowe, jak i przezycie pacjentéw z OHCA. Dane
wskazujg na potrzebe zwiekszenia publicznej dostepnosci
do defibrylatoréw oraz trenowania podstawowych tech-
nik resuscytacyjnych [89-95], najlepiej rozpoczynanych
w dziecinstwiei cyklicznie powtarzanych [98-100]. Wresz-
cie, wykazano, ze rozdysponowanie ochotnikéw wyszko-
lonych w podstawowych technikach resuscytacyjnych
poprzezsieci aplikacji mobilnych powoduje wzrost odsetka
resuscytacji krazeniowo-oddechowej (CPR, cardiopulmo-
nary resuscitation) wykonywanych przez $wiadkéw zda-
rzenia i w efekcie istotnie zmniejsza okres bez resuscytacji
oraz poprawia wyniki u ofiar OHCA [101-103]. Edukowanie

urzednikéw panstwowych oraz cztonkéw spoteczenstwa
w zakresie znaczenia zwiekszenia odsetka CPR wykonywa-
nych przez $wiadkéw zdarzenia oraz promowanie wczesnej
defibrylacji przez laikéw i profesjonalnych ratownikow jest
istotnie wazne w celu zwiekszenia odsetka przezywalnosci.

Tabela zalecen 1 — Zalecenia dotyczace publicznych podstawo-
wych zabiegdw resuscytacyjnych i dostepu do automatycznych
defibrylatoréw zewnetrznych

Zalecenia Klasa® | Poziom®

Zaleca sie umozliwienie publicznego
dostepu do defibrylacji w migjscach, gdzie
bardziej prawdopodobne jest wystgpienie
zatrzymania krazenia© [90-92]

W przypadku wystgpienia OHCA zaleca sie

niezwioczne rozpoczecie CPR przez $wiad- B
kéw zdarzenia [93-95]
Zaleca sie promowanie szkolen w spote-

czenstwie w zakresie podstawowych technik

resuscytacyjnych w celu zwiekszenia odsetka B
CPR wykonywanych przez swiadkow zdarze-

nia oraz zastosowania AED [93, 97, 104]

Nalezy rozwazy¢ stosowanie informowa-

nia przy uzyciu systemu alarmowego na

urzadzenia mobilne 0séb przeszkolonych

w zakresie stosowania podstawowych lla B
technik resuscytacyjnych w celu udzielenia

pierwszej pomocy ofiarom OHCA znajduja-

cym sie w poblizu [101-103, 105]

*Klasa zalecen; "Poziom wiarygodnosci danych; ‘Galerie handlowe, stadiony, stacje
transportu publicznego, kasyna

Skroty: AED, automatyczny defibrylator zewnetrzny; CPR, resuscytacja krazeniowo-
-oddechowa; OHCA, pozaszpitalne zatrzymanie krazenia

5.0CENA | LECZENIE PACJENTA.
ASPEKTY OGOLNE

5.1. Narzedzia diagnostyczne

5.1.1. Wywiad i badanie fizykalne

W ramach wywiadu nalezy skoncentrowac sie na obec-
nosci ,czerwonych flag”, obejmujacych cechy omdlenia
arytmicznego, na przyktad brak objawéw prodromalnych
z zakresu nerwu btednego, i rodzinny wywiad wystepo-
wania przedwczesnej Smierci lub SCD z uwzglednieniem:
utoniecia lub wypadku samochodowego w zespole dtu-
giego QT (LQTS, long QT syndrome) i CPVT [1, 106]. Subtelne
cechy sugerujace dziedziczne przyczyny obejmuja wywiad
rodzinnego wystepowania padaczki, zespotu nagtej Smier-
ci niemowlat, gtuchoty (LQTS), niewydolnosci serca lub
wszczepienia stymulatora serca u osoby <50. roku zycia.
Choroby zwigzane ze stanami proarytmicznymi obejmuja
klik srédskurczowy w wypadaniu ptatka zastawki mitralnej
(MVP, mitral valve prolaps) i szmer w drodze odptywu przy
prébie Valsalvy w HCM. Okreslone zmiany skdérne moga
mie¢ réwniez znaczenie, na przykfad toczeh odmrozino-
wy, rumien guzowaty w sarkoidozie, rogowiec krwawy

22 www.journals.viamedica.pl/kardiologia_polska



Wytyczne ESC 2022 dotyczace postepowania u pacjentéw z VA oraz zapobiegania SCD

w chorobie Fabry’ego, kepki zétte/kepki zotte powiek oraz
rogowacenie skéry dtoni i stop w ARVC.

5.1.2. Badania laboratoryjne

Peptydy natriuretyczne (peptyd natriuretyczny typu B
lub N-koncowy propeptyd natriuretyczny typu B) moga
odgrywac role w identyfikacji os6b z podwyzszonym ry-
zykiem wystapienia SCD w populacji ogéinej [107, 108] lub
u pacjentéw z CAD [109]. Nie ma wystarczajacych dowo-
doéw naukowych do oznaczania peptydu natriuretycznego
typu B jako metody umozliwiajgcej ustalenie koniecznosci
wszczepienia ICD [110, 111].

5.1.3. Diagnostyka nieinwazyjna i inwazyjna

5.1.3.1. Elektrokardiogram i ambulatoryjne
monitorowanie elektrokardiograficzne
Dwunastoodprowadzeniowe EKG jest waznym narzedziem
stuzagcym do rozpoznania danej choroby, stratyfikacji ryzyka
w wybranych populacjach oraz do ustalenia rodzaju VA,
jesli uda sie je zarejestrowad. Udokumentowanie zaburzen
rytmu serca wywotujacych objawy ma kluczowe znacze-
nie kliniczne, lecz moze stanowi¢ wyzwanie w przypadku
ich sporadycznego wystepowania. Dlatego tez, rodzaj
zastosowanego urzgdzenia do monitorowania EKG oraz
dtugos¢ czasu rejestracji powinny odpowiadac czestosci
wystepowania zdarzen klinicznych. Monitorowanie przez
okres 24-48 godzin (typowo rejestracja ,metoda Holtera")
jest odpowiednie dla zaburzen rytmu serca wystepujacych
codziennie [112]. W przypadku nieczesto i nieregularnie wy-
stepujacych zdarzen nalezy preferowac przerywane monito-
rowanie przez dtuzszy czas z uzyciem aktywowanych przez
pacjenta rejestratoréw EKG (lub telemedycyny/smartfonéw)
[113]. Wszczepialne rejestratory petlowe (ILR, implantable
loop recorder) moga by¢ przydatne w diagnostyce zaburzen
rytmu serca u pacjentéw z potencjalnie zagrazajacymi zyciu
objawami, takimi jak niewyjasnione omdlenie [114].

5.1.3.2. Usredniony elektrokardiogram

Usredniony elektrokardiogram (SakECG, signal-averaged
ECG) umozliwia wykrycie sygnatéw o bardzo niskiej ampli-
tudzie (,p6znych potencjatéw”) w koncowym fragmencie
zespotu QRS [115], uzywajac pomiardw trzech przedziatéw
czasowych: czasu trwania zespotu QRS, czasu trwania
sygnatu o niskiej amplitudzie (<40 pV) oraz sredniego pier-
wiastka kwadratowego woltazu korncowych 40 ms zespotu
QRS [112]. W analizie czestotliwosciowej mozna réwniez
wykrywac nieprawidtowosci w SaECG [112]; SaECG moze
przyczyniac sie do rozpoznania ARVC [116].

5.1.3.3. Préba wysitkowa

Préba wysitkowa jest przydatna w diagnostyce i do oceny
odpowiedzi na terapie u pacjentéw z podejrzeniem/udo-
kumentowanymi zaburzeniami rytmu serca zaleznymi od
uktadu adrenergicznego, takimi jak: idiopatyczny MVT
indukowany wysitkiem fizycznym, PVT lub dwukierunkowy
VT w CPVT [117, 118]. Ocena odstepu QTc po okresie 4-mi-

nutowego recovery po probie wysitkowej moze przyczynié
sie do rozpoznania LQTS [119].

5.1.3.4. Diagnostyka obrazowa

Diagnostyka obrazowa jest kluczowa do oceny funkcji ser-
ca i wykrywania kardiomiopatii (rozdz. 10 ESC CardioMed)
[120]. Ujemny wynik badania obrazowego przemawia za
pierwotng chorobg elektryczng serca u pacjenta z VA.
Echokardiografia jest fatwo dostepna i jest pierwszym
narzedziem diagnostycznym i stuzacym do stratyfikacji
ryzyka w ocenie wad zastawkowych, CAD i DCM, HCM,
ARVC[121] oraz niescalonego miesnia lewej komory (LVNC,
left ventricular non-compaction). Tempo odksztatcenia
w echokardiografii umozliwia réznicowanie pomiedzy
aktywnym i pasywnym ruchem segmentéw miokardium
i wczesne wykrycie dysfunkcji miesnia sercowego. Zabu-
rzenia kurczliwosci mogg wskazywac na przebyte zawaty
serca, kardiomiopatie lub choroby zapalne serca. Globalne
odksztatcenie podtuzne jest stabilnym parametrem stu-
zacym do pomiaru funkgji lewej komory (LV, left ventricle)
i umozliwia wykrycie subtelnych zmian funkgji LV, pod-
czas gdy LVEF jest nadal zachowana [122]. Obrazowanie
odksztatcenia umozliwia ocene dyspersji mechanicznej
odzwierciedlajacej niejednorodny skurcz, co moze by¢
zwigzane ze zwiekszonym ryzykiem wystepowania VA
[122-125].

Obecnie CMR zapewnia najdokfadniejszy i najbardziej
powtarzalny pomiar funkcji przedsionkéw, globalnej i od-
cinkowej funkcji skurczowej obu komér serca i umozliwia
wykrywanie obrzeku kardiomiocytéw, wiéknienia, nacieku
oraz zaburzen perfuzji (rozdz. 11.4 ESC CardioMed) [126].
Obrazowanie CMR jest bardziej czute niz echokardiogra-
fia w rozpoznawaniu ARVC [127], diagnostyczne w LVNC
i umozliwia rozpoznanie tetniakéw koniuszka lewej ko-
mory w HCM. Wykrycie wtéknienia przy uzyciu péznego
wzmocnienia kontrastowego z uzyciem gadolinu (LGE, late
gadolinium contrast enhanced) jest przydatne w stratyfi-
kacji ryzyka VA w HCM [128], DCM [129] oraz potencjalnie
w zespole arytmicznym, zwigzanych z wypadaniem pfatka
zastawki mitralnej [130, 131]. Nowoczesne techniki mapo-
wania miokardium umozliwiajg wykrycie rozlanego wték-
nienia i moga sugerowac etiologie przerostu miesnia lewej
komory (LVH, left ventricular hypertrophy), umozliwiajac
zastosowanie leczenia specyficznego dla danej choroby,
na przyktad choroby Fabry’ego i amyloidozy. Wartos¢ pro-
gnostyczna wymaga dalszej oceny w przysztosci.

Obrazowanie serca przy uzyciu tomografii kompute-
rowej (CT, computed tomography) ma przewage w postaci
wysokiej rozdzielczosci przestrzennej (rozdz. 12.1 ESC Car-
dioMed) [132]. Synchronizacja z EKG, dodatkowe sekwencje
na wstrzymanym oddechu i zastosowanie beta-adrenoli-
tyku w celu zwolnienia czestotliwosci rytmu serca popra-
wiaja jakos$¢ obrazowania. Narazenie na promieniowanie
jonizujace jest podobne jak w trakcie inwazyjnej korona-
rografii (CAG, coronary angiogram). Angiotomografia tetnic
wieAcowych (CTA, computed tomography angiography)

www.journals.viamedica.pl/kardiologia_polska 23



ZESZYTY EDUKACYJNE. KARDIOLOGIA POLSKA 4/2022

jest preferowang metoda stuzacg do wykluczenia zwe-
zenia w obrebie tetnicy wiencowej u pacjentéw z niskim
prawdopodobienstwem CAD [133-134]. Obecnos¢ cze-
stych PVC ma wptyw na jakos$¢ prawie wszystkich technik
obrazowania.

5.1.3.5. Diagnostyczne testy prowokacyjne

Testy te zostaty omoéwione w tabeli 6. Do czesto wykony-
wanych testéw naleza: test z blokerem kanatéw sodowych
w diagnostyce zespotu Brugaddéw (BrS, Brugada syndrome)
i testzadenozyna w celu wykluczenia obecnosci utajonej
preekscytacji [135, 136]. Test z adrenaling moze by¢ przy-
datny w diagnostyce CPVT, jesli nie mozna wykonac préby
wysitkowej. Nie zaleca sie testu zadrenaling w diagnostyce
LQTS z powodu wysokiego odsetka wynikéw fatszywie
dodatnich i przydatnosci préb wysitkowych [137]. Przy
uzyciu wzrastajacych dawek acetylocholiny/ergonowiny
stosowanych dowiencowo mozna diagnozowac¢ skurcz
tetnicy wiencowej jako przyczyne VF, po wykluczeniu
obecnosciistotnych zwezen w tetnicach wiencowych/kar-
diomiopatii.

5.1.3.6. Badanie elektrofizjologiczne

Badanie elektrofizjologiczne obejmujace pomiar pod-
stawowych odstepow (np. odstep przedsionek-peczek
Hisa [AH, atrial-His interval] i odstep peczek Hisa—komora
[HV, His-ventricular intervall), programowana stymulacje
elektryczna (PES, programmed electrical stimulation) oraz
mapowanie elektroanatomiczne, moze by¢ stosowane
w celach diagnostycznych i do ukierunkowania terapii
[145-150]. Uzytecznos$¢ wynikajaca z PES zalezy od wyj-
$ciowej choroby serca i stopnia jej nasilenia, obecnosci
lub braku spontanicznego VT, wspotistniejacej farmakote-
rapii, protokotu stymulacji i miejsc(a) stymulacji. Typowe
protokoty obejmuja stymulacje zdwdch miejsc w prawej
komorze (RV, right ventricular) z 2-3 podstawowymi dtu-
gosciami cyklu stymulacji, zastosowanie 3 dodatkowych
impulséw stymulacyjnych oraz podanie izoprenaliny
[148, 151, 152].

Obecnie PES znajduje zastosowanie w potwierdzaniu
rozpoznania VT i indukowaniu VA z mozliwoscig ich ma-
powania, podczas gdy brak indukowania VT jest punktem
koricowym ablacji. Pacjenci z niewydolnoscig serca i LVEF
<35% majg wskazania do wszczepienia ICD. Dlatego tez
préba indukcji VT/VF przed implantacjg nie jest u nich
konieczna. U pacjentéw z SHD i tagodnie obnizong lub
zachowang LVEF, ktérzy maja niewyjasnione omdlenie,
wyindukowanie SMVT w PES moze by¢ przydatne w iden-
tyfikacji przyczyny i do predykgcji wystapienia kolejnych
zdarzen [146, 153]. Indukcja PVT/VF w SHD jest ogdlnie
uwazana za nieswoiste zdarzenie [154-156]

W pierwotnych chorobach elektrycznych serca PES
nie ma wartosci prognostycznej, chociaz istnieja pewne
dowody przemawiajace za rozwazeniem jego wykonania
w BrS [127]. Inwazyjne badanie elektrofizjologiczne moze
mie¢ wazne konsekwencje kliniczne u pacjentéw z dystro-
fig miotoniczng [1571.

Dzieki postepom w mapowaniu o duzej gestosci, czyli
mapowaniu napiecia, pomiarom przewodnictwa/repola-
ryzacji oraz frakcjonowanych elektrograméw moze ono
zosta¢ uzyte do identyfikacji celéw dla ablacji lub do
rozpoznania kardiomiopatii. Mapowanie endokardialne
moze by¢ przydatne w réznicowaniu ARVC od tagodnego
VT z drogi odptywu komory i do ustalenia miejsca biopsji
w przypadku podejrzenia zapalenia miesnia sercowego,
ARVC i sarkoidozy [158-162].

5.1.4. Badania genetyczne

Masowe sekwencjonowanie réwnolegte lub inaczej se-
kwencjonowanie nastepnej generacji doprowadzito do
zwiekszonej dostepnosci do diagnostyki genetycznej przy
zredukowanych kosztach. Wiekszos¢ diagnostycznych
kardiologicznych testow genetycznych wykorzystuje duze
panele genéw wytypowane na podstawie ustalonego
w badaniach zwigzku z dang choroba, takich jak geny
kandydaci [163]. Wiele wczesniejszych asocjacji genetycz-
nych zostato jednak zakwestionowanych w zakresie ich
przydatnosci. Dlatego tez nie zaleca sie uwzgledniania wat-
pliwych genéw w rutynowych panelach diagnostycznych
[164-168]. Badania asocjacyjne catego genomu pozwolity
ustali¢, ze czesto wystepujace zmiennosci polimorfizméw
pojedynczych nukleotydéw moga powodowacd lub mo-
dyfikowac fenotypy w BrS, LQTS, HCM i DCM. Skale wielo-
genowego ryzyka, pochodzace z kumulatywnego efektu
tych polimorfizméw pojedynczego genu, moga odgrywac
role w rozpoznawaniu i prognozowaniu rokowania w tych
chorobach w przysztosci [168-173].

Sekwencjonowanie powoduje powstanie danych
cyfrowych, ktére wymagaja dalszej analizy bioinforma-
tycznej, pozwalajacej na dokfadne ustalenie wiekszosci
zmian DNA wptywajacych na ramki kodowania kazdego
genu [174]. Najczesciej obserwowane zaburzenia obejmuja
zmiany pojedynczego nukletydu powodujace proste
zamiany aminokwaséw (mutacja zmiany sensu), przed-
wczesne terminacje lub nieprawidtowosci sktadania genéw
(splicing). Insercje i/lub delecje obserwowane s3 rzadziej.
Kliniczne znaczenie wiekszosci wariantéw niekodujacych
wymaga dalszego okreslenia [174, 175].

Schemat interpretacji przyczyny wystepowania
choroby przy uzyciu wariantéw genetycznych pozwala
przyporzadkowac je do pieciu klas: V — ,patogenny”,
IV — ,prawdopodobnie patogenny”, lll — ,wariant o nie-
pewnym znaczeniu”, I — ,prawdopodobnie tagodny”
i | — ,tagodny”. Stosowane sg potaczenia ré6znych danych:
zwigzek miedzy genem a chorobga, obecnos¢ wariantu
genetycznego u osoby zdrowej i/lub populacji objetej
chorobg, dane uzyskane przy uzyciu analizy komputerowej
(insilico), dane czynnosciowe in vitroiin vivo oraz segrego-
wane dane dotyczace rodzin [176].

Mutacja (warianty genetyczne klasy IV lub V) moze by¢
zastosowana od razu albo do potwierdzenia rozpoznania
u probandéw (pierwszy dotkniety choroba cztonek rodzi-
ny) lub do rozpoznania wstepnego u krewnych i moze by¢
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Tabela 6. Dozylne testy prowokacyjne

Test pro- | Wskazania

wokacyjny

Protokoty
Dawka/szybkos¢
wlewu/czas
LAEDIE]

Przeciw-
wskazania

Kryteria prze-
rwania testu,

poradnictwo

i postepowanie

Czasy

obserwacji

Lokalizacja

Ajmalina Wywiad 1 mg/kg przez EKG EKG typowe dla VT/VF, EKG typo- 30 min Pracownia [136,
rodzinny 5-10 min (dawka  typowe  BrS typu 1, HE. we dla BrS typu 1, jesliujemny  cewnikowania 138,
w kierunku max. 100 mg) dla BrS  Nalezy zachowa¢ PVGCs, poszerzenie wynik testu; serca lub miej- 139]
BrS lub SADS. lub 1 mg/kg z szyb- typu 1 $rodki ostroznosci,  zespotu QRS 4 godz. sce do badania
CAbez SHD  koscig 10 mg/min. jesli sg dowody na  >150%. Jesli wy-  jesli dodatni  dla pacjentéw
Rejestracja przy obecno$¢ zaburzen  stapi VT/VT, nalezy wynik testu  ambulatoryj-
uzyciu odprowa- przewodzenia serca  podac izoprena- nych wyposa-
dzen standardo- (rozwaz elektrode line i.v., wodoro- zone w peten
wych i wysokich do czasowej stymu-  weglan sodu /.v. zestaw do
przedsercowych lacji) prowadzenia
przez 30 min resuscytacji
Flekainid Takie same, 2 mg/kg przez Taki Takie same, jak dla  Taka sama, jak dla 4 godz. Taka sama, jak  [140]
jak dla ajma- 10 min (dawka sam, ajmaliny ajmaliny jesli ujemny  dla ajmaliny
liny max. 150 mq). jak dla wynik testu;
Rejestracja przy ajmaliny 24 godz.
uzyciu odprowa- jedli dodatni
dzen standardo- wynik testu
wych i wysokich
przedsercowych
przez 30 min
Adrenalina  CPVT Odpoczynek przez >3 po-  Wydtuzenie odstepu  Skurczowe 30 min Taka sama, jak  [141]
i CAzlub bez 10 min. Daw- budze-  QTc >480 ms. ci$nienie tetnicze dla ajmaliny
SHD, jeslinie  ka poczatkowa nia PVT >200 mm Hg, nie-
mozna wy- 0,025 ug/kg/min lub utrwalony VT lub
konac proby  przez 10 min dwukie- PVT, >10 PVT/min,
wysitkowej Zwieksza¢ dawke  runkowy zmiennos¢ zatam-
Wywiad kolejno do 0,05; VT ka T lub nieto-
rodzinny 0,11 0,2 ug/kg/min lerancja leku ze
w kierunku w 5-min odstepach strony pacjenta
SADS czasu Jesli objawy
utrzymuja sie po
zaprzestaniu poda-
wania leku, poda¢
2,5-5 mg me-
toprololu w ciggu
1 min
Acetylocho-  Podejrzenie Dowiencowe Skurcz  Zwezenie pnia lewej Zabezpieczenie Zwykly czas  Pracownia [142]
lina skurczu tetni-  podanie leku: RCA: tetnicy  tetnicy wiencowej w postaci czaso-  obser- hemodyna-
cy wiencowej 20 50 ug LCA: 20, wien- >50%, choroba wej elektrody do  wacji po miczna
501100 ug przez ~ cowej tréjnaczyniowa, stymuladji wykonanej
20 s Przerwy po- potwier- choroba dwunaczy- Ryzyko wstrzasu  procedurze
miedzy wstrzyknie-  dzony niowa z catkowitym  kardiogennego
ciami leku >3 min  podczas zamknieciem tetnicy,
Max. dawka proce-  HF w klasie NYHA
w RCA: 50 ug dury II/1IV, niewydolnos¢
iw LCA: 100 ug nerek, ciezka astma
oskrzelowa
Ergonowina  Takie same, Wewnatrzwien- Taki Zwezenie pnia lewej Zabezpieczenie Takie same,  Pracownia [143]
jak dla acety-  cowe stopniowe sam, jak tetnicy wiencowej w postaci czaso-  jak dla ace-  hemodyna-
locholiny wstrzykniecie: RCA  dla ace- >50%, choroba wej elektrody do  tylocholiny ~ miczna
(20-60 mg) LCA tylocho-  trojnaczyniowa, stymulacji. Ryzyko
(20-60 mg) przez  liny choroba dwunaczy-  wstrzasu kardio-
okres 2-5 min niowa z catkowitym gennego
zamknieciem tetnicy
wiencowej, HF
w klasie NYHA 11I/1V,
niewydolnos¢ nerek
Adenozyna  Wykluczenie  Bolusy w dawce 6, Identy-  Astma, choroba Dziafania niepo- 5 min. Taka sama, jak  [144]
utajonej pre- 12, 18 mg az do fikaca  wezta zatokowe- zadane: skurcz dla ajmaliny
ekscytagji dawki max. 24 mg  dodatko- go, uczulenie na oskrzeli, bradykar-
lub do momentu wej drogi  adenozyne dia, asystolia, AF,
wystagpienia bloku  przewo- napad padaczki.

AV lub preekscytacji dzenia Antagonista: teofilina

Skréty: AF, migotanie przedsionkéw; AV, przedsionkowo-komorowy; BrS, zespdt Brugadéw; CA, zatrzymanie krazenia; CPVT, katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz
komorowy; EKG, elektrokardiogram; HF, niewydolnos¢ serca; LCA, lewa tetnica wiericowa; NYHA, Nowojorskie Towarzystwo Kardiologiczne; PVC, przedwczesne pobudzenia ko-
morowe; PVT, wieloksztattny czestoskurcz komorowy; SADS, zespot nagtej Smierci arytmicznej; SHD, strukturalna choroba serca; VF, migotanie komor; VT, czestoskurcz komorowy
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Tabela 7. Diagnostyka genetyczna i proponowane postepowanie u probandoéw i ich krewnych z pierwotng choroba elektryczna serca

Test gene-

LQTS

BrS

CPVT

‘ Idiopatyczne VF

ERS

tyczny
Pro- Poczatko-  Podstawa EKG EKG i EKG z wysokich Préba wysit- Patrz rozdz. 5.2.3, EKG
band wy test rozpoznania Préba odprowadzen przedser- kowa scenariusz 3
kliniczny wysitkowa cowych
Préba prowokacyjna
z blokerami kanatéw
sodowych®
Inne testy/pro- Wyklucz Wyklucz fenokopie® Wyklucz Holter
cesy nabyty fenokopie®/ Badanie
LQTS /SHD echokardio-
graficzne
Dalsza ob- 1-3 lat w zaleznosci od poziomu ryzyka
serwacja
Krewni Kliniczne EKG EKG i EKG z wysokich EKG EKG i EKG z wyso- EKG
badania Préba odprowadzen przed- Préba wysit- kich odprowadzen Badanie
przesiewo- wysitkowa  sercowych: rozpocznij kowa przedsercowych echokardio-
we (jesli to w wieku 10 lat Od urodzenia Préba wysitkowa graficzne
mozliwe) Préba prowokacyjna Badanie echokar-
Od urodze- z blokerami kanatéw diograficzne [182]
nia sodowych®: rozpocznij
>16. roku zycia, chyba
ze sg wskazania klinicz-
ne [180, 181]
Dalsza ob-  Dodatni fenotyp 1-3 lat w zaleznosci od poziomu ryzyka
serwacja i/lub wariant
klasy IV/V
Ujemny fenotyp Wypis

i bez wariantu
klasy IV/V

Z uwzglednieniem diagnostyki genetycznej w okresie noworodkowym; Fenokopia ma charakterystyke choroby genetycznej, ale powstaje na skutek wptywu srodowiska;

“Nie w przypadku udokumentowania cech zespotu Brugadéw typu 1

Skroty: BrS, zespot Brugaddw; CPVT, katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy; EKG, elektrokardiogram; ERS, zesp6t wezesnej repolaryzacji; LQTS, zespot

dtugiego QT; VF, migotanie komér

przydatna w celu ukierunkowania terapii i/lub ustalenia
rokowania. Wskazana jest ponowna, okresowa kontrola
wszystkich wariantéw klasy IV i lll [176].
Przedimplantacyjna diagnostyka genetyczna jest
wczesng forma prenatalnego rozpoznania genetycznego.
Rozpoznania genetyczne embrionéw powstatych przy
pomocy metody in vitro sg ustalane przy uzyciu biopsji,
umozliwiajac transfer genetycznie prawidtowych em-
brionéw do macicy. Jesli technika jest dostepna, istotne
jest zapewnienie informacji pacjentom z monogenowy-
mi chorobami serca w wieku zdolnym do reprodukgji.
Legislacja przedimplantacyjnych testéw genetycznych
wykazuje réznice miedzy panstwami, a takze funkcjonuja
rézne strategie postepowania w poszczegoélnych krajach.
Badania genetyczne i kliniczne powinny by¢ przepro-
wadzane wylacznie przez wielodyscyplinarne zespoty skifa-
dajace sie z profesjonalistow posiadajacych umiejetnosci
doradzania w zakresie implikacji otrzymanych wynikéw,
jak rowniez wynikéw niepewnych, oraz z doswiadczonych
kardiologéw bedacych w stanie ukierunkowac testowanie
w zaleznosci od fenotypu [135, 177-179]. Ujemny wynik nie
pozwala na wykluczenie rozpoznania i nie powinien by¢

stosowany w tym celu. W tabeli 7 przedstawiono schemat
dotyczacy diagnostyki genetycznejiinnych testéw w pier-
wotnych chorobach elektrycznych serca opierajacy sie na
dowodach naukowych, gdy sa one dostepne.

Tabela zalecen 2 — Zalecenia dotyczace diagnostyki genetycznej

Zalecenia

Zaleca sie diagnostyke genetyczna, jesli
choroba o prawdopodobnym podfozu ge-

Poziom®

netycznym i zwigzana z ryzykiem VA i SCD
jest rozpoznana u zywej lub zmartej osoby
[56, 183]

W przypadku zidentyfikowania po raz

pierwszy wariantu genu przypuszczalnie
bedacego przyczyna choroby, zaleca sie oce-
ne jego patogenicznosci z zastosowaniem
miedzynarodowo uznanych modeli [176]

W przypadku identyfikacji wariantu gene-

tycznego klasy IV lub klasy V u osoby zywej
lub zmartej z choroba wigzaca sie z ryzykiem
wystapienia VA i SCD, zaleca sie diagnostyke
genetyczng u krewnych | stopnia i krewnych
objawowych oraz obligatoryjnych nosicieli
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Zaleca sie przeprowadzenie diagnostyki
genetycznej i poradnictwa dotyczacego po-
tencjalnych konsekwengji z nig zwigzanych
przez wielodyscyplinarny zesp6t ztozony

z ekspertow

Zaleca sie, jesli to mozliwe, zeby warianty

genetyczne klasy Il (warianty o niepewnym
znaczeniu) oraz klasy IV byty oceniane

w celu ich wyizolowania w rodzinach,

a dany wariant byt okresowo ponownie
oceniany

Nie zaleca sie przeprowadzania diagnostyki

genetycznej u probanddw z niewystarczaja-
cymi dowodami wskazujacymi na obecno$c

choroby genetycznej

*Klasa zalecen; ®PPoziom wiarygodnosci danych
Skroéty: SCD, nagta Smierc sercowa; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca

5.2. Ocena diagnostyczna u pacjenta konsultowanego
pierwszorazowo z powodu komorowych zaburzen
rytmu serca i bez rozpoznanej choroby serca
Komorowe zaburzenia rytmu serca i SCD sg czestymi,
pierwszymi manifestacjami wczesniej nierozpoznanej
choroby serca. Przedstawiono szczegétowa ocene dia-
gnostyczng dla 5 najczesciej wystepujacych scenariuszy
klinicznych.

5.2.1. Scenariusz 1: Przypadkowo stwierdzony
nieutrwalony czestoskurcz komorowy

Na rycinie 2 przedstawiono algorytm oceny pacjentéw
z przypadkowo stwierdzonym NSVT.

Przypadkowo stwierdzone NSVT jest czesto obserwowa-
ne w trakcie rutynowej oceny kardiologicznej (np.z powodu
choréb niekardiologicznych, przed rozpoczeciem terapii
onkologicznej, przed rozpoczeciem uczestnictwa w sporcie)

Ocena NSVT (dtugos¢ cyklu,
morfologia, indukowany

wysilkiem) (klasa I) objawy, choroby

wspotistniejace, leki)

Pacjent z przypadkowo stwierdzonym NSVT

Wywiad (czynniki ryzyka
Sercowo-naczyniowego,

!

CE R, Badania laboratoryjne
pierwotna choroba (elekroliy,
elektryczna serca, (NT-)proBNP TSH/T4)

kardiomiopatia)

!

Ocena & ( Omdlenie arytmiczne lub szybki monomorficzny NSVT lub PVC

W o Tak—» Rozwaz przyjecié ‘

ambulatoryjna o krotkim sprzezeniu z nastepczym wieloksztattnym NSVT do szpitala
T J
v
12-odprowadzeniowe Badanie echo- >24 godz. Holter
EKG (klasa I) | kardiograficzne (klasa I) (klasa lla)
X
{ y , Y
Cechy sugerujace " b - Cechy sugerujace/diagnostyczne dla
pochodzenie idiopatyczne? Cechy sugerujace SHD' pierwotnej choroby elektrycznej serca®
( Liczba NSVT/PVC >10% ”
‘ ~ WyKlucz CAD® ‘
[ l CMR (klasa lla)
Tak
I ) l i v
. Przejdz do rozdziatu - Dalsza ocena zgodnie z najbardziej ‘ Przejdz do rozdziafu ‘
Wypis Idiopatyczne PVC, VT prawdopodobnym rozpoznaniem  Pierwotna choroba elektryczna serca

Rycina 2. Algorytm oceny pacjentéw z przypadkowo stwierdzonym nieutrwalonym czestoskurczem komorowym

*Morfologia EKG sugerujgca pochodzenie z RVOT lub z wigzki lewej odnogi, ujemny wywiad rodzinny, prawidtowe 12-odprowadzeniowe
EKG i wynik badania echokardiograficznego; °Np. zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-komorowego, zatamki Q, szerokie zespoty QRS,
odchylenia w obrebie ST/T, nieprawidtowo wysoki lub niski woltaz zatamkéw. Dysfunkcja/powiekszenie/przerost/Sciericzenie scian komor,
zaburzenia kurczliwosci, wieloogniskowe PVCs/NSVT/narastajagce komorowe zaburzenia rytmu serca (VA) w trakcie wysitku fizycznego;

*Np. cechy zespotu Brugadoéw, diugi/krotki QT, wieloogniskowe, dwukierunkowe VA w trakcie wysitku; “Diagnostyczny test w celu wykluczenia
CAD zgodnie z profilem pacjenta i objawami; *Rozwaz ponowna ocene w przypadku nowych objawdw lub zmian stanu klinicznego pacjenta
Skroty: CAD, choroba wiericowa; CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elektrokardiogram; NSVT, nieutrwalony czestoskurcz komorowy;
PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; SCD, nagta $mierc¢ sercowa; SHD, strukturalna choroba serca
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i w monitorowaniu przed indukcjg znieczulenia/sedacji
w przypadku procedur niekardiologicznych [184].
Pacjenci z przypadkowo stwierdzonym NSVT wy-
magaja dalszej oceny. Niedawno wystepujace omdlenie
o podejrzewanej przyczynie sercowej jest objawem wy-
sokiego ryzyka i moze skfania¢ do hospitalizacji pacjenta
[1,185]. Wazna jest ocena morfologii NSVT (wieloksztattne
lub monomorficzne). Obecnos¢ typowych morfologii dla
MVT (ryc. 3) moze sugerowac pochodzenie idiopatyczne
wigzace sie z dobrym rokowaniem. | przeciwnie, PVC
o krétkim sprzezeniu rozpoczynajace nieutrwalone PVT
lub monomorficzne NSVT z krétkim czasem trwania cyklu
(zwykle <300 ms, przecietnie 245 + 28 w jednej serii) moga
identyfikowac pacjentéw z wyzszym ryzykiem wystapie-

nia SCD [186, 187]. Spoczynkowe, 12-odprowadzeniowe
EKG jest pierwszg metodg oceny i moze wykaza¢ objawy
SHD lub pierwotnych choréb elektrycznych serca (rozdz.
8.6 ESC CardioMed) [188]. Echokardiografia jest metoda
pierwszego wyboru, ktéra umozliwia uzyskanie waznych
informacji dotyczacych funkgji serca i potencjalnej SHD
(rozdz. 10.3,10.10, 10.12) [120, 189, 190]. Monitorowanie EKG
metoda Holtera jest przydatne do oceny czestosci NSVT
i powigzanych z nimi PVC (rozdz. 8.9 ESC CardioMed) [191].
Ponadto, monitorowanie EKG metoda Holtera przy uzyciu
co najmniej 3 odprowadzen (V1, dwa odprowadzenia
znad $ciany dolnej) moze zapewnic¢ ocene wstepng czy
NSVT/PVC pochodza z jednego czy z wielu ognisk oraz
miejsc(a) powstawania NSVT, co maistotne znaczenie, jesli

VT z RVOT (morfologia przypominajaca LBBB, odchylenie osi w prawo, przejsciowy zespot QRS w V4)

Wiazkowy VT z LV (morfologia przypominajaca RBBB, odchylenie osi w lewo, szeroko$¢ zespotu QRS 130 ms)

Rycina 3. Typowe morfologie idiopatycznego czestoskurczu komorowego
Skréty: LBBB, blok lewej odnogi peczka Hisa; RBBB, blok prawej odnogi peczka Hisa; RVOT, droga odptywu prawej komory; VT, czestoskurcz

komorowy
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nie udokumentowano wcze$niej NSVT w 12-odprowadze-
niowym EKG [192].

Préba wysitkowa moze by¢ przydatna do zarejestro-
wania NSVT w 12-odprowadzeniowym EKG i do ziden-
tyfikowania zaburzen rytmu indukowanych wysitkiem
fizycznym. Nasilenie zaburzen rytmu serca w trakcie wy-
sitku, nieprzemawiajace za pochodzeniem idiopatycznym,
powinno wzbudzi¢ podejrzenie obecnosci SHD i moze
sugerowad powstrzymanie sie od wysitku fizycznego do
czasu ustalenia rozpoznania i rozpoczecia wtasciwego
leczenia. Opierajac sie na prawdopodobienstwie choro-
by, przed testem u danego pacjenta nalezy wykluczy¢
obecnos$¢ CAD.

W przypadku podejrzenia kardiomiopatii lub choréb
zapalnych w ocenie wstepnej nalezy rozwazy¢ wykonanie
CMR (rozdz. 10.4. ESC CardioMed) [193]. Ponadto CMR po-
zwala na identyfikacje obszaréw wibknienia jako substratu
dla NSVT [129].

Tabela zalecen 3 — Zalecenia dotyczace oceny pacjentéw z pierw-
szorazowo udokumentowanymi komorowymi zaburzeniami rytmu
serca

Zalecenia Klasa® | Poziom®
U pacjentéw z nowo udokumentowanymi
VA (czeste PVC, NSVT, SMVT) zaleca sie
wykonanie wyjsciowego 12-odprowadze-
niowego EKG, rejestracje VA w 12-odpro- C

wadzeniowym EKG, o ile to tylko mozliwe
oraz badania echokardiograficznego jako
metod diagnostycznych pierwszego wyboru

U pacjentéw z nowo udokumentowanymi

VA (czeste PVC, NSVT, SMVT) i podejrze-

niem SHD innej niz CAD po przeprowa- lla B
dzeniu wstepnej oceny, nalezy rozwazyc

wykonanie CMR [194, 195]

U pacjentéw z przypadkowo stwierdzonym
NSVT nalezy rozwazy¢ monitorowanie EKG lla C
przy uzyciu Holtera trwajgcego >24 godz.

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: CAD, choroba wiericowa; CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elek-
trokardiogram; NSVT, nieutrwalony czestoskurcz komorowy; PVCs, przedwczesne
pobudzenia komorowe; SHD, strukturalna choroba serca; SMVT, utrwalony mono-
morficzny czestoskurcz komorowy; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca

5.2.2. Scenariusz 2: Pierwszorazowo stwierdzony
utrwalony monomorficzny czestoskurcz
komorowy

Na rycinie 4 przedstawiono algorytm oceny pacjentéw
z pierwszorazowo stwierdzonym epizodem SMVT.

U wiekszosci pacjentéw SHD jest przyczyna wystepo-
wania SMVT. SMVT w przypadku SHD wystepuje gtéwnie
w mechanizmie fali nawrotnej (re-entry) zwigzanej z blizna
i tylko okazjonalnie w mechanizmie fali nawrotnej (re-entry)
zwigzanej z objetym procesem patologicznym uktadem
przewodzacym serca lub z powodu ogniskowych zabu-
rzen. Rozpoznanie przyczyny i identyfikacja pacjentéw
zidiopatycznym VT maja istotne znaczenie. Ocena wstepna

obejmuje starannie zebrany wywiad kliniczny i rodzinny,
12-odprowadzeniowy EKG i badanie echokardiograficzne.
Wskazana jest rejestracja 12-odprowadzeniowego EKG
w trakcie VT, gdyz zapewnia ona istotne dane dotyczace
lokalizacji zrédfa arytmii. Swoiste morfologie (np. po-
chodzenie z drogi odptywu prawej komory [RVOT, right
ventricular outflow tract] lub wiazki lewej odnogi) (ryc. 3)
w przypadku ujemnego wywiadu rodzinnego w kierunku
wystepowania kardiomiopatii i bez dowodéw na obecnos¢
SHD, przemawiajg za rozpoznaniem idiopatycznego VT
[196]. Atypowe morfologie w EKG i nietypowa prezentacja
kliniczna powinny wzbudzi¢ podejrzenie obecnosci SHD,
nawet jesli wyjsciowe EKG i wynik badania echokardio-
graficznego sg prawidtowe. W tym scenariuszu nalezy
rozwazyc¢ dodatkowa ocene przy uzyciu CMR [194]. Czesto-
skurcz komorowy nawrotny zodnég peczka Hisa (BBR-VT,
bundle branch re-entrant ventricular tachycardiay), przypomi-
najacy konfiguracje bloku odnogi peczka Hisa w EKG, jest
przejawem zaburzen przewodzenia na przyktad w DCM,
dystrofii miotonicznej i po operacji kardiochirurgicznej
w obrebie zastawek serca (ryc. 5).

Jesli ocena wstepna budzi podejrzenie obecnosci CAD,
CAG pozwala na wykluczenie istotnej CAD. Jesli EKG i ba-
danie echokardiograficzne przemawiajg za obecnoscia kar-
diomiopatii, CMR zapewnia wazne informacje diagnostycz-
ne dotyczace rozmieszczenia widknienia i charakterystyke
tkanek (rozdz. 5.1.3.4). W sytuacji, gdy ocena nieinwazyjna
jest nierozstrzygajaca, mozna rozwazy¢ mapowanie elek-
troanatomiczne i PES w diagnostyce réznicowej pomiedzy
idiopatycznym VT i wczesna postacig ARVC [197]. Biopsja
kierowana mapowaniem elektroanatomicznym moze mie¢
wartos$¢ w rozpoznaniu histologicznym ARVCi choréb za-
palnych z ogniskowym rozmieszczeniem (np. sarkoidoza
serca) [198, 199]. W przypadkach podejrzenia choroby
zapalnej, pozytonowa tomografia emisyjna CT (PET-CT,
positron emission tomography computed tomography),
badania serologiczne i biopsja tkanek objetym procesem
zapalnym sg czescig oceny diagnostycznej [200, 201].

Tabela zalecen 4 — Zalecenia dotyczace oceny pacjentdw z pierw-
szym epizodem utrwalonego, monomorficznego czestoskurczu
komorowego

Zalecenia Klasa? Poziom"

U pacjentdw z pierwszym epizodem
SMVT mozna rozwazy¢ badanie elektro-
fizjologiczne, mapowanie elektroanato- iib c
miczne i biopsje celowang przy uzyciu

mapowania w celu diagnostyki czynnika

etiologicznego [197-199, 202]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skréty: SMVT, utrwalony monomorficzny czestoskurcz komorowy

5.2.3. Scenariusz 3: Pacjent po naglym
zatrzymaniu krazenia

Na rycinie 6 przedstawiono algorytm oceny oséb po na-
gtym zatrzymaniu krazenia.
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Rejestracja VT w 12-odprowa-
dzeniowym EKG (dfugo$¢ cyklu,

Pacjent z pierwszorazowo stwierdzonym epizodem SMVT

Wywiad (czynniki ryzyka
Sercowo-naczyniowego,

l

Wywiad rodzinny (SCD,
pierwotna choroba

Badania laboratoryjne
(elektrolity, (NT-)proBNP,

morfologia, indukowany objawy, choroby elekiryczna serca,

wysitkiem) (klasa I) wspatistniejace, leki) kardiomiopatia) ISH14)
12-odprowadzeniowe Badanie echokardiogra-
EKG (klasa I) ficzne (klasa I)
1
v v )
Cechy sugerujace etiologie idiopatyczna? Cechy sugerujace CAD® Cechy sugerujace SHD inng niz CAD®

! l

Przejdz do rozdziatu Idiopatyczne PVC/VT CAG > Bez CAD
CAD Wyklucz CAD?
CMR (klasa lla)
Przejdz do rozdziatu CAD

1
¢ ! v

Cechy sugerujace ARVC® Cechy sugerujace inng kardiomiopatig’ Cechy sugerujace chorobg zapalng?
W Tak PET-CT
Biopsja mig$nia
sercowego/tkankowa
Badania serologiczne

Biopsja kierowana przy uzyciu
mapowania (jesli wystepuje
regionalne zajgcie miokardium)

(klasa llb)
Ujemna Dodatnia

\4
Badanie EP i mapowanie v v I

elektroanatomiczne RV
(xbiopsja kierowana za pomoca
mapowania) (klasa lb)

Dalsza ocena zgodnie
z najbardziej prawdopodobnym
rozpoznaniem

Przejdz do rozdziatu
Choroby zapalne serca

Przejdz do
rozdziatu ARVC

Rycina 4. Algorytm oceny pacjentéw z pierwszorazowo stwierdzonym epizodem monomorficznego czestoskurczu komorowego
*Morfologia EKG sugerujgca pochodzenie z drogi odptywu RV lub wigzki lewej odnogi, ujemny wywiad rodzinny, prawidtowe 12-odprowa-
dzeniowe EKG i wynik badania echokardiograficznego; ®Np. zatamki Q, fragmentacja w obrebie zespotu QRS, nieprawidtowosci ST/T, zaburze-
nia kurczliwosci z danego obszaru unaczynienia; “Np. zaburzenia przewodzenia przedsionkowo-komorowego (AV), zatamki Q, poszerzony
zespot QRS, inwersja zatamka T, nieprawidtowo wysoki lub niski woltaz zatamkéw. Dysfunkcja/powiekszenie/przerost/zaburzenia kurczli-
wosci/rozlana hipokineza w obrebie komér; iDiagnostyczny test w celu wykluczenia CAD zgodnie z profilem pacjenta i objawami; ©Zgodnie
z kryteriami zmodyfikowanymi przez Grupe Robocza [116]; Np. zaburzenia przewodzenia AV, nieprawidtowo wysoki lub niski woltaz zatam-
kéw, poszerzony zespdt QRS, odchylenia w obrebie ST/T, powiekszenie i dysfunkcja LV, p6Zzne wzmocnienie kontrastowe charakterystyczne
dla etiologii nie wiericowej; 9Np. zaburzenia przewodzenia AV, poszerzenie zespotu QRS, odchylenia w obrebie ST/T, wieloogniskowe

PVC, przekrwienie i obrzek zapalny, wtdknienie, dysfunkcja skurczowa LV i RV, ptyn w worku osierdziowym

Skréty: ARVC, arytmogenna kardiomiopatia prawokomorowa; CAD, choroba wiericowa; CAG, koronarografia; CMR, rezonans magnetyczny
serca; EKG, elektrokardiogram; EP, elektrofizjologiczny; LV, lewokomorowy; PET-CT, pozytonowa tomografia emisyjna sprzezona z tomografig
komputerowa; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe, RV, prawokomorowy; SCD, nagta $mier¢ sercowa; SHD, strukturalna choroba
serca; SMVT, utrwalony monomorficzny czestoskurcz komorowy, VT, czestoskurcz komorowy
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Rycina 5. Czestoskurcz komorowy nawrotny z odnég peczka Hisa

Skréty: BBR-VT, nawrotny czestoskurcz komorowy z odndg peczka Hisa; EKG, elektrokardiogram

U pacjentéw z zawatem serca z uniesieniem odcinka ST
(STEMI, ST-segment elevation myocardial infarction) zaleca
sie wykonanie CAG w trybie pilnym [203-206]. Pomimo
réznych obserwacji pochodzacych z analiz zbiorczych
[207-211], w 3 badaniach zrandomizacja i grupga kontrolna
(RCT, randomized controlled trial) nie wykazano istotnych
korzysci wynikajacych z wczesnego wykonania CAG
w przypadku zatrzymania krazenia (CA, cardiac arrest)
bez uniesienia odcinka ST. W przypadku niestabilnosci
elektrycznej po CA wynikajacej prawdopodobnie z nie-
dokrwienia, niniejszy panel ekspertow zaleca wykonanie
CAG. Obrazowanie mézgu i klatki piersiowej przy uzyciu
CT moze w trybie ostrym pozwoli¢ na identyfikacje
nie-kardiologicznych przyczyn SD [212], jak rowniez wy-
konanie badan laboratoryjnych w celu przeprowadzenia
stosownych analiz toksykologicznych [213-215]. Zatrzy-
manie i przechowywanie odpowiednich prébek krwi

umozliwi oznaczenie kolejnych badan diagnostycznych,
obejmujacych analize DNA [213].

Jakikolwiek zapis EKG uzyskany z ratownictwa me-
dycznego, jak réwniez rejestracje z kontroli wszczepial-
nych urzadzen do elektroterapii serca (CIED, cardiovascu-
larimplantable electronic device) moga réwniez przyczynic
sie do ustalenia rozpoznania [216-219]. Spoczynkowe,
12-odprowadzeniowe EKG (obejmujace wysokie od-
prowadzenia przedsercowe) [220] ma fundamentalne
znaczenie i powinno by¢ powtarzane regularnie w okresie
odzyskania przytomnosci. Zaleca sie ciaggte monitorowa-
nie rytmu serca do czasu rozpoczecia docelowego lecze-
nia [221, 222]. Echokardiografia moze umozliwic ustalenie
rozpoznania na wczesnym etapie poprzez identyfikacje
zaburzen strukturalnych serca [222, 223]. Obrazowanie
tetnic wiencowych jest wazne do wykluczenia CAD,
rozwarstwienia lub anomalii [62, 224]. Koherentna tomo-
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grafia optyczna tetnic wiericowych i/lub ultrasonografia
wewnatrznaczyniowa moga by¢ przydatne w charakte-
ryzowaniu zwezenia/stabilnosci blaszki i mechanizmu
stojgcego u podtoza danego zwezenia [225]. Wielokrot-
nie wykazano, ze CMR zapewnia istotna i coraz wieksza
wartos¢ diagnostyczng, zwtaszcza w przypadku utajonej
kardiomiopatii [131, 226-228]. Pierwotng chorobe elek-
tryczna serca mozna uwidocznic¢ poprzez manewry pro-
wokacyjne, takie jak test z blokerem kanatéw sodowych
[136,229-231], rejestracje EKG w pozycji lezaceji stojacej

[232, 233], test z adenozyna [144, 234], test z adrenaling
[141, 152, 235-239], test z ergonowina/acetylocholing
[222, 240], stres psychiczny [241, 242] i préba wysitkowa
[116, 117, 119, 232, 243]. Badanie elektrofizjologiczne
i mapowanie elektroanatomiczne moga by¢ przydatne
w celu uzyskania swoistych dla danego pacjenta informa-
¢ji dotyczacych mechanizmu CA i do zaoferowania opcji
terapeutycznych u niektérych chorych [244-248]. Przy
uzyciu diagnostyki genetycznej mozna zidentyfikowac
molekularng przyczyne SCA poprzez wykrycie mutacji

Pacjent po SCA
12-odprowadzeniowe EKG (klasa I)
CAG w trybie pilnym? (klasa I) <+Tak — STEMI ._@_. Niestabilnosc elektryczna
wynikajaca prawdopodobnie
BN Tak—e | Z Niedokrwienia migsnia sercowego
1
@
Ocena charakterystyki pacjenta
i okolicznosci wystapienia SCA
Zmiana odpowiedzialna — D R (klasa l)
za ostre niedokrwienie ped
T;k Badanie echokardiograficzne
¥ (klasa 1)
Dalsza ocena zgodnie z wytycznymi b;
dotyczacymi STEMI {
Podejrzenie przyczyny pozasercowej
?
Tak
v
Badanie CT mozqu i klatki piersiowej (klasa lla)
® !
Zidentyfikowana przyczyna pozasercowa «— Tak — Przyczyna pozasercowa
?
®
Pobierz probke krwi na badania toksykologiczne
i genetyczne (klasa I)
—
Przeanalizuj/wykonaj ponownie EKG (klasa I)
: : . AF z preekscytacja lub
Preekscytacja lub cechy sugerujace pierwotng — R p,awdor;odobn?piel?woma
chorobe elekiryczng serca choroba elektryczna serca®©
?
®
v

Rycina 6. Algorytm oceny pacjentéw po nagtym zatrzymaniu krazenia. Cze$¢ pierwsza
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Proba prowokacyjna z blokerem kanatéw sodowych (klasa I)

Proba wysitkowa (klasa )

]
R e
4
—.m

Rycina 6. Algorytm oceny pacjentéw po nagtym zatrzymaniu krazenia. Cze$¢ druga

AWytyczne ESC dotyczace postepowanie u pacjentéw z zawatem serca z uniesieniem odcinka ST z 2017 roku [3]; °Nalezy wykluczy¢ SHD
zgodnie z wiekiem i charakterystyka pacjenta. Odstep QT powinien by¢ ponownie oceniany kilka dni po zatrzymaniu krazenia; “Nalezy rozwa-
zy¢ CT serca/CAG w zaleznosci od charakterystyki pacjenta i kontekstu klinicznego; “Funkcja lewej komory w badaniu echokardiograficznym
powinna by¢ ponownie oceniona kilka dni po przebyciu zatrzymania krazenia, w celu wykluczenia ogtuszenia miesnia sercowego jako przy-
czyny dysfunkcji skurczowej; *W przypadku wysokiego podejrzenia klinicznego (typowe objawy i przejsciowe uniesienie odcinka ST w trakcie
monitoringu), mozna wczesniej rozwazy¢ przeprowadzenie diagnostyki w kierunku skurczu tetnicy wiencowej

Skroty: AF, migotanie przedsionkéw; CAD, choroba wiericowa; CAG, koronarografia; CMR, rezonans magnetyczny serca; CT, tomografia kompu-
terowa; EKG, elektrokardiogram; LGE, pdzne wzmocnienie kontrastowe z uzyciem gadolinu; SCA, nagte zatrzymanie krazenia; SHD, strukturalna
choroba serca; SMVT, utrwalony monomorficzny czestoskurcz komorowy; STEMI, zawat serca z uniesieniem odcinka ST; VF, migotanie komor
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patogennych w obrebie genéw zwigzanych ze swoistymi
fenotypami [213, 249, 250].

Tabela zalecen 5 — Zalecenia dotyczace oceny oséb po nagtym
zatrzymaniu krazenia

Zalecenia Klasa® | Poziom®

Ocena diagnostyczna

Zaleca sie, zeby wielodyscyplinarny
zespot nadzorowat badania u oséb

po SCA bez oczywistej przyczyny pozaser-
cowej [177, 251-256]

U pacjentéw niestabilnych elektrycznie po
SCA z podejrzeniem niedokrwienia mie-

$nia sercowego, wskazane jest wykonanie
koronarografii
U o0séb po SCA, nalezy rozwazy¢ wyko-

nanie CT mdzgu/klatki piersiowej, jesli
charakterystyka pacjenta, EKG i wynik lla C
badania echokardiograficznego nie wska-
ZUjg Na przyczyne sercowa [212, 257]

U oséb po SCA, przy pierwszym kontak-
cie z pacjentem zaleca sie pobranie krwi

w celu ewentualnego badania toksykolo-
gicznego i diagnostyki genetycznej [56,
214]

U wszystkich 0séb po SCA zaleca sie
poszukiwanie zarejestrowanych danych

z CIED i z urzadzen do noszenia (wearab-
les) [217, 218]

U oséb po SCA zaleca sie zaréwno wyko-

nywanie powtarzanych, 12-odprowadze-
niowych EKG podczas stabilnego rytmu
serca (z uwzglednieniem EKG z wysokimi
odprowadzeniami przedsercowymi), jak

i ciagte monitorowanie serca [220, 222]
Zaleca sie wykonanie badania echokar-

diograficznego u wszystkich oséb po SCA
w celu oceny struktury i funkcji serca
Zaleca sie obrazowanie tetnic wiedicowych

i CMR z LGE u wszystkich pacjentéw po
SCA bez widocznej przyczyny, w celu
oceny struktury i funkgji serca [62, 222,
223, 226]

U pacjentéw po SCA bez ustalonej

przyczyny zaleca sie test prowokacyjny
z blokerem kanatéw sodowych i prébe
wysitkowa [117, 222, 258-260]

U pacjentéw po SCA, mozna rozwazy¢
ergonowineg, acetylocholine lub test
hiperwentylacji w celu diagnostyki skurczu

tetnicy wiencowej [240, 261]

Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: CIED, wszczepialne urzadzenia do elektroterapii serca; CMR, rezonans ma-
gnetyczny serca; CT, tomografia komputerowa; EKG, elektrokardiogram; LGE, pézne
wzmochienie kontrastowe z zastosowaniem gadolinu; SCA, nagte zatrzymanie
krazenia

5.2.4. Scenariusz 4: Ofiara naglej Smierci
Na rycinie 7 przedstawiono algorytm oceny ofiar SD.

W 25%-49% przypadkéw SCD u oséb mtodych
(<50. roku zycia) mozna zidentyfikowac potencjalng ge-
netyczna chorobe serca. To moze miec¢ réwniez wptyw na
krewnych ofiar nagtej $mierci [25, 56, 59]. W celu ustalenia
przyczyny $mierci, wazne jest zebranie wszystkich do-
stepnych danych dotyczacych objawéw wystepujacych
przed zdarzeniem, choréb wspétistniejacych i wywiadu
rodzinnego [25, 56, 215, 262, 263].

Gtéwna rola badania autopsyjnego w SD jest ustalenie
przyczyny $mierci. Ekspert w dziedzinie patologii serca jest
w stanie zmienic rozpoznanie wstepne w 41% przypadkdw,
co wskazuje na koniecznos¢ oceny eksperckiej [263-265]. Do
dziedzicznych kardiomiopatii identyfikowanych w trakcie
badania autopsyjnego naleza: kardiomiopatie (HCM, DCM,
ARVCQ) i przedwczesna CAD [25, 27, 56, 266]. Przesiewowe
badania toksykologiczne moga wykaza¢ przedawkowa-
nie lekéw lub polipragmazje w 31%-56% przypadkdéw
SD u o0s6b mtodych [267, 268]. W przypadkach, w ktérych
badanie autopsyjne nie przyniosto rozstrzygniecia i wyste-
puje ujemne badanie toksykologiczne, mozna zastosowac
rozpoznanie SADS, a potencjalng przyczyna $mierci sg
pierwotne choroby elektryczne serca [56, 183, 223, 253].
Uzyskanie tkanek w celu ekstrakcji DNA ma istotne znacze-
nie dla przeprowadzenia po$miertnej analizy genetycznej,
ktoéra jest uzyteczna nawet w 1/3 przypadkéw [183, 269, 270].

Ocena kliniczna u krewnych pierwszego stopnia jest
istotna, jesli przyczyna Smierci po przeprowadzeniu bada-
nia autopsyjnego pozostaje nierozstrzygnieta (rozdz. 5.2.5,
scenariusz 5) lub istnieje podejrzenie choroby dziedzicznej
zraportowana taczng uzytecznoscia diagnostyczna oceny
genetycznej i klinicznej wynoszaca 18%-53% [252, 266,
271]. Posmiertna diagnostyka genetyczna u oséb zmartych
ukierunkowana na okreslenie przyczyny $mierci, pozwa-
lata na identyfikacje mutacji w okoto 1/3 przypadkoéw [56,
266, 269].
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Szczegotowe badanie autopsyjne?
(klasa I)

Zachowaj probki krwi na ewentuaine
badania toksykologiczne (klasa I)

1
“

—
i

il

l

wskazujace na chorobe dziedziczng

l

Konsultacja z oceng kardiologiczng
u krewnych pierwszego stopnia
(klasa I)

Po$miertna diagnostyka genetyczna
z poradnictwem genetycznym®
(klasa I)

Rycina 7. Algorytm oceny ofiar nagtej $mierci sercowej

2Zaleca sie wykonanie badania autopsyjnego, idealnie we wszystkich przypadkach niespodziewanej SD i zawsze u 0séb ponizej 50. roku
zycia. Badanie autopsyjne powinno obejmowac petne badanie makroskopowe i histopatologiczne wszystkich narzadéw. Idealnie, serca po-
winien badac patolog bedacy ekspertem w ocenie serca. Nalezy zachowac¢ prébki odpowiednie do ekstrakcji DNA w przypadku podejrzenia
dziedzicznych przyczyn lub niewyjasnionej Smierci; °Na podstawie wszystkich okolicznosci; obejmuje ujemne badania autopsyjne, badania
autopsyjne nierozstrzygajace, kardiomiopatie inne niz niedokrwienna, chorobe wierncowa, gdy podejrzewa sie hipercholesterolemie rodzin-
na i rozwarstwienie aorty piersiowej; ‘Po uzyskaniu swiadomej zgody krewnych

Skréty: SADS, zespot nagtej Smierci arytmicznej; SCD, nagta $mierc sercowa; SD, nagta $mier¢
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Tabela zalecen 6 — Zalecenia dotyczace oceny ofiar nagtej Smierci

Poziom®

Klasa?

Zalecenia

Ocena niespodziewanego SD, zwfasz-
cza w przypadku podejrzenia choroby
dziedzicznej, powinna by¢ priorytetem
dla zdrowia publicznego [20, 25, 56]
W przypadku SD zaleca sie uzyskanie
szczegotowych danych dotyczacych
okolicznosci $mierci, objawdw wy-
stepujacych przed Smiercia, wywiadu
rodzinnego i oceny dokumentacji

obejmujacej wczedniej rozpoznane
schorzenia [25, 56]

Pefne badanie autopsyjne naleza-
toby rekomendowac we wszystkich

przypadkach nagtej $mierci, ale

w przypadku oséb ponizej 50. roku
zycia takie badanie powinno by¢
zawsze wykonane [183, 264, 265,
267,269, 270]

W przypadku SCD zaleca sie zachowa-

nie prébek odpowiednich do ekstrakcji
DNA i skonsultowanie sie z patolo-
giem, jesli podejrzewana jest choroba
dziedziczna lub przyczyna $mierci
pozostaje niewyjasniona [264, 265]
Zaleca sie przesiewowa ocene toksy-

kologiczng w przypadku SD z niewyja-
$niong przyczyna smierci [267, 268]
W przypadku SCD, w ktérej przyczyna

jest znana lub spodziewane jest tto
dziedziczne, zaleca sie przeprowadze-
nie diagnostyki genetycznej ukierun-
kowanej na dang przyczyne [56, 266,
269]

Po wystapieniu SADS zaleca sie
po$miertng diagnostyke genetyczna

ukierunkowana na pierwotng chorobe
elektryczng serca, jedli ofiara Smierci
byta mtoda (<50. roku zycia) i/lub
okolicznosci zdarzenia i/lub wywiad
rodzinny wskazuja na pierwotng cho-
robe elektryczng serca [56, 183, 223]
W przypadku, gdy na podstawie

badania autopsyjnego rozpozna sie
dziedziczng chorobe serca, zaleca sie
przeprowadzenie oceny kardiologicz-
nej u krewnych pierwszego stopnia

w specjalistycznej klinice [271, 272]
W przypadkach SD, w ktérych nie wy-
konano badania autopsyjnego, a ist-
nieje podejrzenie dziedzicznej choroby

serca, zaleca sie przeprowadzenie
oceny kardiologicznej u krewnych
pierwszego stopnia w specjalistycznej
klinice [223, 253, 273]

Po SADS mozna rozwazy¢ przepro-
wadzenie po$miertnej diagnostyki

genetycznej u osoby zmartej w celu
poszukiwania dodatkowych genéw
Po SADS nie zaleca sie po$miertnej

diagnostyki genetycznej bez ustalonej
hipotezy, uzywajgc eksonéw lub se-

kwencjonowania genomu [274, 275]

Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skroty: DNA, kwas deoksyrybonukleinowy; SADS, zesp6t nagtej Smierci arytmicznej;
SCD, nagta $mier¢ sercowa; SD, nagta smierc¢

5.2.5. Scenariusz 5: Cztonkowie rodzin ofiar
zespotu naglej Smierci arytmicznej
Na rycinie 8 przedstawiono ocene krewnych ofiar SADS.

Na podstawie badar rodzin ofiar SADS zidentyfikowano
genetyczna chorobe serca u krewnych, ktéra, jak sie do-
mniema, jest przyczyna $mierci przy braku innych ustalen.
Catkowita uzytecznos$¢ diagnostyczna wahata sie miedzy
18% a 53% w zaleznosci od populadji i protokotéw oceny
klinicznej [276]. Czynniki etiologiczne obejmowaty LQTS,
BrS, CPVT iinne zaburzenia, takie jak kardiomiopatia [276].
Wszystkie protokoty badania opieraty sie na podobnym
postepowaniu wstepnym polegajacym na ocenie raportéw
patologa w danym przypadku $mierci, wywiadzie medycz-
nym i okolicznosciach $mierci oraz nastepnie proponowa-
niu oceny klinicznej krewnym obejmujacej przynajmniej
wywiad osobisty i rodzinny, badanie fizykalne, EKG i préba
wysitkowa oraz badanie echokardiograficzne [223, 252, 253,
277-282]. Tym, co roznito protokoty byta czestos¢ uzycia
dodatkowych testéw, takich jak EKG z wysokim umieszcze-
niem elektrod przedsercowych, monitorowanie metoda
Holtera, usredniony EKG, CMR i testy prowokacyjne [135].
Test prowokacyjny z uzyciem blokera kanatéw sodowych
i EKG z wysokimi odprowadzeniami przedsercowymi syste-
matycznie wykonywane u krewnych ofiar SADS zapewniaty
w jednym badaniu uzytecznos$¢ wynoszaca 28% dla rozpo-
znania BrS[281]. Istnieja jednak obawy dotyczace wynikow
fatszywie dodatnich [139]. Co wiecej, test z adrenaling nie
zostat systematycznie przebadany w rodzinach ofiar SADS,
lecz w opinii cztonkéw tego panelu, moze mie¢ pewnga
przydatnos$¢ u pacjentéw z podejrzeniem CPVT, ktdrzy nie
moga wykonac wysitku fizycznego [137].

Niedawno opublikowane dane wskazuja na przynaj-
mniej 13-procentowa uzytecznos¢ genetyczna w przypad-
kach zwigzanych z SADS [135, 178, 183, 276, 283]. Rutynowa
obserwacja rodzin bez ustalonego rozpoznania ma niska
przydatnos¢ w postawieniu nowego rozpoznania [284],
chociaz dzieci 0oséb zmartych moga by¢ poddane obserwa-
cji azdo okresu dorostosci w kierunku choroby z penetracja
genu zalezng od wieku [181].

Jesliwynik badania autopsyjnego jest niejednoznaczny
lub jesli badanie autopsyjne nie zostato wykonane w przy-
padku osoby mtodej z SCD z wywiadem rodzinnym lub
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]

é Ocena rodziny u krewnych
| stopnia, obligatoryjnych
nosicieli mutacji lub krewnych
z podejrzanymi objawami
wskazujacymi na dang chorobg
(klasa I)

Poradnictwo genetyczne i badania
kaskadowe u krewnych (klasa I)

. J

Test z blokerem kanatow
sodowych? (klasa Ila)

Test z adrenaling®
(klasa IIb)

Rycina 8. Algorytm oceny cztonkéw rodzin ofiar niewyjasnionego nagtej Smierci

2Powyzej 16. roku zycia + jakiekolwiek podejrzenie zespotu Brugaddw na podstawie testow lub okolicznosci $mierci ofiary SCD, wskazujace

na zespdt Brugadow; Plesli wykonanie proby wysitkowej jest niemozliwe; “Ocen ponownie, jesli wystapity zmiany w wywiadzie rodzinnym
lub pojawity sie nowe objawy
Skroty: CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elektrokardiogram; SADS, zespét nagtej Smierci arytmicznej; SCD, nagta Smier¢ sercowa
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osobistym mogacym wskazywac na dziedziczng chorobe
serca, to uzytecznosc oceny rodzinnej byta podobna do
tej obserwowanej w czystych przypadkach SADS [223,
253, 271].

Tabela zalecen 7 — Zalecenia dotyczace oceny cztonkdw rodziny
ofiar nagtej Smierci arytmicznej

Zalecenia Klasa? |Poziom®

Zaleca sie ocene rodziny ofiary SADS:

* krewnych pierwszego stopnia

* krewnych, ktdrzy musza by¢ nosicielami
mutagji, w oparciu o analize wywiadu
rodzinnego

krewnych z podejrzanymi objawami

jesli osoba zmarta jest <50. roku zycia lub

jesliistnieja inne dane lub wywiad rodzinny
wskazujgcy na przyczyne dziedziczng [223,
252,253, 277, 281]

Zaleca sie ocene rodzinng u ofiar SADS w celu

objecia ich diagnostyka genetyczng, jesli na

podstawie posmiertnych testéw genetycznych B
u ofiar SADS wykryto obecno$¢ patogennej

mutadji [183, 253, 277, 281]

Zaleca sie wyjsciowa ocene rodzinng u ofiar

SADS uwzgledniajgcg zebranie wywiadu
medycznego i badanie fizykalne, standardo-
we EKG i EKG z wysokimi odprowadzeniami
przedsercowymi, badanie echokardiograficzne
i probe wysitkowa [223, 252, 253, 277, 281]
W rodzinach z wywiadem wystepowania SADS

bez ustalonego rozpoznania, po przeprowa-

dzeniu oceny klinicznej zaleca sie obserwacje C
dzieci 0s6b zmartych az do uzyskania przez nie

wieku dorostego [181, 284]

U krewnych ofiar SADS, ktérzy maja 16 lat

i wiecej, nalezy rozwazy¢ prébe farmakologicz-

na z antagonistg kanatéw sodowych, jesli wyj- lla B
Sciowe testy i /lub wyniki probanda zwiekszajg

podejrzenie BrS [277, 281]

U krewnych ofiar SADS mozna rozwazy¢

monitorowanie rytmu serca w trybie ambula- Ib C
toryjnym i CMR [223, 253, 277, 281]
U krewnych pierwszego stopnia ofiar SADS

z prawidtowa wyjsciowa oceng, mozna roz-
wazy¢ farmakologiczne préby obcigzeniowe,
z uwzglednieniem testu z adrenaling (jesli Ib B
proba wysitkowa jest niepraktyczna) i proby
prowokacyjnej z antagonistg kanatéw sodo-
wych [223, 281]

W rodzinach, w ktérych wystapit SADS i bez

ustalonego rozpoznania po przeprowadzeniu
oceny klinicznej, nie zaleca sie obserwagji

u bezobjawowych dorostych, ktérzy moga by¢
odestani z zaleceniem ponownej oceny, jesli
pojawig sie objawy lub jesli wywiad rodzinny

ulegnie zmianie [181, 284]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skroty: BrS, zespot Brugaddw; CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elektrokar-
diogram; SADS, zespét nagtej Smierci arytmicznej

6. METODY LECZENIA KOMOROWYCH
ZABURZEN RYTMU SERCA.
ASPEKTY OGOLNE

6.1. Leczenie w fazie ostrej

6.1.1. Leczenie odwracalnych przyczyn

Odwracalne przyczyny moga wystepowac w nawet 50%
wszystkich SCA [285, 286]. W wiekszosci przypadkéw
jednak trudno jest okresli¢ doktadnie przyczyne SCAi czy
jest ona odwracalna. Konieczne jest przeprowadzenie
kompleksowej oceny pacjentéw z SCA, jesli nieznana
jest przyczyna sercowa odpowiadajaca za zdarzenie lub
podejrzewa sie progresje choroby (rozdz. 5.2.3, scenariusz
3). Zaburzenia elektrolitowe, takie jak hipokaliemia, moga
wywotywac VA, a nagty wzrost stezenia pozakomérkowe-
go potasu moze prowadzi¢ do asystolii [287-289]. Inne
czynniki, takie jak bradykardia, niedokrwienie, skurcz
tetnicy wiencowej, zakrzepica, gorgczka, ostry gtéd
i odchudzanie moga przyczynia¢ sie do wystepowania
VA [290-292]. Zaleca sie szybkie wyréwnanie tych odwra-
calnych czynnikéw.

Zaburzenia rytmu serca indukowane lekami nalezy
podejrzewac u pacjentdéw otrzymujacych preparaty zmie-
niajgce wiasciwosci elektryczne serca (np. wywotujace
wydtuzenie zespotu QRS i/lub odstepu QT) lub powodu-
jacych zaburzenia elektrolitowe (np. diuretyki tiazydowe
i petlowe). W przypadku podejrzenia wystepowania za-
burzen rytmu serca indukowanych lekami nalezy wycofac
sie ze stosowania jakichkolwiek lekéw o takim potencjale
oraz zaprzesta¢ podawania substancji wydtuzajacych
odstep QT (np. sotalol) [293, 294]. Hipomagnezemia i/lub
hipokaliemia moga by¢ zwigzane z wieloksztattnym cze-
stoskurczem komorowym typu torsade de pointes (TdP).
Dozylne stosowanie magnezu jest skuteczna forma terapii
w TdP, nawet jesli nie stwierdza sie hipomagnezemii [295].
W opornych przypadkach nawracajacego TdP w obecnosci
nabytego dtugiego QT, arytmia moze by¢ opanowana
poprzez zwiekszenie czestotliwosci rytmu serca przy
uzyciu izoproterenolu (izoprenaliny) lub przezskérnej
stymulacji serca.

Pacjenci, ktorzy przezyja SCA wynikajace prawdo-
podobnie z odwracalnej przyczyny moga mie¢ wysoka
$miertelnosc¢ [286]. W niedawno opublikowanym duzym
badaniu obserwacyjnym [296], dotyczacym pacjentéw
po SCA wynikajacym z odwracalneji korygowalnej przy-
czyny, nastepcze wszczepienie ICD wigzato sie z nizsza
Smiertelnoscig z jakiejkolwiek przyczyny, poza CA wyste-
pujacym w przebiegu ostrego zawatu serca (MI, myocar-
dial infarction). Dlatego tez, nalezy rozwazy¢ potrzebe
implantacji ICD w oparciu o chorobe serca stanowiaca
przyczyne zdarzenia i zgodnie z ocene indywidualng
uwzgledniajaca ryzyko wystapienia zagrazajacych zyciu
VA w przysztosci.
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Tabela zalecen 8 — Zalecenia dotyczace leczenia odwracalnych
przyczyn

Zalecenia Klasa® | Poziom"

llekro¢ wystepuje podejrzenie VA indu-
kowanych lekami zaleca sie wycofanie
wszystkich lekéw mogacych prowokowac
VA [293, 294, 297]

U pacjentéw z VA zaleca sie badanie

odwracalnych przyczyn (np. zaburzen
elektrolitowych, niedokrwienia, hipokse-
mii, goraczki)® [292,298]

Pomimo mozliwych odwracalnych

przyczyn VA nalezy rozwazy¢ potrzebe

wszczepienia ICD opartg na indywidual- lla C
nej ocenie ryzyka wystapienia kolejnych

VA/SCD [286, 296, 299]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych; <Ta lista nie zostata przedstawiona
W wyczerpujacy sposob

Skroty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; SCD, nagta $mier¢ sercowa;
VA, komorowe zaburzenia rytmu serca

6.1.2. Postepowanie dorazne w utrwalonym
monomorficznym czestoskurczu komorowym
Pacjenci z SMVT powinni by¢ leczeni zgodnie z objawami
i etiologig (ryc. 9). Pacjenci niestabilni hemodynamicznie
wymagaja natychmiastowej kardiowersji elektrycznej.
Jesli nie mozna wiaczy¢ synchronizacji, nalezy zastosowac
wytadowanie elektryczne bez synchronizacji. Kardiowersja
nie jest wskazana u pacjentéw z nawracajacymi epizodami
NSVT (ryc. 10). Udokumentowanie w 12-odprowadzenio-
wym EKG jakiegokolwiek czestoskurczu z szerokimi zespo-
fami QRS, ktdry jest dobrze tolerowany hemodynamicznie,
ma istotne znaczenie. Jesli prawdopodobne jest wystepo-
wanie SVT, nalezy rozwazyc¢ zastosowanie adenozyny [300]
lub manewréw zwiekszajacych napiecie nerwu btednego
z ciagta rejestracjg 12-odprowadzeniowego EKG. Dozylne
podanie adenozyny moze réwniez przerywac szczegdlne
rodzaje VT. Taka odpowiedZ wskazuje na aktywnos¢ wy-
zwalang z udziatem cyklicznego adenozynomonofosforanu
(cAMP, cyclic adenosine monophosphate) jako mechanizmu

Postepowanie w ostrej fazie u pacjenta z czestoskurczem z regularnymi, szerokimi zespofami QRS

Hemoaynamlczme

Wywiad medyczny, badanie fizykalne,

(klasa I) dobrze tolerowany s 12-odprowadzeniowe EKG
D Adenozyna lub manewry zwigkszajace
podejrzewana strukiu- <. napigcie nerwu bigdnego, jesli prawdo-
ralna choroba serca podobne jest wystepowanie SVT (klasa lla)
l Tak
Idiopatyczny VF
1
¢ v v
Rozpoznany VT Rozpoznany VT Inny rodzaj lub
peczkowy z drogi odptywu niepewne rozpoznanie
Ryzyko zwigzane ze znie- Ryzyko zwiazane ze znie-
czuleniem do kardiowersji® czuleniem do kardiowersji®
1
Tak Tak
v v
Prokainamid Prokainamid
(klasa ) (Klasa l) (klasa lla) (klasa lla)
Flekainid Amiodaron
Ajmalina (klasa llb)
Sotalol
Amiodaron®
(klasa IIb)

RaHIOWeI’S]a lEasa ’

Rycina 9. Algorytm postepowania w ostrej fazie w miarowym czestoskurczu z szerokimi zespotami QRS

2Poza SVT, adenozyna moze przerywac réwniez idiopatyczny VT, co wskazuje wéwczas na aktywnos¢ wyzwalang jako mechanizm odpowie-
dzialny za powstawanie arytmii; °Nalezy oceni¢ korzysci wynikajace z kardiowersji wzgledem ryzyka zwigzanego ze znieczuleniem/sedacja;
Biorac pod uwage ograniczong dostepnos¢ innych lekéw antyarytmicznych

Skréty: ALS, zaawansowane techniki resuscytacyjne; EKG, elektrokardiogram; SVT, czestoskurcz nadkomorowy; VT, czestoskurcz komorowy
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Nawracajace epizody VT
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Rycina 10. Nawracajace epizody czestoskurczu komorowego przerywane przez okresowe pobudzenia zatokowe

Skréty: VT, czestoskurcz komorowy

bedacego przyczyna VT [301]. Migotanie przedsionkow (AF,
atrialfibrillation) z preekscytacjg mozna rozpoznac przy uzy-
ciu wzorca w EKG okreslanego jako ,FBI” (zang. fast, broad,
irregular — szybkie, szerokie, nieregularne). Moze ono
przypominac VT i nalezy w tej sytuacji unika¢ dozylnego
stosowania lekéw, ktére zwalniaja przewodzenie AV, takich
jak adenozyna, beta-adrenolitykiiamiodaron [302]. Zaleca
sie niezwtoczne przerwanie arytmii nawet w przypadku
dobrze tolerowanego VT, z uwagi na ryzyko wystapienia
nagtego pogorszenia stanu hemodynamicznego. Przerwa-
nie VT mozna uzyskac przy uzyciu kardiowersji elektrycznej,
lekéw antyarytmicznych lub stymulacji serca. Wszystkie
leki antyarytmiczne (AAD, anti-arrhythmic drug) moga pro-
wadzi¢ do hipotensji, ale nalezy réwniez wzia¢ pod uwage
indywidualne ryzyko zwigzane ze znieczuleniem/sedacja
wymaganymi do wykonania kardiowersji. Prokainamid lub
amiodaron w postaci dozylnej moga by¢ stosowane do
farmakologicznego przerywania hemodynamicznie dobrze
tolerowanego VT o nieznanym pochodzeniu. W badaniu

PROCAMIO [303] terapia z zastosowaniem prokainamidu
wigzata sie z wyzszym odsetkiem przerywanych czesto-
skurczéw i nizsza czestoscia powaznych niepozadanych
zdarzen sercowych w poréwnaniu zamiodaronem. Nie na-
lezy stosowac prokainamidu dozylnie u pacjentéw z ciezka
niewydolnoscia serca, ostrym Ml i krar\cowa choroba nerek.
U pacjentéw bezistotnej choroby serca mozna rozwazy¢ za-
stosowanie innych AAD (ajmaliny, sotalolu i flekainidu) [304,
305] ale nalezy uwaznie ocenic ryzyko wystagpienia zdarzen
niepozadanych. Nalezy wzig¢ pod uwage dostepnos¢ AAD,
np. prokainamid jest niedostepny w wielu krajach Europy.
U pacjentéw z ICD, manualne wyzwolenie stymulacji typu
overdrive moze przerwac te VT, ktérych dtugosc¢ cyklu jest
ponizej zaprogramowanego w ICD progu detekcji. W przy-
padku rozpoznanego idiopatycznego VT (ryc. 4), zaleca sie
w trybie ostrym zastosowanie beta-adrenolitykéw (dla VT
z RVOT) [306] lub werapamilu (dla VT peczkowego) w celu
przywrécenia prawidtowego rytmu serca [307]. Pomimo
ze werapamil moze przerywac réwniez inne rodzaje idio-
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patycznych VT [307], moga wystepowac istotne dziatania
niepozadane, takie jak ciezka hipotensja. Nie zaleca sie
stosowania werapamilu dozylnie, jesli etiologia VT jest nie-
pewna [308, 309]. Obowigzkowa jest kompleksowa ocena
pacjentéw z SMVT, jesli choroba serca bedaca przyczyna
arytmii jest nieznana lub podejrzewa sie progresje choroby
(rozdz. 5.2.2, scenariusz 2).

6.1.3. Postepowanie w burzy elektrycznej

i utrwalonym czestoskurczu komorowym

Burza elektryczna jest czesta u pacjentéw z ICD i zostata
zdefiniowana jako trzy lub wiecej epizodéw utrwalonych
VA w ciggu 24 godzin wymagajacych albo stymulacji an-
tytachyarytmicznej (ATP, antitachycardia pacing) lub kar-
diowersji/defibrylacji, z czego kazde zdarzenie wystepuje
w odstepie co najmniej 5 minut [310-312]. Pacjenci, ktorzy
doswiadczaja burzy elektrycznej sa podatni na wystepowa-
nie zaburzen psychospotecznych, zaostrzeh niewydolnosci
serca i zwiekszonej $miertelnosci[313, 314]. Stopien ciezko-
$ci burzy elektrycznej moze wahac sie od nawracajacych,

bezobjawowych epizodéw VT przerywanych przy uzyciu
ATP do zagrazajacej zyciu niestabilnosci elektrycznej z VA,
ktéra czesto nawraca po wielokrotnych wytadowaniach
wysokoenergetycznych. Czeste wytadowania ICD moga
miec réwniez charakter nieadekwatny (ryc. 11).

W przypadku nieadekwatnych wytadowan ICD
(np. z powodu SVT lub uszkodzenia elektrody) lub
niepotrzebnej terapii ICD (np. w przypadku NSVT lub
nawracajacych VT, ktére ulegajg przerwaniu i nawracajg
spontanicznie), zaleca sie wytgczenie terapii ICD. Jesli spe-
cjalista elektrofizjologii lub urzadzenie do programowania
ICD sa niedostepne, mozna inaktywowac ICD przy uzyciu
magnesu potozonego na urzadzeniu.

W sytuacji, gdy wystapi niestabilnos¢ hemodynamicz-
na w trakcie oceny, zaleca sie wdrozenie zaawansowanych
technik resuscytacyjnych (ALS, advanced life support) [315].
Nalezy skorygowa¢ odwracalne stany przyczyniajace
sie do zainicjowania i utrwalenia VA (patrz rozdz. 6.1.1).
Dalsze postepowanie zalezy od rodzaju VA oraz etiologii
arytmii [312, 316]. Czesto konieczne jest zastosowanie po-

Pacjent z burzg elektryczng lub powtarzajacymi sig wytadowaniami ICD
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tora. Czes¢ druga

stepowania wieloaspektowego, obejmujgcego ponowne
programowanie ICD jedli jest to konieczne, leczenie przy
uzyciu AAD, sedacje, ablacje cewnikowa, modulacje uktadu
autonomicznego i mechaniczne wspomaganie krazenia.

Nalezy réwniez wzigé pod uwage zwiekszone napiecie
uktadu wspoétczulnego. U pacjentéw z nawracajacymi
wytadowaniami ICD, wskazana jest sedacja w celu ztago-
dzenia stresu psychicznego i zmniejszenia proarytmicz-
nego napiecia ukladu wspétczulnego. Wstepne leczenie
z uzyciem beta-adrenolityku, najlepiej nieselektywnego
np. propranololu, ktéry w jednym badaniu okazat sie
lepszy niz metoprolol [317], w potaczeniu zamiodaronem
[318] jest najczesciej stosowane. W dwdéch mniejszych
badaniach wykazano, Zze u pacjentéw z nawracajacymi,
hemodynamicznie Zle tolerowanymi VT opornymi na
leczenie amiodaronem, landiolol (ultrakrétko dziatajacy
1-selektywny beta-adrenolityk) byt skuteczny w opano-
waniu arytmii [319, 320]. Zastosowanie innych AAD, takich

jak prokainamid [321], lidokaina [322] lub chinidyna [296,
297] zalezy od danej sytuadcji, rodzaju VA i lezacej u pod-
staw przyczyny. W przypadku, gdy burza elektryczna jest
oporna na leczenie, z licznymi wytadowaniami w ciaggu
kilku godzin, pomimo dostepnych terapii antyarytmicz-
nych, nalezy rozwazy¢ gteboka sedacje z mechaniczng
wentylacjg [325]. Jesli leczenie beta-adrenolitykiem jest
niewystarczajgce lub nietolerowane w celu zmniejszenia
napiecia uktadu wspétczulnego, wybrani pacjenci moga
odnies¢ korzys¢ z modulacji uktadu autonomicznego,
tj. przezskérnej blokady zwoju gwiazdzistego [326],
piersiowego znieczulenia zewnatrzoponowego [327], lub
lewostronnego wspoétczulnego odnerwienia serca [328].
Najczestszym rodzajem zaburzen rytmu serca bedacym
przyczyna burzy elektrycznejjest SMVT zwigzany z SHD, kt6-
ry odpowiada na terapie przy uzyciu ablacji cewnikowej [313,
329]. Skuteczna ablacja wigzata sie zistotnym zmniejszeniem
czestosci VT, nawrotéw burzy elektrycznej i poprawg diu-
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2Rozdziat dotyczacy szczegdlnych aspektow leczenia przy uzyciu urzadzen wszczepialnych; ®Brak danych dotyczacych efektéw chinidyny

w terapii wieloksztattnych VA wywotywanych przez PVC u pacjentéw z kardiomiopatiami; “Duze nasilenie VA odnosi sie do scenariusza
klinicznego z bardzo czestymi epizodami VA wymagajacymi terapii wysokoenergetycznej ICD, w sytuacji gdy mozna uzyskac jedynie krétkie
okresy stabilnego rytmu serca. Mate nasilenie VA odnosi sie do scenariusza klinicznego z nawracajacymi ATP/wytadowaniami ICD, po ktérych
nastepuje stabilny rytm; ¢Jesli bradykardia lub pauzy poekstrasystoliczne utatwiajg rozpoczecie PVT/VF; ¢Stymulacja serca typu overdrive
(stymulacja o czestotliwosci nieco wyzszej niz rytm podstawowy) moze by¢ przydatna w celu tymczasowego sttumienia wolnego, nawraca-

jacego/ustawicznego VT

Skréty: AAD, lek antyarytmiczny; AF, migotanie przedsionkéw; ALS, zaawansowane techniki resuscytacyjne; CPVT, katecholaminergiczny
wieloksztattny czestoskurcz komorowy; ERS, zespét wezesnej repolaryzacji; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; PVC, przedwczesne
pobudzenia komorowe; STEMI, zawat serca z uniesieniem odcinka ST; SVT, czestoskurcz nadkomorowy; VA, komorowe zaburzenia rytmu

serca; VF, migotanie komor

goterminowego przezycia w analizach retrospektywnych
[330, 331]. U pacjentéw z ustawicznym, wolnym MVT, bar-
dziej preferuje sie wykonanie ablacji niz terapie przy uzyciu
AAD, ktéra moze jedynie powodowac dalsze zwolnienie VT.
Nalezy rozwazy¢ ablacje cewnikowa u pacjentéw z nawraca-
jacymi, objawowymi epizodami PVT lub VF wywotywanymi
przez PVC o podobnej morfologii [221, 332-334]. Mozna
rozwazy¢ zastosowanie mechanicznego wspomagania
krazenia w celu uzyskania stabilizacji hemodynamicznej,
jesli konwencjonalna terapia jest nieskuteczna lub w celu
zapewnienia wsparcia hemodynamicznego w trakcie

ablacji [335]. W niedawno opublikowanej metaanalizie
[336], obejmujacej 2465 pacjentdw, obserwowano istotnie
nizszg $miertelno$¢ wsréd pacjentéw leczonych z powodu
burzy elektrycznej lub z wysokim ryzykiem w kalkulatorze
PAINESD, u ktérych zastosowano profilaktycznie mecha-
niczne wspomaganie krazenia [337]. W przeciwienstwie
do tego ratunkowe leczenie przy uzyciu mechanicznego
wspomagania krazenia podczas ablacji wigzato sie zwysoka
$miertelnoscia [338]. U pacjentéw z burza elektryczna z po-
wodu nawrotéw PVT/VF, etiologia zaburzen rytmu serca
determinuje dalsze podstepowanie (ryc. 11).
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Tabela zalecen 9 — Zalecenia dotyczace leczenia w fazie ostrej
utrwalonego czestoskurczu komorowego i burzy elektrycznej

Zalecenia Klasa? | Poziom®

Postepowanie w trybie ostrym w utrwalonym VT
Zaleca sie wykonanie kardiowersji DC jako
leczenia pierwszego rzutu u pacjentéw

z hemodynamicznie Zle tolerowanym SMVT
(303, 339]

Zaleca sie wykonanie kardiowersji DC jako

leczenia pierwszego rzutu u pacjentéw z do-
brze tolerowanym SMVT pod warunkiem, ze
ryzyko zwigzane ze znieczuleniem/sedacjg
jest niskie

U pacjentéw z hemodynamicznie tolerowa-

nym idiopatycznym VT zaleca sie leczenie
przy uzyciu dozylnego beta-adrenolityku (VT
z RVOT) lub werapamilu (VT peczkowy) [306,
307]

U pacjentdw z miarowym, hemodynamicznie

tolerowanym czestoskurczem z szerokimi
zespotami QRS z podejrzeniem SVT nalezy lia c
rozwazy¢ zastosowanie adenozyny lub ma-
newry zwiekszajgce napiecie nerwu btednego
(300]

U pacjentéw z hemodynamicznie tolerowa-
nym SMVT i rozpoznang lub podejrzewang
SHD nalezy rozwazy¢ dozylne zastosowanie
prokainamidu [303]

U pacjentéw z hemodynamicznie tolerowa-

lla

nym SMVT i przy nieustalonym rozpoznaniu
mozna rozwazy¢ dozylne zastosowanie
amiodaronu [303]

U pacjentéw z hemodynamicznie tolero-
wanym SMVT i bez istotnej SHD, mozna
rozwazy¢ zastosowanie flekainidu, ajmaliny
lub sotalolu [304, 305].

Nie zaleca sie stosowania werapamilu dozyl-

nie w przypadku czestoskurczu z szerokimi
zespotami QRS o nieznanym mechanizmie
[308, 309]

Postepowanie w burzy elektrycznej

U pacjentdw z burzg elektryczng zaleca sie
zastosowanie fagodnej do umiarkowanej
sedacji w celu ztagodzenia stresu psychiczne-
go i zmniejszenia napiecia uktadu wspot-
czulnego

U pacjentdéw z SHD i burzg elektryczng zaleca

sie leczenie antyarytmiczne z zastosowaniem
beta-adrenolitykéw (preferowane niese-
lektywne) w potaczeniu z amiodaronem
dozylnie, chyba ze istnieja przeciwwskazania
[317,318]

U pacjentdw z TdP zaleca sie zastosowanie

magnezu dozylnie z suplementacjg potasu
[295]

U pacjentdéw z nabytym LQTS i nawracajagcym
TdP, pomimo skorygowania stanéw wywotu-
jacych zaburzenia i zastosowania magnezu,
nalezy podac izoproterenol lub wdrozyc
stymulacje przezzylng w celu zwiekszenia
czestotliwosci rytmu serca

U pacjentéw z ustawicznym VT lub burzg

elektryczna z powodu SMVT opornych na
AAD zaleca sie ablacje cewnikows [330,
331]

U pacjentdw z burza elektryczng oporng na

farmakoterapie nalezy rozwazy¢ zastosowa- lla C
nie gtebokiej sedacji/intubacji [325]
U pacjentdw z nawracajacymi epizodami

PVT/VF wywotywanymi przez podobne PVC,
nieodpowiadajgcymi na farmakoterapie lub lla C
rewaskularyzacje tetnic wiencowych, nalezy
rozwazy¢ ablacje cewnikowg [221, 332, 333]
U pacjentdéw z CAD i burza elektryczng z po-
wodu nawracajgcego PVT mozna rozwazy¢
chinidyne, jesli terapia innymi AAD jest
nieskuteczna [323, 324]

U pacjentdw z burzg elektryczng oporng na

farmakoterapie i u ktérych ablacja cewniko-
wa jest nieskuteczna lub niemozliwa do wy-
konania mozna rozwazy¢ modulacje uktadu
autonomicznego [326, 328, 340]

Mozna rozwazy¢ wprowadzenie mechanicz-

nego wspomagania krazenia w postepo-
waniu w opornej na farmakoterapie burzy
elektrycznej i wstrzasie kardiogennym [335]

*Klasa zalecen; "Poziom wiarygodnosci danych

Skroéty: AAD, lek antyarytmiczny; CAD, choroba wiericowa; DC, prad staty;

LQT, dtugi QT; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; PVT, wieloksztattny VT;
RVOT, droga odptywu prawej komory; SHD, strukturalna choroba serca;

SMVT, utrwalony monomorficzny czestoskurcz komorowy; SVT, czestoskurcz
nadkomorowy; TdP, wieloksztattny czestoskurcz komorowy; VF, migotanie komér;
VT, czestoskurcz komorowy

6.2. Postepowanie diugoterminowe

6.2.1. Farmakoterapia

Obowiagzkowe jest stosowanie optymalnej farmakoterapii
choroby serca stanowiacej przyczyne zaburzen rytmu ser-
ca, zuwzglednieniem maksymalnych tolerowanych dawek
lekéw zalecanych w niewydolnosci serca [341].

W wytycznych ESC z 2021 roku dotyczacych diagno-
styki i leczenia ostrej i przewlektej niewydolnosci serca
zalecono u pacjentéw z niewydolnoscia serca z obnizong
frakcja wyrzutowa lewej komory (HFrEF, heart failure with
reduced ejection fraction) stosowanie inhibitora konwer-
tazy angiotensyny (ACE-l, angiotensin-converting enzyme
inhibitor)/antagonisty receptora dla angiotensyny (ARB,
angiotensin receptor blocker)/antagonisty receptora angio-
tensyny iinhibitora neprylizyny (ARNI, angiotensin receptor
neprilysin inhibitor), antagonisty receptora mineralokorty-
kosteroidowego (MRA, mineralocorticoid receptor antago-
nist), beta-adrenolitykéw oraz inhibitoréw kotransportera
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sodowo-glukozowego typu 2 (SGLT2, sodium-glucose
co-transporter 2) w celu zmniejszenia $miertelnosci z po-
wodu niewydolnosci serca i SCD [342].

Tabela zalecen 10 — Zalecenia dotyczace terapii lekami stosowa-
nymi w niewydolnosci serca

Zalecenia

U wszystkich pacjentéw z niewydolno-
$cig serca z obnizong EF wskazana jest
optymalna farmakoterapia obejmujaca
ACE-I/ARB/ARNI, MRA, beta-adrenolityki
i inhibitory SGLT2 [343-347]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: ACE-l, inhibitor konwertazy angiotensyny; ARB, antagonista receptora
angiotensyny Il; ARNI, antagonista receptora angiotensyny Il i inhibitor neprylizyny;
EF, frakcja wyrzutowa; MRA, antagonista receptora mineralokortykosteroidowego;
SGLT2, kontransporter sodowo-glukozowy typu 2

AAD odgrywaja wazng role jako leczenie wspoma-
gajace w terapii VA, zwtaszcza u objawowych pacjentow
(tab. 8).Jak dotad, w przypadku zadnego AAD z wyjatkiem
beta-adrenolitykow nie wykazano zmniejszenia Smier-
telnosci z jakiejkolwiek przyczyny. Kazdy AAD wykazuje
istotny potencjat do wywotywania zdarzeh niepoza-
danych, z uwzglednieniem dziatania proarytmicznego.
Przyktadowo, liczne leki z grupy AAD, jak réwniez duza
liczba innych lekéw stosowanych w innych wskazaniach
terapeutycznych moze wydtuzac¢ odstep QT (http://
www.crediblemeds.org) i wywotywac TdP, majg ujemny
wptyw chronotropowy, moga pogarszac¢ niewydolnosc
serca i powodowac bradykardie. Kilka lekow zwieksza
ryzyko wystapienia VA u pacjentéw z BrS (http:/www.
brugadadrugs/org). Modyfikacja czynnikéw ryzyka, jesli
jest mozliwa, jest istotna w zapobieganiu wystapienia
zjawiska proarytmii. U pacjentéw, ktérzy wymagaja sto-
sowania lekéw potencjalnie wywotujacych zaburzenia
rytmu serca, zaleca sie regularne wykonywanie EKG i in-
nych testéw zgodnie z profilem pacjenta i charakterystyka
AAD (ryc. 121 13).

6.2.2. Leczenie przy uzyciu kardiologicznych
urzadzen wszczepialnych

6.2.2.1. Wszczepialny kardiowerter-defibrylator
Wszczepialny kardiowerter-defibrylator jest integralna
czescia terapii u pacjentéw, ktérzy przezyli CA z powodu
VA lub u 0séb uznanych za chorych wysokiego ryzyka
wystapienia CA. Do wad nalezy wysoki wyjsciowy koszt
urzadzenia, powiktania zwigzane z urzagdzeniemi wzgled-
nie wysoka liczba pacjentéw wymagajacych leczenia
w celu zapobiegania jednemu SCD w ramach prewencji
pierwotne;j.

W metaanalizie uwzgledniajacej indywidualne dane
pacjentéw z 3 wczesnych badan z ICD [349-351], w ktérych
poréwnano ICD vs. farmakoterapia w ramach prewencji
wtérnej SCD, zademonstrowano 28-procentowg redukcje
$miertelnosci (HR 0,72; 95% Cl, 0,6—-0,87; P = 0,0006) wyni-
kajaca prawie catkowicie ze zmniejszenia Smierci arytmicz-

nych w grupie z ICD (HR 0,5; 95% Cl, 0,37-0,67; P <0,0001)
[352]. Dlatego tez zastosowanie ICD w prewencji wtérnej
SCD, ktéry wystapit przy braku odwracalnych przyczyn,
jest powszechnie akceptowane.

Kilka RCT [353-356] pozwolito ustali¢ znaczenie ICD
w prewencji pierwotnej SCD u pacjentéw z niewydol-
noscia serca z LVEF <35%. Doniesienia na temat zmniej-
szenia $miertelnosci zostaty niedawno potwierdzone
w dwoch duzych, wspétczesnych, prospektywnych
rejestrach obejmujacych ponad 5000 pacjentéw [357,
358]. W badaniu EU-CERT-ICD wszczepienie ICD w ra-
mach prewencji pierwotnej wigzato sie ze Smiertelnoscia
nizszg o 27% z podobnymi wynikami w przypadku CAD
i DCM [357]. Wyniki badania DANISH wskazuja jednak, ze
korzystny efekt w postaci redukgcji sSmiertelnosci moze
by¢ mniej wyrazny u wspotczesnie leczonych pacjentéw
z niewydolnoscia serca o etiologii nie-wieficowej (patrz
rozdz. 7.1.3.1) [359].

W trakcie planowania terapii przy uzyciu ICD, niezwykle
istotne jest wziecie pod uwage spodziewanej dtugosci
zycia pacjenta, jakosci zycia oraz choréb wspéfistnieja-
cych i ponowna ich ocena oraz dyskusja na ich temat
z pacjentem w momencie wymiany urzadzenia. Istniejg
dowody wskazujace, ze pacjenci z kranncowg chorobg
nerek, z cukrzyca i w wieku podesztym odnosza mniejsze
korzysci lub nie odnosza ich wcale w wyniku implantacji
ICD w prewencji pierwotnej[357,360-362]. We wszystkich
badaniach dotyczacych prewencji pierwotnej kobiety nie
byty wystarczajgco reprezentowane, a dane wskazuja, ze
moga one réwniez odnosi¢ mniejsze korzysci [361]. Gene-
ralnie, nalezy oceni¢ ryzyko wystagpienia SCD w odniesieniu
do konkurujacego, indywidualnego ryzyka wystgpienia
Smierci o etiologii nie-arytmicznej [363, 364].

W ramach medycyny ukierunkowanej na pacjenta,
lekarze i pracownicy ochrony zdrowia powinni wtaczad
kandydatéw do wszczepienia ICD w proces wspdlnego
podejmowania decyzji. Przekazywanie odpowiednich
informacji, zapewnienie whasciwego zrozumienia korzysci,
ryzyka oraz potencjalnych konsekwencji zwiazanych z réz-
nymi mozliwos$ciami jest konieczne w celu umozliwienia
pacjentowi brania udziatu w podejmowanie decyzji. W ra-
mach procesu wspélnego podejmowania decyzji, nalezy
oméwic rézne scenariusze obejmujace wszczepienie ICD
w ramach prewencji pierwotnej, rozwazenie wymiany
generatora ICD i opieke u kresu zycia. Co wazne, percepcja
»dobrej jakosci zycia” zalezy od wielu czynnikéw, ktére
s roznie oceniane przez ludzi wywodzacych sie z od-
miennych $rodowisk kulturowych, religijnych i spotecz-
no-ekonomicznych. Pomimo, ze kalkulatory umozliwiajace
szacowanie klinicznego ryzyka u danego pacjenta, takie
jak kalkulator MADIT-ICD [365], moga zapewnic przydatne,
dodatkowe informacje, nie nalezy opierac sie tylko na nich
w procesie podejmowania decyz;ji.

Powikfania zwigzane z leczeniem ICD obejmuja nie-
adekwatne terapie, uszkodzenia elektrod i infekcje zwig-
zane z urzadzeniem. W celu odpowiedzi na powikfania
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Tabela 8. Leki antyarytmiczne (leczenie w fazie ostrej i przewlektej)

Lek anty-
arytmiczny

Wptyw na EKG

Wskazania

(szczegolne

Dobowa dawka
doustna (dawka i.v.)

Dziatania uboczne

Przeciwwskazania, srodki
ostroznosci, inne uwagi

wskazania)

Amiodaron Zmniejsza cze- PVC, VT, VF 200-400 mg; Dawka Sercowe: bradykardia,  Srodki ostroznoéci: dysfunkcja
stotliwos¢ wezta nasycajaca 600— TdP (rzadko) wezta zatokowego, ciezkie
zatokowego, —-1200 mg/24 godz. Pozasercowe: nad- zaburzenia przewodzenia AV,
wydfuza odstep przez 8-10 dni (dawka wrazliwos¢ na swiatto,  nadczynnos¢ tarczycy
Qr nasycajaca 5 ma/kg ztogi w rogéwee, nie-  Inne uwagi: moze by¢

przez 20 min — 2 godz., doczynno$¢ tarczycy, stosowany u pacjentéw z nie-
2-3 razy w ciggu nadczynnos¢ tarczycy,  wydolnoscig serca. Zwieksza
24 godz., nastepnie ptucna toksycznos¢, ryzyko miopatii, jesli jest
600-1200 mg/24 godz.  hepatotoksycznos, stosowany ze statynami
przez 8-10 dni) polineuropatia, zmiany

zabarwienia skory

Adenozyna Przejsciowy blok  Regularny czesto-  Nie ma dawki doustnej Bol w klatce piersio- Przeciwwskazania: ciezka

AV skurcz z szerokimi (6-18 mg w bolusie) wej, zaczerwienienie posta¢ astmy oskrzelowej,
zespotami QRS skory, skurcz oskrzeli AF z zespotem preekscytacji
0 nieznanym Inne uwagi: antagonista
pochodzeniu (VT — teofilina
z drogi odptywu)
Ajmalina Wydtuza czas VT (ujawnia zmia-  Nie ma dawki doust- Sercowe: VF (rzadko Przeciwwskazania: zmiany

trwania zespotu
QRS i odstep QT

ny typowe dla BrS
w EKG)

nej (1 mg/kg przez

5-10 min, dawka
maksymalna 100 mg)
lub 1 mg/kg z szybkoscig
10 mg/min

przy podejrzeniu

BrS), okazjonalnie
TdP, ujemne dziatanie
inotropowe
Pozasercowe: z6ttacz-
ka cholestatyczna,

bél gtowy, nudnodci,
trombocytopenia

w EKG typowe dla BrS typu 1,

wydtuzenie QT

Beta-adrenolityk

Zmniejsza czg-
stotliwos¢ wezta

PVC, VT (LQTS,
CPVT)

Rézne (rozne)

Sercowe: bradykardia,
blok AV, niedoci$nie-

Przeciwwskazania: ciezka
dysfunkcja wezta zatoko-

zatokowego, nie, ujemne dziatanie  wego, ciezkie zaburzenia
wydtuza odstep inotropowe przewodzenia AV, zdekom-
PR, skraca Pozasercowe: zmecze-  pensowana NS, skurcz tetnicy
odstep QT nie, skurcz oskrzeli, wiencowej, ciezka postac
zaburzenia funkgji astmy oskrzelowej, BrS
seksualnych, depresja,
zimne konczyny

Landiolol (ultra-  Patrz: beta- VT, burza elek- Nie ma dawki doustnej Patrz: beta-adrenolityk  Przeciwwskazania: patrz:

krotko dziatajacy  -adrenolityk tryczna 100 ug/kg w bolusie beta-adrenolityk

B1-selektywny przez 1 min, wlew Bradykardia, hipotensja

beta-adrenolityk) 10-40 ug/kg/min (max. Inne uwagi: ograniczone

80 ug/kg/min; max. doswiadczenia w zakresie
24 godz. dawka catkowi- stosowania leku powyzej
ta 57,6 mg/kg/dobe) 24 godz.

Nadolol Patrz: beta- PVC, VT (LQTS, 40-120 mg Patrz: beta-adrenolityk  Przeciwwskazania: patrz:

(nieselektywny -adrenolityk CPVT) beta-adrenolityk

B1B2 adreno- Inne uwagi: czas pottrwania

lityk) w 0soczu 20-24 godz.

Propranolol Patrz: beta- PVC, VT (burza 80-320 mg Patrz: beta-adrenolityk  Przeciwwskazania: patrz:

(nieselektywny -adrenolityk elektryczna, LQTS, (160 mg/24 godz.) beta-adrenolityk

B1B2 adreno- CPVT)

lityk)

Dizopiramid Zwieksza PVC, VT 250-750 mg Sercowe: ujemne dzia-  Przeciwwskazania: ciezka
czestotliwosé tanie inotropowe, blok  dysfunkcja wezta zatoko-
wezfa zatoko- AV, zjawisko proarytmii  wego, ciezkie zaburzenia
wego i wydtuza (MVT, okazjonal- przewodzenia AV, ciezkie
odstep PR, czas nie TdP) srodkomorowe zaburzenia
trwania zespotu Pozasercowe: efekty przewodzenia, przebyty MI,
QRS i odstep QT antycholinergiczne istotna SHD, niedocisnienie

Inne uwagi: zmniejsza zweze-
nie drogi odptywu i redukuje
objawy HCM
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Flekainid Wydtuza odstep ~ PVC, VT (ujawnia ~ 200-400 mg (1-2 mg/kg ~ Sercowe: zjawisko Przeciwwskazania: przebyty
PR, czas trwania  zmiany typowe dla  przez 10 min) proarytmii (MVT, oka- M, istotna SHD, BrS, ciezka
zespotu QRS BrS w EKG®) zjonalnie TdP), ujemne  dysfunkcja wezta zatoko-

i odstep QT dziatanie inotropowe,  wego, ciezkie zaburzenia
bradykardia zatokowa, przewodzenia AV lub $réd-
blok AV, przewodzenie  komorowego, wrodzone
AV 1:1 w trakcie trze- ~ LQTS (inne niz LQTS typu 3),
potania przedsionkéw  ciezka choroba nerek (CrCl
Pozasercowe: wptyw <35 ml/min/1,73 m?)
na osrodkowy uktad Inne uwagi: nalezy zaprze-
nerwowy (np. senno$¢,  stac stosowania leku, jesli
podwdjne widzenie, wystapi poszerzenie zespotu
bél gtowy) QRS >25% lub blok odnogi

peczka Hisa

Izoproterenol Zwieksza cze- (Burza elektryczna  Nie ma dawki doustnej Sercowe: tachykardia Przeciwwskazania: ACS, LQTS
stotliwos¢ wezta  w BrS, idiopatycz- (0,510 ug/min) zatokowa, wazody- Inne uwagi: krétki czas pét-
zatokowego, ne VFi ERS, TdP, latacja trwania w osoczu (2 min)
skraca odstep przedawkowanie Pozasercowe: bél
QT beta-adrenolityku; gtowy, poty, drzenie

nabyte LQTS)
Lidokaina Bez istotnego (VT/VF zwigzane Nie ma dawki doustnej Sercowe: zahamowa-  Srodki ostroznosci: zreduko-
wptywu z ACS) (50-200 mg w bolusie, nie zatokowe wana dawka przy obnizonym
nastepnie 2-4 mg/min) Pozasercowe: wptyw przeptywie krwi przez watro-
na osrodkowy ukfad be (np. wstrzas, B-blokada,
nerwowy (np. senno$¢,  ciezka niewydolno$¢ serca)
zawroty gtowy) Inne uwagi: bardziej skutecz-
na przy wysokim stezeniu po-
tasu, mate ujemne dziatanie
hemodynamiczne

Meksyletyna Bez istotnego PVC, VT (LQTS 600-1200 mg; dawka Sercowe: bradykardia  Przeciwwskazania: dysfunkcja
wptywu typu 3) nasycajaca: poczatko- zatokowa w dysfunkcji  wezta zatokowego, ciezkie

wo 400 mg, nastepnie wezta zatokowego, zaburzenia przewodzenia AV,
600 mg w ciggu pierw-  niedocisnienie ciezka niewydolnos$¢ serca
szych 24 godz. Pozasercowe: wptyw

na osrodkowy ukfad

nerwowy (np. drzenie,

dyzartria, zawroty

gtowy), skargi na do-

legliwosci zotagdkowo-

jelitowe

Prokainamid Wydtuza odstep VT (100 mg w bolusie, Sercowe: bradykardia  Przeciwwskazania: ciezka dys-
PR, czas trwania moze by¢ powtarzany po  zatokowa, niedocisnie-  funkcja wezta zatokowego,
zespotu QRS 5 min, jedli nie ma efek-  nie, TdP ciezkie zaburzenia przewo-

i odstep QT tu, max. 500-750 mg Pozasercowe: wysypka, dzenia AV, ciezkie zaburzenia

[max. 50 mg/min]. Na- mialgia, zapalenie na-  przewodzenia srédkomoro-
stepnie 2-6 mg/min) czyn, toczen uktadowy, wego, ciezka dysfunkcja LV,
agranulocytoza niedocisnienie, BrS

Propafenon Wydtuza odstep ~ PVC, VT 450-900 mg Sercowe: bradykardia  Przeciwwskazania: przebyty

PR, czas trwania
zespotu QRS
i odstep QP

zatokowa, blok AV,
ujemne dziatanie
inotropowe, zjawi-

sko proarytmii (MVT,
okazjonalnie TdP)
Pozasercowe: zaburze-
nia zotadkowo-jelito-
we, bol gtowy, suchos¢
jamy ustnej

M, istotna SHD, BrS, ciezka
dysfunkcja wezfa zatokowe-
go, ciezkie zaburzenia prze-
wodzenia AV lub $rédkomo-
rowe, LQTS, istotna choroba
nerek lub watroby

Inne uwagi: nalezy zaprze-
sta¢ stosowania leku, jesli
wystapi poszerzenie zespotu
QRS >25% lub blok odnogi
peczka Hisa
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PR

peczkowy LV)

w powolnym bolusie.

Jesli to koniecznie, mozna
zastosowad ponownie po

30 min)

zatokowa w dysfunkgji
wezta zatokowego,
blok AV, ujemne
dziatanie inotropowe,
niedocisnienie
Pozasercowe: zaburze-
nia zotagdkowo-jelitowe,
obrzeki obwodowe,
zaczerwienienie

Chinidyna Zwieksza cze- (VFs, BrS, SQTS) 600-1600 mg Sercowe: niedocisnie- Przeciwwskazania: ciezka
stotliwos¢ wezta Dawka nasycajaca: nie, TdP? dysfunkcja wezta zatokowego,
zatokowego poczatkowo 200 mg co  Pozasercowe: zaburze-  ciezkie zaburzenia przewodze-
i wydtuza odstep 3 godz. do uzyskania nia zotagdkowo-jelitowe, nia AV lub $rédkomorowego,
PR, czas trwania efektu, max. 3 g w ciggu  zaburzenia stuchu przebyty M, istotna SHD,
zespotu QRS pierwszych 24 godz. i wzroku, splatanie, niedocisnienie, LQTS
i odstep QT leukopenia, niedokrwi-

stos¢ hemolityczna,
matoptytkowos¢,
anafilaksja

Ranolazyna Zmniejsza cze- VT (LQTS typu 3) 750-2000 mg Sercowe: bradykardia  Przeciwwskazania: ciezka
stotliwos¢ wezta zatokowa, niedoci- dysfunkcja wezta zatokowego,
zatokowego, Snienie ciezka niewydolno$¢ serca,
wydfuza odstep Pozasercowe: zawroty  LQTS (inny niz LQTS typu 3)
QT gtowy, nudnosci, Srodki ostroznosci: jednocze-

zaparcia, zaburzenia sne stosowanie terapii powo-
zotagdkowo-jelitowe, dujacych wydtuzenie odstepu
bol gtowy, wysypka QT

Sotalol Zmniejsza cze- VT 160-640 mg Patrz: beta-adrenolityki, Przeciwwskazania: ciezka
stotliwos¢ wezta (0,5-1,5 mg/kg w ciggu  TdP¢ (>2% pacjentéw,  dysfunkcja wezfa zatokowego,
zatokowego, 10 min. Jesli to koniecz-  uwazne monitorowanie ciezkie zaburzenia przewodze-
wydtuza odstep ne, mozna zastosowac odstepu QT i CrCl) nia AV, ciezka niewydolno$¢
QT ponownie po 6 godz.) serca z obnizong LVEF, istotny

LVH, CrCl <30 ml/min, skurcz
tetnicy wiencowej, LQTS
Srodki ostroznosci: jednocze-
sne stosowanie terapii powo-
dujacych wydtuzenie odstepu
QT, hipokaliemia

Inne uwagi: uzyskanie efektu
blokowania kanatu potasowe-
go wymaga wiekszej dawki niz
dla beta-blokady

Werapamil Wydtuza odstep  (czestoskurcz 120-480 mg (5-10 mg  Sercowe: bradykardia  Przeciwwskazania: niewy-

dolnos¢ serca z obnizong

LVEF, ciezka dysfunkcja wezta
zatokowego i ciezkie zabu-
rzenia przewodzenia AV, VT

0 nieznanym pochodzeniu,
ACS, zespot WPW

Inne uwagi: zwiekszone ryzyko
miopatii, jesli jest stosowany
ze statynami

2Nalezy zachowac ostroznosc, jesli wystepujg choroby wspotistniejace lub leki, ktére wydtuzaja odstep QT. Nalezy zaprzestac stosowania, jesli QTc >500 ms. Patrz ryc. 13.
Algorytm oceny przed rozpoczeciem terapii i dalsza kontrola u pacjentéw wymagajacych stosowania lekow zwiazanych z wydtuzeniem odstepu QT; ®Jesli ajmalina jest nie-
dostepna; Podostry MI, wieloogniskowe, ektopowe, przedwczesne pobudzenia z wtdkien Purkinjego, ERS, idiopatyczne VF; “W zwigzku z ryzykiem proarytmicznych dziatan
niepozadanych wymagana jest obecnos¢ mocnych wskazan do stosowania leku u pacjentéw bez ICD

Skroty: ACS, ostry zespot wiencowy; AF, migotanie przedsionkéw; AV, przedsionkowo-komorowy; BrS, zespét Brugadow; CPVT, katecholaminergiczny wieloksztattny
czestoskurcz komorowy; CrCl, klirens kreatyniny; EKG, elektrokardiogram; ERS, zesp6t wezesnej repolaryzacji; HCM, kardiomiopatia przerostowa; LQTS, zespét dtugiego QT;
LV, lewokomorowy; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej komory; LVH, przerost lewej komory; M, zawat serca; MVT, monomorficzny czestoskurcz komorowy; PVC, przedwczesne
pobudzenia komorowe; SHD, strukturalna choroba serca; SQTS, zespét krétkiego QT; TdP, wieloksztattny czestoskurcz komorowy typu torsade de pointes; VF, migotanie komor;
VT, czestoskurcz komorowy; WPW, zesp6t Wolffa-Parkinsona-White'a
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]

Ocena profilu ryzyka pacjenta
przed wigczeniem leku

l

Rozpoznana choroba serca
lub nieprawidiowosci w EKG
lub nieprawidiowosci
w badaniu echokardiograficznym

|
)

Y

Rozpocznij leczenie®

—Tak

EKG 1-2 tygodnie po rozpoczeciu leczenia

Pacjent wymagajacy stosowania lekow blokujacych kanaty sodowe

Przeciwwskazania:

« zespot Brugadow?

* przebyty MI (flekainid)®

« cigzka dysfunkcja LV

« cigzka wada zastawkowa serca

« cigzka bradykardia, BBB, blok AV wigkszy niz pierwszego stopnia

Srodki ostroznosci:

« dysfunkcja LV jakiegokolwiek stopnia

e przerost LV

« jakakolwiek istotna wada zastawkowa

* blok AV pierwszego stopnia

« wydtuzony odstep QT (dyzopiramid, chinidyna)

|

Rozpocznij leczenie na indywidualizowanej decyzji (ryzyko/korzysci)®

J

lub zwigkszeniu dawki®

l

QRS >25%" lub nieprawidiowy
wynik préby wysitkowej
(nowy BBB, QRS >25%

lub QRS >130 ms)

|
@

\l/

Kontynuuj leczenie
Poinformuj pacjenta na temat objawow
alarmowych (omdlenie)
Okresowo wykonuj EKG w celu oceny szerokosci
zespotu QRS
Kontroluj zmiany funkcji nerek i watroby
Badz $wiadomy potencjalnych interakcji lekowych

o—Tak—>

Rozwaz zmiang na inny lek
Rozwaz zredukowanie dawki
Rozwaz oznaczenie stezenia leku w osoczu

Rycina 12. Algorytm oceny przed rozpoczeciem terapii i dalsza kontrola u pacjentéw wymagajacych stosowania lekéw blokujacych kanaty

sodowe

2http://www.brugadadrugs.org; °Flekainid, enkainid; <Jednoczesne podawanie lekéw z dziataniem blokujacym wezet AV u pacjentéw z migo-
taniem lub trzepotaniem przedsionkéw; U oséb po implantacji kardiowertera-defibrylatora mozna akceptowac wyzsze ryzyko indukowane-
go lekami zjawiska proarytmii; ©Zgodnie z wytycznymi ESC z 2020 toku dotyczacymi diagnostyki i postepowania w migotaniu przedsionkéw
[348]; FAQRS >25% nie jest bezwzglednym punktem odciecia, lecz zalezy od szerokosci zespotu QRS przed wigczeniem leku i od indywidual-

nej oceny korzysci i ryzyka u danego pacjenta

Skroty: AV, przedsionkowo-komorowy; BBB, blok odnogi peczka Hisa; EKG, elektrokardiogram; LV, lewokomorowy; Ml, zawat serca

zwiazane z elektrodami przezzylnymi, wprowadzono
podskérne kardiowertery-defibrylatory (S-ICD, subcuta-
neous implantable cardioverter-defibrillator). Urzadzenia te
nie posiadaja wewnatrznaczyniowych elektrod i dlatego
tez nie zapewniaja terapii ATP. W badaniu PRAETORIAN,
849 pacjentéw z ICD, lecz bez wskazan do stymulacji
serca zostato zrandomizowanych do S-ICD lub przezzyl-
nego ICD [366]. W okresie obserwacji wynoszacej srednio
49 miesiecy, wykazano réwnowaznos¢ terapii w zakresie
pierwszorzedowego punktu korncowego obejmujacego
powiktania zwigzane z urzadzeniem i nieadekwatne inter-
wencje wysokoenergetyczne. Czestos¢ nieadekwatnych

interwencji wysokoenergetycznych wynosita 9,7% w gru-
pie S-ICD i 7,3% w grupie zICD (HR 1,43; 95% Cl, 0,89-2,3),
a czestos¢ powiktan zwigzanych z urzadzeniem wynosita
5,9% w grupie z S-ICD i 7,3% w grupie z ICD (HR 0,69;
95% Cl, 0,44-1,09). Nie byto réwniez réznic w zakresie dru-
gorzedowego punktu koricowego obejmujacego smierc
i adekwatne interwencje ICD, lecz badanie nie miato wy-
starczajacej mocy do wykazania rGwnowaznosci dla tego
drugorzedowego punktu korncowego. Co wazne, wiecej
niz 80% wiaczonych pacjentéw byto w | i Il klasie NYHA,
a uwzglednieni chorzy byli mtodsi w poréwnaniu z pa-
cjentami we wczesniejszych badaniach dotyczacych ICD.
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Rycina 13. Algorytm oceny przed rozpoczeciem terapii i dalsza kontrola u pacjentéw wymagajacych stosowania lekdw zwigzanych z wydtu-
zeniem odstepu QT

2http://www.crediblemeds.org; ®Jesli s3 mocne wskazania i nie ma alternatywnego leczenia, skonsultuj sie ze specjalista; <Zgodnie z wytycz-
nymi ESC z 2020 roku dotyczacymi diagnostyki i leczenia migotania przedsionkéw [348]

Skroty: EKG, elektrokardiogram; LV, lewokomorowy

Tabela zalecen 11 — Zalecenia dotyczace wszczepienia kardiower- Tabela zalecen 12 — Zalecenia dotyczace prewencji wtdrnej nagtej
tera-defibrylatora (aspekty ogéine) Smierci sercowej*

Zalecenia Poziom® Zalecenia

Zaleca sie implantacje kardiowertera-de- Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentow

fibrylatora jedynie u pacjentdw, u ktérych z udokumentowanym VF lub hemodyna-

przewidywany okres przezycia w dobrej micznie Zle tolerowanym VT, przy braku
jakosci wynosi >1 roku

Nie zaleca sie implantacji ICD u pacjentéw
z ustawicznymi VA, dopoki nie uzyska sie

kontroli nad zaburzeniami rytmu serca

odwracalnych przyczyn [349-352]

U pacjentéw z VT/VF wskazaniem do ICD
i bez przeciwwskazan do amiodaronu
mozna rozwazy¢ stosowanie amiodaronu,

*Klasa zalecen; "Poziom wiarygodnosci danych jesli ICD jest niedostepny, przeciwwska-
Sktréty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; VA, komorowe zaburzenia zany z powodu choréb Wspc’)fistniejqcych
rytmu serca

lub pacjent nie wyrazit zgody na jego
zastosowanie
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U pacjentéw z SMVT lub SPVT/VF wywo-

tanym przez PVC o podobnej morfologii

i ze wskazaniem do implantacji ICD mozna

rozwazy¢ ablacje cewnikowa, jesli ICD jest Ib C
niedostepne, przeciwwskazane z powodu

wspdtistnigjacych przyczyn medycznych

lub gdy pacjent nie wyrazit na nie zgody

*W celu zapoznania sie z prewencjg pierwotng i szczegdlnymi aspektami zwigzany-
mi z prewencjg wtérna, patrz rozdz. 7

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skréty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; PVC, przedwczesne pobudze-
nia komorowe; SMVT, utrwalony monomorficzny czestoskurcz komorowy;

SPVT, utrwalony wieloksztattny VT; VF, migotanie komor; VT, czestoskurcz komorowy

Tabela zalecen 13 — Zalecenia dotyczace podskérnych kardiower-
teréw-defibrylatoréw

Nalezy rozwazy¢ podskérny defibry-

lator jako alternatywe dla defibryla-

tora przezzylnego u pacjentéw ze

wskazaniem do ICD, jesli stymulacja lla B
serca z powodu bradykardii, terapia

resynchronizujaca lub ATP nie sa

wymagane [366]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skroty: ATP, terapia antytachyarytmiczna; ICD, wszczepialny kardiowerter-
-defibrylator

6.2.2.2. Dodanie terapii resynchronizujqcej [2]

Terapia resynchronizujgca serca (CRT, cardiac resynchro-
nization therapy) powoduje obnizenie $miertelnosci
w niewydolnosci serca [367]. U pacjentéw ze wskazaniem
do ICD, przed implantacja obowigzkowa jest staranna
ocena potencjalnych korzysci z CRT [2]. Jak dotad nie
ustalono w petni znaczenia dodatkowego zastosowania
funkgcji defibrylacji [368, 369]. Celem trwajacego obecnie
badania zrandomizacjg i grupa kontrolng (RESET-CRT), jest
ustalenie wptywu CRT z funkcjg defibrylacji na catkowita
$miertelnos$¢ i SCD u pacjentéw z niewydolnoscia serca
i wskazaniami do CRT.

Tabela zalecen 14 — Zalecenia dotyczace dodania kardiowertera-
-defibrylatora do terapii resynchronizujacej

Zalecenia Klasa? Poziom®

Jedli s3 wskazania do wszczepienia
ICD, zaleca sie ocene, czy pacjent
nie odniesie korzysci z zastosowania
CRT z funkcja defibrylacji [367]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skroty: CRT, terapia resynchronizujaca; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator

6.2.2.3. Kamizelka defibrylujqca

Kamizelka defibrylujgca (WCD, wearable cardioverter-de-
fibrillator) jest defibrylatorem zewnetrznym, ktéry jak
wykazano, skutecznie wykrywa i zapewnia terapie w przy-
padku wystapienia VTiVF [370]. Dlatego tez kamizelka jest
odpowiednia dla pacjentéw, ktérzy maja ryzyko zaburzen
rytmu serca, ale tymczasowo nie sa kandydatami do posia-

dania ICD z uwagi na np. usuniecie zainfekowanego urza-
dzeniainastepcza antybiotykoterapie [371]. Nierozwigzang
kwestig pozostaje ochrona pacjentéw we wczesnej fazie
(40 dni) po MI. Do badania VEST wtgczono 2302 pacjentéw
z ostrym Ml i LVEF <35% i zrandomizowano ich wczesnie
w stosunku 2:1 do otrzymania WCD lub nie w potaczeniu
z optymalng farmakoterapia (OMT, optimal medical ther-
apy) zgodna z wytycznymi [372]. Po okresie obserwacji
wynoszacym 90 dni nie zaobserwowano réznic w zakresie
wystepowania pierwszorzedowego punktu koricowego
obejmujacego Smier¢ arytmiczng (1,6 vs. 2,4%; RR 0,67;
95% Cl, 0,37-1,21; P = 0,18). W badaniu tym obawy wzbu-
dzita niska mediana czasu noszenia kamizelki wynoszaca
18 godzin (IQR 3,8-22,7). W niedawno opublikowanym reje-
strze wieloosrodkowym mediana czasu noszenia kamizelki
byta wyzsza po przeprowadzeniu odpowiedniej edukacji
pacjentéw (23,4 godz.; IQR 22,2-23,8) [371]. Opierajac sie
na dostepnych danych, Grupa Robocza nie zaleca jednak
rutynowego stosowania WCD we wczesnym okresie po
MI. Pomimo tego, mozna rozwazy¢ zastosowanie WCD
uwybranych pacjentéw po MI, ktérzy maja wysokie ryzyko
wystgpienia SCD.

Dane dotyczace korzysci wynikajacych z WCD w pre-
wencji pierwotnej SCD w innych sytuacjach klinicznych
(np. ostre zapalenie mieénia sercowego, wskazania
w ramach prewencji pierwotnej w cigzy) sa nieliczne i nie
mozna obecnie formutowac zadnych zalecen na ten temat.

Tabela zalecen 15 — Zalecenia dotyczace kamizelki defibrylujacej

Zalecenia Klasa® | Poziom®

Nalezy rozwazy¢ WCD u dorostych pacjen-
téw ze wskazaniem do ICD w prewengji

wtérnej, ktérzy tymczasowo nie s kandyda- la ¢
tami do wszczepienia ICD

U wybranych pacjentéw mozna rozwazy¢

zastosowanie WCD we wczesnym okresie po IIb B

MI [371, 372]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skroty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; WCD, kamizelka defibrylujaca

6.2.3. Aspekty szczegdlne zwigzane
z zastosowaniem terapii przy uzyciu
wszczepialnego urzadzenia kardiologicznego

6.2.3.1. Optymalizacja programowania urzqdzenia

Optymalizacja programowania ICD jest kluczowa w celu
zminimalizowania obciagzen zwigzanych z terapig ICD i do
poprawy wynikéw leczenia pacjenta [373-375]. W konsen-
susach eksperckich udostepniono szczeg6towe zalecenia
[376, 377]. Nalezy dostosowac tryb bradykardii w celu
zapobiegania wystapieniu niepotrzebnych epizodéw
stymulacji RV, zmniejszajac w ten sposéb liczbe hospi-
talizacji z powodu niewydolnosci serca i $miertelnos¢
z jakiejkolwiek przyczyny [378-380] (rozdz. 43.21 ESC
CardioMed) [381]. Strategia programowania wykrycia
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tachykardii obejmujaca ustawienie przedtuzonego czasu
detekgjii podwyzszenia progow dla czestotliwosci detek-
¢ji arytmii (=188 uderzen na minute w badaniu Advance
111 [382] i 2200 uderzen na minute w badaniu MADIT-RIT
[383]) powoduje redukgcje terapii ICD i $miertelnosci z ja-
kiejkolwiek przyczyny bez zwiekszenia ryzyka omdlenia
[373, 382, 383]. Dowody naukowe sa mocniejsze w przy-
padku wskazania w ramach prewencji pierwotnej niz
wtoérnej [382] (rozdz. 43.21 ESC CardioMed) [381]. Zaleca
sie konsekwentne stosowanie dyskryminatoréw SVT/VT
do czestotliwosci rytmu serca 230 uderzen na minute
u pacjentéw z wszczepionym ICD i bez bloku catkowitego,
w celu zmniejszenia nieadekwatnych terapii [383-385].
Odpowiednia detekcja (sensing) przedsionkowa jest wy-
magana do aktywacji dyskryminatoréw w obu jamach
serca [376] (rozdz. 43.21 ESC CardioMed) [381]. Generalnie
preferuje sie programowanie wielostrefowej detekgcji
w celu zapewnienia odpowiedniego uzycia ustawien
detekdji i terapii przy réznych czestotliwosciach rytmu
serca w tachykardii [383, 386]. U pacjentéw z wysokim
prawdopodobienstwem wystgpienia samego VF (np. pier-
wotna choroba elektryczna serca) mozna rozwazy¢ pro-
gramowanie jednostrefowe z wyzszym progiem detekgji
[387]. W przypadku podskérnego ICD nalezy zastosowacd
konfiguracje dwustrefowa. Wykazano, ze standaryzowane
programowanie obejmujace strefe nizsza ,warunkowego
wytadowania” z aktywowanymi algorytmami dyskrymi-
nacyjnymi oraz strefe wyzsza ,wytadowania” w oparciu
o czestotliwos$¢ rytmu serca, wigzato sie ze zmniejszeniem
czestosci nieadekwatnych terapii wysokoenergetycznych,
bez zmniejszenia bezpieczenstwa dla pacjenta [388-390].
Ponadto zaobserwowano, ze systematyczne stosowanie
ATP przed terapig wysokoenergetyczna, réwniez w przy-
padku bardzo szybkich tachyarytmii komorowych, powo-
duje zmniejszenie liczby terapii wysokoenergetycznych
bez zwiekszenia czestosci omdlen arytmicznych [375,
384, 391]. Preferuje sie stosowanie salwy ATP (burst) niz
stymulacji antytachyarytmicznej typu ramp z powodu
wyzszej skutecznosci salwy w przerywaniu pierwszego
epizodu tachykardii [392]. Nalezy promowa¢ wprowadze-
nie zdalnego monitorowania do praktyki dalszej kontroli
u pacjentéw po wszczepieniu ICD w celu: optymalizacji
nadzoru nad prawidtowym funkcjonowaniem urzadzenia,
umozliwienia szybkiego wykrycia i wdrozenia postepo-
wania w przypadku wystapienia zdarzer wymagajacych
interwencji oraz zapobiegania wystapieniu nieadekwat-
nych terapii wysokoenergetycznych [393-396] (rozdz.
43.21 ESC CardioMed) [381]. Zaproponowane zalecenia
dotyczace optymalnego programowania urzadzen maja
zastosowanie u wiekszosci pacjentéw zICD. W indywidual-
nych przypadkach moze by¢ konieczne ich dostosowanie
do danego pacjenta.

Tabela zalecen 16 — Zalecenia dotyczace optymalizacji programo-
wania urzadzenia

Klasa? | Poziom®

Zalecenia
Optymalizacja programowania ICD jest
wskazana w celu unikniecia nieadekwatnych
i niepotrzebnych terapii i w celu zmniejszenia
Smiertelnosci [373-375]
U pacjentdw z jedno- lub dwujamowym ICD

bez wskazan do stymulacji serca z powo-

du bradykardii zaleca sie minimalizowanie
stymulacji komorowej [378-380]

Wskazane jest programowanie wydtuzonego

czasu detekgji (kryteria czasu trwania wyno-
szace przynajmniej 6-12 s lub 30 interwatdw)
[373, 382, 383]

Zaleca sie u pacjentéw z ICD ustawienie naj-

nizszego progu terapii antytachyarytmicznej
przy czestotliwosci rytmu serca >188 uderzen
na minute w ramach prewencji pierwotnej
[382, 383]

U pacjentéw z SHD zaleca sie ustawienie co
najmniej 1 terapii ATP we wszystkich strefach
tachyarytmii [375, 384, 391]

Zaleca sie ustawianie algorytmoéw rézni-

cowania miedzy SVT vs. VT w przypadku
tachykardii z czestotliwoscig rytmu serca do
230 uderzen na minute [383-385]

Zaleca sie aktywacje alarmdéw o uszkodzeniu
elektrod [397-399]

Zaleca sie zdalne monitorowanie w celu

zmniejszenia czestosci nieadekwatnych inter-
wencji wysokoenergetycznych [395]

Zaleca sie ustawienie salwy ATP (burst) za-
miast terapii antytachyarytmicznej typu ramp
jako terapii pierwszego rzutu [392]

W przypadku S-ICD zaleca sie konfiguracje

dwich stref detekgji z aktywacja algorytmu
dyskryminacyjnego w dolnej strefie warunko-
wego wytadowania wysokoenergetycznego
[388-390]

W przypadku rutynowego programowania

ICD nalezy rozwazy¢ aktywacje wiecej niz jed- lla B
nej strefy wykrywania tachykardii [383, 386]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: ATP, terapia antytachyarytmiczna; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibry-
lator; SHD, strukturalna choroba serca; S-ICD, podskérny ICD; SVT, czestoskurcz
nadkomorowy; VT, czestoskurcz komorowy

6.2.3.2. Leczenie towarzyszqce w celu unikania
nieadekwatnych interwencji wszczepionego
kardiowertera-defibrylatora

Poza optymalizacjg programowania urzadzenia, farma-
koterapia i/lub postepowanie inwazyjne moze zapobie-
gac¢ wystepowaniu nieadekwatnej terapii ICD. Nalezy
zwieksza¢ dawki beta-adrenolitykéw (karwedilol lepszy
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niz metoprolol w badaniu MADIT-CRT) do maksymal-
nych, tolerowanych dawek u pacjentéw z niewydolnoscia
serca w celu zmniejszenia ryzyka nieadekwatnej terapii
[400]. U pacjentéw z nieadekwatnymi interwencjami
z powodu nawracajacego SVT, nalezy zastosowac abla-
cje cewnikowg jako pierwsza metode leczenia, biorac
pod uwage jej wysoka skutecznos$¢ i niskg czestos¢
wystepowania powiktar [302, 401-403]. W przypadku
nieadekwatnych terapii zwigzanych z AF, nieodpowiada-
jacego na zoptymalizowana, farmakologiczng kontrole
czestotliwosci rytmu serca zaleca sie indywidualizacje
strategii leczenia (kontrola czestotliwosci vs. kontrola
rytmu) w zaleznosci od charakterystyki pacjenta [348].
W badaniu EAST-AFNET 4 zastosowanie strategii kontroli
rytmu serca u pacjentéw we wczesnym okresie AF, wia-
zato sie z poprawa wynikéw leczenia [404]. U pacjentéw
z CRT zfunkcja defibrylacji, zastosowanie ablacji wezta AV
wigzato sie ze zmniejszeniem czestosci nieadekwatnych
terapii wysokoenergetycznych i nizsza czestoscia hospi-
talizacji w poréwnaniu z farmakoterapia [405] (rozdz.
41.14 ESC CardioMed) [406].

Tabela zalecen 17 — Zalecenia dotyczace leczenia wspdtistnieja-
cego w celu unikania nieadekwatnych interwencji wszczepionego
kardiowertera-defibrylatora

Zalecenia Klasa® | Poziom®

U pacjentéw z ICD i nawracajgcymi SVT

skutkujgcymi nieadekwatnymi terapiami ICD | C
zaleca sie ablacje cewnikowg [401, 402]

U pacjentéw z nieadekwatnymi terapiami

ICD zwigzanymi z AF, mimo optymalizacji
programowania ICD, zaleca sie farmakotera-
pie lub ablacje cewnikowa [401, 405, 407]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skréty: AF, migotanie przedsionkéw; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator;
SVT, czestoskurcz nadkomorowy

6.2.3.3. Wptyw psychospoteczny zwiqzany z terapiq przy
uzyciu wszczepialnego kardiowertera-defibrylatora
Prawie 20% pacjentéw z ICD cierpiz powodu leku i depresji,
ktére wigza sie ze zwiekszong Smiertelnoscia [408-411].
U pacjentéw z ICD, stres psychiczny powstaje gtéwnie
w wyniku obaw dotyczacych potencjalnych terapii wyso-
koenergetycznych ICD, a jest mniej zwigzany z doswiad-
czeniem wytadowania ICD [412, 413]. Dlatego tez zaleca
sie ocene obaw zwigzanych z ICD u wszystkich pacjentow
z ICD zanim wystapi wytadowanie wysokoenergetyczne
ICD. Systematyczna, przesiewowa ocena u pacjentéow
z ICD w kierunku stresu psychicznego jest mozliwa do
przeprowadzenia przy uzyciu specyficznych kwestiona-
riuszy [413-416].

Istotny odsetek pacjentéw z ICD z klinicznymi obja-
wami leku i depresji jest nieleczony [417]. Komunikacja
z wszystkimi osobami po implantacji ICD jest konieczna
do wyjasnienia nieporozumien dotyczacych funkcjono-
wania urzadzenia, do omawiania obaw dotyczacych kwe-
stii seksualnych, ograniczen w prowadzeniu pojazdéw

i do zalecenia planu dziatania w przypadku wystapienia
terapii wysokoenergetycznej [418, 419]. W celu zapew-
nienia szczegdlnych interwencji moze by¢ konieczne
odestanie pacjenta do profesjonalistéw zajmujacych sie
zdrowiem psychicznym [418, 420]. Interwencja w postaci
terapii poznawczo-behawioralnej w celu ztagodzenia
leku moze by¢ réwniez zapewniana przez wyszkolone
pielegniarki kardiologiczne [421]. Interwencje z wyko-
rzystaniem internetu moga réwniez okazac sie przydat-
ne w poprawieniu samopoczucia psychospotecznego
u pacjentéw z ICD z podwyzszonym poziomem stresu
psychospotecznego [422].

Tabela zalecen 18 — Zalecenia dotyczace postepowania psycho-
spotecznego po implantacji kardiowertera-defibrylatora

Zalecenia Klasa® |Poziom"

U pacjentéw z ICD zaleca sie stanu psycho-

logicznego i prowadzenie terapii zaburzen | C
lekowych [421-423]

Zaleca sie komunikacje miedzy pacjentem

a lekarzem/pracownikiem ochrony zdrowia
w celu podjecia tematyki obaw zwigzanych
z ICD i omowienia kwestii dotyczacych jako-
$ci zycia przed wszczepieniem ICD i podczas
postepu choroby [412, 424]

*Klasa zalecen; PPoziom wiarygodnosci danych
Skroty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator

6.2.3.4. Pacjenci z urzqdzeniami do mechanicznego
wspomagania lewej komory

Komorowe zaburzenia rytmu serca s3 czeste u pacjentéw
zurzadzeniem do mechanicznego wspomagania lewej ko-
mory (LVAD, left ventricular assist device) [425-428]. Arytmie
te sg zwykle dobrze tolerowane, gdyz LVAD zapewnia od-
powiedni rzut serca i zapobiega wystapieniu gwattownego
pogorszenia funkgji krazenia [429]. Utrwalone, nieleczone
VA moga jednak prowadzi¢ do zapasci krazeniowej nawet
w przypadku stosowania LVAD, zwtaszcza we wczesnym
okresie po implantacji urzadzenia i u pacjentéw z wyz-
szym oporem naczyniowym w krazeniu ptucnym [430].
Komorowe zaburzenia rytmu serca w okresie przed i po
wszczepieniu LVAD wiagza sie z podwyzszonym ryzykiem
$miertelnosci sercowo-naczyniowe;j i z jakiejkolwiek przy-
czyny, podczas gdy ICD moze istotnie zredukowac¢ czestos¢
utrwalonych VA [425, 426, 431-434]. Dane te uzasadniajg
wszczepienie ICD w ramach prewencji wtérnej u pacjentéw
z LVAD z objawowymi VA.

Badania obserwacyjne u pacjentéw z LVAD wcze-
$niejszej generacji z pompga pulsacyjng wskazywaty na
dtuzsze przezycie przy zastosowaniu ICD [435-437] (rozdz.
37.32 ESC CardioMed) [438].

Na podstawie ostatnich rejestrow uwzgledniajacych
pacjentéw z LVAD o przeptywie ciggtym zakwestionowano
zmniejszenie $miertelnosci przy uzyciu ICD, ale dostepne
dane na ten temat sg niespodjne [425, 426, 428, 439, 440].
Analiza rejestru INTERMACS, obejmujaca najwiekszg ko-
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horte pacjentéw z LVAD o przeptywie ciagtym, wykazata,
ze obecnos¢ ICD nie wigzata sie z wydtuzeniem przezycia
[428]. Brak udokumentowanej korzysci w postaci poprawy
przezycia u pacjentéw z LVAD o przeptywie ciagglym w po-
taczeniu z prawdopodobieristwem dobrej tolerancji VA
oraz ryzyko zwigzane z implantacja ICD u tych pacjentéw
(ryzyko infekgji, interakgji urzadzen) przemawia za stoso-
waniem indywidualizowanego podejscia.

Tabela zalecen 19 — Zalecenia dotyczace wszczepienia kardiower-
tera-defibrylatora u pacjentéw z urzadzeniem do mechanicznego
wspomagania lewej komory

Zalecenia Klasa? Poziom"

U pacjentéw z wszczepionym LVAD
z objawowymi, utrwalonymi VA, nalezy lla B
rozwazy¢ implantacje ICD [425, 431]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LVAD, urzadzenie do mecha-
nicznego wspomagania lewej komory; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca

6.2.3.5. Powiktania zwiqzane z zastosowaniem
kardiologicznych urzqdzen wszczepialnych
Zapobieganie wystapieniu powiktan zwiazanych z ICD
jest wazne w celu zmniejszenie zwigzanej z nimi choro-
bowosci, Smiertelnosci i obcigzen finansowych. Podczas
wszczepienia urzadzenia nalezy zastosowac profilaktyczna
antybiotykoterapie, okotoproceduralne przygotowanie
pacjenta i wtasciwg technike chirurgiczng w celu zapo-
biegania infekcjom urzadzenia i tworzeniu krwiaka w ob-
rebie lozy [441-443]. Preferuje sie dostep dozylny od zyty
odpromieniowej lub pachowej zamiast podobojczykowe;j
w celu zmniejszenia ryzyka wystapienia odmy optucno-
wej i uszkodzenia elektrody [444-446]. Wtasciwy wybor
systemu ICD ma wazne znaczenie. Zaleca sie wszczepienie
jednojamowego ICD u pacjentéw w ramach prewencgji
pierwotnej bez wskazan do stymulacji przedsionkowej
lub sekwencyjnej AV. Pozwala to na zmniejszenie czestosci
powiktan okotozabiegowych i wymiany generatora w po-
réwnaniu z ICD dwujamowym. Strategia ta nie wiaze sie ze
zwiekszeniem ryzyka nieadekwatnych terapii wysokoener-
getycznych, jesliwdrozone jest optymalne programowanie
urzadzenia [447-450]. Preferuje sie rutynowe stosowanie
elektrod defibrylujacych typu single-coil zuwagi na zmniej-
szone ryzyko powiktan podczas ich usuwania i w zwigzku
z brakiem réznic zwigzanych ze skutecznoscia terapii wy-
sokoenergetycznej[451,452]. Mozna rozwazy¢ stosowanie
elektrod typu dual-coil w sytuacjach klinicznych, gdzie
spodziewany jest wyzszy prog defibrylacji, na przykfad
w HCM, przy wszczepieniu urzadzenia po prawej stronie
[453, 454].

Tabela zalecen 20 — Zalecenia dotyczace prewencji powiktan
zwigzanych z zastosowaniem wszczepialnego kardiowertera-
-defibrylatora

Zalecenia Klasa® |Poziom®

Z powodu nizszego ryzyka wystapienia
powiktan zwigzanych z urzadzeniem zaleca
sie wszczepienie jedno- zamiast dwujamo-
wego ICD w ramach prewencji pierwotnej
u pacjentéw bez aktualnych lub spodzie-
wanych wskazan do stymulacji przedsion-
kowej lub sekwencyjnej AV [447, 448, 450]
Nalezy rozwazy¢ zastosowanie elektrod

defibrylujacych typu single-coil zamiast

dual-coil z uwagi na nizsza czestos¢ powi- lla C
ktan podczas przezzylnego usuwania tych

pierwszych [451]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych.
Skréty: AV, przedsionkowo-komorowy; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator

6.2.3.6. Kwestie zwiqzane z terapiq pacjentow bedqcych
u kresu zycia

Pacjenci z aktywnym ICD doswiadczajg znaczacej liczby
wytadowan wysokoenergetycznych w ostatniej fazie zycia
[455]. U terminalnie chorego pacjenta bedacego u kresu
zycia, pracownicy ochrony zdrowia moga wspomoc decy-
zje pacjenta i jego rodziny poprzez wyjasnienie w sposéb
delikatny i zrozumiaty korzysci i wyzwan zwigzanych
zkontynuacja terapii ICD [456]. Pacjenci powinni by¢ infor-
mowani o mozliwosci dezaktywacji ICD. Ogdlnie, w celu
unikniecia pogorszenia jakosci zycia nie zaleca sie dezakty-
wadji terapii bradykardii, a dodatkowo w niektérych krajach
dezaktywacja pacjentéw zaleznych od stymulatora serca
moze by¢ prawnie zabroniona [457]. Nalezy oméwic kwe-
stie dezaktywacji urzadzenia przed jego wszczepieniem
i wmomencie, gdy dojdzie do istotnego pogorszenia stanu
zdrowia pacjenta. Pomimo rosnacego trendu w zakresie
omawiania i wykonywania dezaktywacji urzagdzenia po
przeprowadzeniu starannej oceny, obecny odsetek dez-
aktywacji jest nadal niski i konieczna jest poprawa opieki
nad pacjentami [458, 459].

Tabela zalecen 21 — Zalecenia dotyczace kwestii zwigzanych z te-
rapia pacjentéw z wszczepionym kardiowerterem-defibrylatorem
bedacych u kresu zycia

Zalecenia Klasa® |Poziom®

Przed wszczepieniem ICD i w przypadku
istotnego pogorszenia stanu zdrowia
zaleca sie dyskusje z pacjentem i jego ro-
dzing na temat dezaktywacji ICD i wspdlne
z pacjentem podejmowanie decyzji w tej
kwestii [458]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skroty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator
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6.2.4. Leczenie interwencyjne
6.2.4.1. Ablacja cewnikowa

6.2.4.1.1. Pacjenci ze strukturalng chorobq serca

U pacjentéw z SHD, SMVT powstaja gtéwnie w zwigz-
ku z blizng i w mechanizmie nawrotnego pobudzenia
[460-465].

Ze wzgledu na wyzsze ryzyko SCD, zwykle zaleca sie
wszczepienie ICD u pacjentéw z utrwalonymi VA zwigza-
nymi z SHD [466-468]. Kardiowerter-defibrylator nie zapo-
biega jednak wystepowaniu VA i wielu z tych pacjentéw
doswiadczy objawowych nawrotéw VT/VF skutkujacych
omdleniem lub wytadowaniem wysokoenergetycznym
ICD oraz moze wymagac dodatkowego leczenia [330, 383,
419, 469-4711.

U pacjentéw z SHD, wybor leczenia antyarytmicznego
jest gtéwnie ograniczony do beta-adrenolitykéw, sotalolu
i amiodaronu w celu wspomagania kontroli nawrotéw
VT/VF, a leczenie to jest czesto ograniczane przez wyste-
pujace dziatania niepozadane [318, 472].

Ze wzgledu na postep, jaki dokonat sie w ostatnich
trzech dekadach, ablacja cewnikowa stata sie coraz waz-
niejsza metoda postepowania w VT zwigzanym z blizna
[473]. Od wczesnych lat 90. ablacja cewnikowa z powodu
BBR-VT jest bardzo skuteczna [474-477] i jest uwazana za
metode | linii leczenia [466, 467] (ryc. 5). Nastepnie wy-
kazano, ze ablacja cewnikowa jest skuteczna w kontroli
ustawicznego VT lub burzy elektrycznej [330, 331] oraz
w zmniejszeniu fadunku VT. W wielu badaniach obserwa-
cyjnych wykazano korzystny wptyw ablacji VT na wyniki
leczenia w zakresie nawrotéw VT [478-483]. U pacjentow
z CAD, w trzech badaniach z randomizacjg zaobserwo-
wano, ze ablacja cewnikowa w poréwnaniu z konwen-
cjonalnym leczeniem zmniejsza prawdopodobienstwo
wystapienia wytadowan wysokoenergetycznych ICD oraz
zapobiega nawrotom epizoddéw VT.

Krytyczna czes¢ petli krazacego pobudzenia w VT,
znana jako ,chroniona ciesn VT, jest gtdwnym celem
ablacji [460, 486], jednak uwidocznienie jej u pacjenta ze
Zle tolerowanym VT stanowi duze wyzwanie [487, 488].
Biorac pod uwage wysokie prawdopodobienstwo wyste-
powania licznych petli pobudzen nawrotnych w obrebie
blizny oraz trudnosci z identyfikacja krytycznych ciesni,
strategia ablacji ulegta stopniowej ewolucji w ostatnich
latach w kierunku bardziej rozlegtej ablacji podtoza arytmii
[489-492]. Nalezy zwréci¢ szczeg6lng uwage na przypadki
PVT/VF zapoczatkowanego przez PVC o podobne morfo-
logii, gdzie PVC bedace czynnikiem wyzwalajgcym (czesto
zwigzane z siecig wtdkien Purkinjego) powinny by¢ celem
ablacji [221, 332, 333, 493].

Elektrofizjologiczna charakterystyka petli VT zalezy od
wyjsciowej SHD. Dlatego tez, pozawatowe VT sa gtéwnie
zwigzane z podwsierdziowg petlag pobudzen VT (podlega-
jaca ablacji podwsierdziowej). Lokalizacja petli pobudzen
nawrotnych VT wykazuje natomiast wieksza zmiennos¢

u pacjentéw z kardiomiopatiamii [494-496]. W takim
przypadku zajecie obszaréw $rédsciennego i/lub nasier-
dziowego jest czestsze. Przyczynia sie to istotnie do réznic
w wynikach leczenia przy uzyciu ablacji VT w zaleznosci
od wyjsciowej choroby serca, z lepszymi wynikami uzy-
skiwanymi u pacjentéw z CAD, w poréwnaniu z etiologig
SHD pozaniedokrwienng [479-499].

Skuteczna ablacja wymaga wytworzenia trwatych
zmian w obrebie tkanki odpowiedzialnej za arytmie.
W niektérych przypadkach, takich jak srédscienne VT,
wystepuja trudnosci w uzyskaniu tego celu przy uzyciu
obecnie dostepnych cewnikéw, bez wzgledu na dostep
(endokardialny, epikardialny) [500]. W celu poprawy
wytworzenia zmiany w obrebie migsnia sercowego pod-
dawane sg ocenie nowe techniki cewnikowe (np. ablacja
bipolarna, przezwiericowa ablacja alkoholowa) [501-506],
jak réwniez ablacja przy uzyciu radioterapii [507, 508] lub
ablacja chirurgiczna [509], ktére sg obecnie ratunkowymi
metodami leczenia.

W przypadku planowania zabiegu ablacji VT, istotne
jest zgromadzenie wszystkich dostepnych informacji na
temat podtoza arytmii, zwlaszcza do identyfikacji blizn
(przy zastosowaniu CMR lub CT) [510-514] i do ustalenia
miejsca wyjscia VA zudokumentowaniem w 12-odprowa-
dzeniowym EKG klinicznego VT lub PVC, ktére powoduja
wystapienie PVT/VF.

Przecietna, dtugotrwata skuteczno$¢ ablacji VT waha
sie od 30% do 70% w zaleznosci od wyjsciowej SHD [481,
515-518]. Moga wystepowac powikfania okotoprocedu-
ralne, zwtaszcza udar mézgu, tamponada serca lub smier¢
[519-522].

6.2.4.1.2. Pacjenci bez oczywistej strukturalnej choroby
serca

Pojecie ,idiopatycznego VT” dotyczy VT, ktéry nie jest
zwigzany z SHD lub genetycznie uwarunkowanym zespo-
tem arytmicznym. Wiekszos¢ idiopatycznych VT powstaje
w mechanizmie aktywnosci wyzwalanej, lecz mechanizm
pobudzen krazacych (obejmujacy sie¢ wtdkien Purkin-
jego w obrebie LV) ttumaczy wrazliwe na werapamil VT
peczkowe [523]. Trzy wazne i kluczowe cechy odrézniaja
idiopatyczne VT od VT zwigzanych z SHD. Po pierwsze,
idiopatyczne VT w wiekszosci pochodzg z pojedynczego
ogniska i swoistego regionu serca (mianowicie z drogi
odptywu prawej lub lewej komory [524, 525], z okolicy
pierscienia zastawki [526-528], z miesnia brodawkowatego
[529] lub z sieci widkien Purkinjego [523]). Po drugie, w idio-
patycznym VT nie wystepuje zadna wykrywalna blizna
[530]. Wreszcie, idiopatyczne VT wigzg sie zdobrym roko-
waniem, tak ze generalnie nie zaleca sie w tym przypadku
implantacji ICD [466].

Miejsce najwczesniejszej aktywacji podczas VT jest
celem ablacyjnym w przypadkach lokalizacji ogniskowej,
podczas gdy nieprawidtowa tkanka obejmujgca witdkna
Purkinjego (z aktywnoscia rozkurczowa podczas VT)
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jest celem ablacyjnym w przypadku VT peczkowego
z LV [531, 532].

Ablacja cewnikowa prowadzi do wyleczenia w przy-
padku wiekszosci pacjentéw z idiopatycznym VT, a powi-
ktania okotoproceduralne sg rzadkie [533-5371.

6.2.4.2. Modulacja uktadu autonomicznego

Od dawna uznawano znaczenie autonomicznego uktadu
nerwowego w promowaniu zaburzen rytmu serca, co
doprowadzito do powstania koncepcji trojkata Coumela
[538].

Wykazano, ze aktywacja wspétczulna odgrywa kluczo-
wa role w wywotywaniu VA w niektérych chorobach, takich
jak wrodzone LQTS i CPVT [539, 540]. Zaobserwowano,
ze lewostronne, wspoétczulne odnerwienie serca wigzato
sie ze zmniejszeniem czestosci wystepowania omdlen
arytmicznych we wrodzonym LQTS [541, 542]. W kilku
matych badaniach obserwacyjnych wykazano skutecznos¢
wspotczulnej blokady serca uzyskanej przy uzyciu réznych
dostepow (znieczulenie nadtwardéwkowe, przezskérna
blokada zwoju gwiazdzistego lub chirurgiczna resekcja
zZwoju gwiazdzistego) w zmniejszeniu nasilenia arytmii
w przypadku opornych VT/VF [326, 328, 340]. Konieczne s
dalsze badania oceniajace, ktérzy pacjenci moga odnies¢
korzysci z modulacji uktadu autonomicznego w celu uzy-
skania lepszej kontroli VT/VF.

7. OCENA DIAGNOSTYCZNA,
POSTEPOWANIE | STRATYFIKACJA
RYZYKA W ODNIESIENIU DO PREZENTACJI
KLINICZNEJ | ROZPOZNANE)J
(PRAWDOPODOBNEJ) CHOROBY

7.1. Okreslone choroby strukturalne serca

7.1.1. Choroba wiefncowa

7.1.1.1. Ostre zespoty wiericowe i skurcz tetnicy
wiericowej

7.1.1.1.1. Ostre zespoly wiericowe

Nagta $mier¢ sercowa jest gtéwnag przyczyna Smiertelnosci
w ACS, najczesciej spowodowang przez utrwalone VA,
a zwiaszcza VF. W wiekszosci badan doniesienia doty-
czyty pacjentéw ze STEMI. Wéréd pacjentéow ze STEM,
u 4%-12% wystepowaty VA w ciggu pierwszych 48 godzin
od pojawienia sie objawow [69, 543, 544]. Komorowe zabu-
rzenia rytmu serca w okresie przed uzyskaniem reperfuz;ji
s czestsze nizarytmie wywotane przez reperfuzje lub po
reperfuzji w STEMI [545]. Niestabilnos¢ hemodynamicz-
na, wstrzas kardiogenny, LVEF <40% i suma odchylen
w obrebie odcinka ST we wszystkich odprowadzeniach
sg niezaleznymi czynnikami ryzyka VA zaréwno w STEMI,
jak i NSTEMI [69, 546]. Ponadto, zmiany o typie wczesnej
repolaryzacji wigza sie z podwyzszonym ryzykiem VA
i SCD w ACS [547].

Zapobieganie komorowym zaburzeniom rytmu serca

w zawale miesnia sercowego z uniesieniem odcinka ST
Pilne uzyskanie reperfuzji jest najwazniejszym sposobem
leczenia [292, 548], ze wzgledu nafakt, Zze ostre niedokrwie-
nie wyzwala zaburzenia rytmu serca. Terapia beta-ad-
renolitykami jest réwniez zalecana w celu zapobiegania
wystapieniu VA [3, 549]. W niedawno opublikowanym
badaniu zrandomizacjg obejmujacym pacjentéw ze STEMI,
wczesne zastosowanie metoprololu w postaci dozylnej
przed przezskdérng interwencjg wiericowag powodowato
zmniejszenie czestosci wystepowania zaburzen rytmu ser-
ca w ostrej fazie i nie wigzato sie ze zwiekszeniem czestosci
zdarzen niepozadanych [550]. Nie udowodniono korzysci
z zastosowania profilaktycznego leczenia z uzyciem AAD
i terapia ta moze by¢ nawet szkodliwa [322]. Zdecydowanie
zaleca sie wyréwnanie zaburzen elektrolitowych [289].

Postepowanie w utrwalonym czestoskurczu
komorowym i migotaniu komér w przebiegu ostrego
zespotu wiericowego

Kardiowersja elektryczna lub defibrylacja sg interwencjami
zwyboru w celu nagtego przerwania VA u pacjentéw z ACS
(ryc. 14) [205, 339]. Nawracajace, utrwalone VT, zwlaszcza
wieloksztattne, lub nawracajace VF moga wskazywac na
niecatkowita reperfuzje lub nawrét ostrego niedokrwienia.
W takim przypadku, wskazane jest wykonanie natychmia-
stowej koronarografii [3]. W przypadku nawracajacych PVT
degenerujacych do VF, zaleca sie stosowanie beta-adre-
nolitykéw [551, 552]. Ponadto, gteboka sedacja moze by¢
przydatna w zmniejszeniu epizodéw VT lub VF [553]. Nalezy
rozwazy¢ podanie amiodaronu w postaci dozylnej w celu
ostrego przerwania hemodynamicznie istotnych VA, cho-
Ciazistnieje niewystarczajaca liczba badan kontrolowanych
oceniajgcych stosowanie amiodaronu podczas STEMI[554],
adowody dla takiego postepowania sg uzyskane gtéwnie
na podstawie badan w OHCA [555]. Jedli leczenie przy
uzyciu beta-adrenolitykéw i amiodaronu jest nieskuteczne,
mozna rozwazy¢ podanie lidokainy [322]. Nie zaleca sie
stosowania innych AAD w ACS [549, 556]. U hemodyna-
micznie niestabilnych pacjentéw z opornymi VA, mozna
rozwazy¢ mechaniczne wspomaganie krazenia [336, 557].
W przypadku VA w kontekscie wzglednej bradykardii lub
VA zwiazanych z pauzg, stymulacja serca moze by¢ sku-
teczna w zapobieganiu nawrotowi arytmii.

Znaczenie prognostyczne wczesnych, komorowych
zaburzen rytmu serca

Wczesne VA zdefiniowano jako VT/VF wystepujace w ciggu
48 godzin w STEMI. W czasach rewaskularyzacji z wykorzy-
staniem wspotczesnych przezskérnych interwencji wien-
cowych (PCl, percutaneous coronary intervention), prawie
wszystkie VA wystepuja w ciagu pierwszych 24 godzin [558].
Wykazano, ze wczesne VA wiagzg sie z nawet 6-krotnym
zwiekszeniem $miertelnosci wewnatrzszpitalnej, podczas
gdy rokowanie dtugoterminowe nie wydaje sie by¢ istot-
nie zmienione [543, 559, 560]. W prospektywnym badaniu
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Beta-adrenolityk i.v. przed PCI,
jesli nie jest przeciwwskazany*® (klasa Ila)
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Dalsza rewaskularyzacja,
jesli to konieczne? (klasa I)

Uzupetnienie K+, Mg?* @
(klasa 1)

Beta-adrenolityk i.v.°
(klasa I)

Sedacja (dla komfortu)®
(klasa I)

!
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y Amiodaron i.v. )
€ (klasa lla)
Lidokaina i.v.
(klasa IIb)

Gleboka sedacja/intubacja®
(klasa Ib)

!
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Ablacja cewnikowa®
(klasa lla)

Stymulacja typu overdrive?
(klasa lla)

Modulacja uktadu autonomicznego®
(klasa IIb)

Mechaniczne wspomaganie krazenia®
(klasa lib)

Rycina 14. Algorytm dotyczacy prewencji i postepowania w komorowych zaburzeniach rytmu serca w zawale migénia sercowego z uniesie-
niem odcinka ST

aWytyczne ESC z 2017 roku dotyczace postepowania u pacjentow w ostrym zawale serca z uniesieniem odcinka ST [3]; ®Nalezy unikac
stosowania beta-adrenolitykéw dozylnie u pacjentédw z niedoci$nieniem, ostra niewydolnoscia serca, blokiem AV lub ciezka bradykardia;
Schemat postepowania w burzy elektrycznej; “Jesli PVC o podobnej morfologii wyzwala nawracajace, wieloksztattne VA

Skroty: CAG, koronarografia; PCl, przezskérna interwencja wiericowa; STEMI, zawat serca z uniesieniem odcinka ST; VA, komorowe zaburzenia
rytmu serca
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kohortowym, pacjenci zVF podczas ostrej fazy STEMI mieli
w obserwacji 5-letniej niska i bardzo podobna czestos¢
wystepowania péznych SCD w poréwnaniu z pacjentami
wyjsciowo bez VF [560]. Co wazne, wczesny monomorficzny
VT wiazat sie z istotnie wyzsza czestoscig adekwatnych
interwencji ICD w poréwnaniu z wczesnymi VF i byt nieza-
leznym czynnikiem ryzyka $mierci w obserwacji odlegtej
[561]. Dlatego tez, znaczenie prognostyczne VT i VF wy-
stepujacych w ostrej fazie Ml moze by¢ rézne. Wptyw VA
wystepujacych w okresie pédZznym po uzyskaniu reperfuzji
(>48 godz.) na wystepowanie péznych SCD jest niejasny.

Niedawno, Podolecki i wsp. [559] wykazali, ze VA
wystepujace w pdznym okresie po reperfuzji (>48 godz.)
miaty wartos$¢ predykcyjna w przypadku Smiertelnosci
zjakiejkolwiek przyczyny w obserwacji odlegtej po STEMI,
podczas gdy wczesne, reperfuzyjne VA nie miaty wptywu
na wyniki leczenia w obserwacji 5-letniej. Konieczne sa
dalsze badania w celu ustalenia wptywu VA wystepuja-
cych >48 godz. po STEMI na pdzne SCD u wspdtczesnie
leczonych pacjentéw poddawanych PCl w ostrej fazie
zawatu serca.

7.1.1.1.2. Skurcz tetnicy wiericowej

Skurcz tetnicy wiencowej moze mie¢ istotne znaczenie
w patogenezie VA. Rokowanie dtugoterminowe u pacjen-
téw z dfawica naczynioskurczowa, ktérzy przezyja CA jest
gorsze niz u pacjentéw z dtawica naczynioskurczowg bez
CA [562, 563]. W niedawno opublikowanym wieloosrod-
kowym badaniu europejskim [564] zaobserwowano, ze
pacjenci z zagrazajacymi zyciu VA wtérnymi do skurczu
tetnicy wiencowej mieli wyzsze ryzyko nawrotéw arytmii,
zwlaszcza jesli zastosowano niewystarczajgcg farmako-
terapie. Podczas gdy antagonisci kanatéw wapniowych
(CCB, blocker calcium channel) maja zdolnos¢ hamowania
kolejnych epizodéw, leki beta-adrenolityczne moga wywo-
tywac VA. Z uwagi nafakt, ze interwencja medycznailiczne
leki wazodylatacyjne moga nie mie¢ wystarczajacego
dziatania protekcyjnego, nalezy rozwazy¢ wszczepienie
ICD u 0s6b po SCA z dtawica naczynioskurczowa.

Tabela zalecen 22 — Zalecenia dotyczace leczenia komorowych
zaburzen rytmu serca w ostrym zespole wieicowym zwiagzanych
ze skurczem tetnicy wiencowej

Zalecenia m Poziom®

Leczenie VM w ACS

U pacjentéw z nawracajagcym PVT/VF

podczas STEMI wskazane jest stosowa-

nie beta-adrenolityku dozylnie, chyba ze 2
jest on przeciwwskazany [551, 552]

U pacjentéw z nawracajgcym PVT/VF

podczas fazy ostrej ACS nalezy rozwazy¢ lia c

amiodaron w postaci dozylnej [552,
554, 555]

Mozna rozwazy¢ stosowanie lidokainy
w postaci dozylnej w ostrej fazie ACS

w terapii nawracajacego PVT/VF nieod-
powiadajgcego na leki beta-adrenoli-
tyczne lub amiodaron lub jesli amioda-
ron jest przeciwwskazany [554]

Nie zaleca sie profilaktycznego stosowa-

nia AAD (innych niz beta-adrenolityki)
w ACS [322]

Skurcz tetnicy wiencowej

U pacjentéw po SCA ze skurczem
tetnicy wiencowej nalezy rozwazy¢ lla C
implantacje ICD

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; ACS, ostry zespot wiericowy; ICD, wszczepialny
kardiowerter-defibrylator; PVT, wieloksztattny czestoskurcz komorowy; SCA, nagte
zatrzymanie krazenia; STEMI, zawat serca z uniesieniem odcinka ST; VA, komorowe
zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komér

7.1.1.2. Wczesna faza po zawale miesnia sercowego
Pierwsze tygodnie po przebyciu STEMI wiaza sie z najwyz-
szym ryzykiem zaréwno $mierci z jakiejkolwiek przyczyny,
jak i SCD, zwtaszcza u pacjentéw z obnizong LVEF [565,
566]. Z tego powodu, zaleca sie wczesng ocene LVEF, to jest
przed wypisem ze szpitala [567, 568]. W dwdch badaniach
z randomizacja (DINAMIT i IRIS) [569, 570] wykazano, ze
wczesne, rutynowe, profilaktyczne wszczepienie ICD w cig-
gu pierwszych 40 dni po Ml nie powodowato obnizenia
Smiertelnosci u pacjentéw po Ml zobnizong LVEF i dlatego
nie jest zalecane. Nie wykazano, zeby wczesna ocena przy
uzyciu kolejnych, nieinwazyjnych testéw, poza pomiarem
LVEF, byta przydatna do stratyfikacji ryzyka w odniesieniu
do SCD [571]. Ograniczone dowody wskazuja, ze inwazyjna
stratyfikacja ryzyka przy uzyciu PES we wczesnym okresie
po MI moze by¢ przydatna w identyfikacji pacjentéw wy-
sokiego ryzyka z obnizong LVEF [572]. Nie potwierdzono
jednak uzytecznosci tego podejscia w badaniach zrando-
mizacja. W badaniu PROTECT-ICD (NCT03588286) ocenia
sie obecnie kwestie czy PES moze utatwia¢ decyzje o im-
plantacji ICD u pacjentéw z obnizong LVEF we wczesnym
okresie po STEMI.

Odwrécony remodeling po Ml wiaze sie zistotnie nizszg
czestoscia $mierci, SCA i innych niepozadanych zdarzen
klinicznych [573, 574]. Dlatego tez ocena wskazan do
profilaktycznego wszczepienia ICD, zwykle wykonywana
przy uzyciu powtarzanych badan echokardiograficznych,
powinna mie¢ miejsce w fazie po okresie przebudowy
miesnia sercowego, tj. po uptywie pierwszych 6 tygodni po
zawale serca, gdy LVEF oceniana przed wypisem ze szpitala
wynosita <40%. Ponowna ocena LVEF przed uptywem 6 ty-
godni od przebytego Ml moze nie pozwala¢ na odréznienie
ogtuszenia mieénia sercowego od remodelingu.

We wczesnej fazie po MI, burza elektrycznai/lub nawra-
cajace epizody PVT lub VF sg natychmiastowym stanem za-
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grozenia zycia. W tym przypadku istotne jest wykluczenie
niedokrwienia jako czynnika wyzwalajacego zaburzenia
rytmu serca. Jeslileczenie zachowawcze jest niewystarcza-
jace do zahamowania epizodéw arytmii, ablacja cewnikowa
jest potencjalnie skuteczna zwtaszcza w przypadku, gdy
epizody s ogniskowo wywotywane przez PVC o podobnej
morfologii [332, 575]. Istnieja dane literaturowe wskazujace,
ze w sytuacji, gdy PVT powtarza sie pomimo stosowania
beta-adrenolityku i amiodaronu — chinidyna moze by¢
przydatna w opanowaniu arytmii [323].

Tabela zalecen 23 — Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka
i leczenia komorowych zaburzen rytmu serca we wczesnym okresie
po zawale serca

Zalecenia m Poziom"

Stratyfikacja ryzyka

Zaleca sie wczesng (przed wypisem ze
szpitala) ocene LVEF u wszystkich pacjen-
tow z ostrym MI [567, 568]

U pacjentéw z LVEF <40% przed wypisem

ze szpitala zaleca sie ponowng ocene
LVEF po 6-12 tygodniach po MI w celu
okreslenia potencjalnej potrzeby implan-
tacji ICD w ramach prewencji pierwotnej
SCD [568, 573, 574]

Leczenie VA

Nalezy rozwazy¢ ablacje cewnikowa

u pacjentdw z nawracajacymi epizoda-

mi PVT/VF wywotywanymi przez PVC

o podobnej morfologii, nieodpowiadajace
na farmakoterapie lub rewaskularyzacje
wiencowa w podostrej fazie Ml [332]

lla C

*Klasa zalecen; ®PPoziom wiarygodnosci danych

Skroty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej
komory; MI, zawat serca; PVC, przedwczesne pobudzenie komorowe;

PVT, wieloksztattny czestoskurcz komorowy; VA, komorowe zaburzenia rytmu
serca; VF, migotanie komér

7.1.1.3. Przewlekta choroba wiericowa

7.1.1.3.1. Prewencja pierwotna nagfej Smierci sercowej

u pacjentéw z obnizongq frakcjg wyrzutowq lewej komory
Po 40 dniach od STEMI, okoto 5% pacjentéw bedzie
miato LVEF <35% [576]. Pacjenci ci maja wysokie ryzyko
wystapienia SCD. Dlatego tez, u pacjentéw z LVEF <35%
i objawami niewydolnosci serca w klasie NYHA 11 i llI,
zaleca sie wszczepienie ICD w prewencji pierwotnej
[356]. Nalezy réwniez rozwazy¢ wszczepienie ICD u bez-
objawowych pacjentéw z frakcjg wyrzutowa (EF, ejection
fraction) <30% [354]. W tej populacji, w 4 RCT wykazano
obnizenie Smiertelnosci przy zastosowaniu ICD [353-356].
U pacjentéw z CAD, z obnizong LVEF (<40%) i bezob-
jawowymi NSVT, wykazanie indukowalnosci zaburzen
rytmu serca w PES pozwala na identyfikacje pacjentéw,
ktorzy odniosa korzy$¢ z implantacji ICD, niezaleznie od
klasyfikacji NYHA [355].

Od czasu publikacji ww. badan, strategie wczesnej re-
waskularyzacjii nowoczesne leczenie niewydolnosci serca
pozwolity na redukcje catkowitego ryzyka SCD w populacji
pacjentéw z niewydolnoscia serca [577]. Pomimo, ze cat-
kowita Smiertelnos$¢ ulegta obnizeniu, wzgledna redukcja
przy zastosowaniu ICD utrzymuje sie na poziomie 27%, co
zostato potwierdzone w dwéch niedawno opublikowa-
nych, duzych, prospektywnych badaniach rejestrowych
obejmujacych 2327 pacjentéw europejskich wtgczonych
w latach 2014-2018 (EU-CERT-ICD)357 i 2610 pacjentéw ze
Szwecji wtgczonych pomiedzy 2000 a 2016 rokiem (rejestr
SwedeHF) [358].

Tabela zalecen 24 — Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka,
prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen
rytmu serca w przewlektej chorobie wiercowej

Zalecenia m Poziom"

Stratyfikacja ryzyka i prewencja pierwotna SCD
U pacjentéw z omdleniem i po przebytym
STEMI wskazany jest PES, jesli po przeprowa-
dzeniu diagnostyki nieinwazyjnej omdlenie
jest niewyjasnione [146, 584]

U pacjentdéw z CAD, objawowg niewy-
dolnoscia serca (klasa NYHA II-Ill) i LVEF
<35%, pomimo >3 miesiecy OMT, zaleca sie
wszczepienie ICD [354, 356]

U pacjentéw z CAD, w klasie NYHA | i z LVEF
<30%, pomimo >3 miesiecy OMT, nalezy lla B
rozwazy¢ implantacje ICD [354]

U pacjentéw z CAD, LVEF <40%, pomimo

>3 miesiecy OMT i z NSVT, jesli mozna

lla B
wywota¢ SMVT w PES, nalezy rozwazy¢

implantacje ICD [355]
Nie zaleca sie profilaktycznego leczenia przy

uzyciu AAD innych niz beta-adrenolityki
u pacjentéw z CAD [556, 578, 579]

Prewencja wtdrna SCD i leczenie VA

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentow bez
utrzymujacego sie niedokrwienia z udoku-
mentowanym VF lub hemodynamicznie Zle
tolerowanym VT wystepujgcym pdzniej niz
48 godz. po Ml [349-351]

U pacjentéw z CAD i nawracajacym,

objawowym SMVT lub wytadowaniami
wysokoenergetycznymi ICD z powodu SMVT,
pomimo przewlektej terapii amiodaronem,
zaleca sie ablacje cewnikowa jako metode
preferowang w stosunku do eskalacji terapii
AAD [471]

U pacjentdéw z CAD z nawracajgcym, objawo-

wym SMVT lub wytadowaniami ICD z powo-
du SMVT podczas stosowania beta-adreno-

lla B

lityku, nalezy rozwazy¢ dodanie amiodaronu
w postaci doustnej lub zastgpienie beta-adre-
nolityku przez sotalol [318, 581]
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U pacjentéw z CAD i hemodynamicznie do-

brze tolerowanym SMVT i LVEF >40% nalezy

rozwazy¢ ablacje cewnikowg w doswiadczo- lla c
nym osrodku jako alternatywe terapii przy

uzyciu ICD, pod warunkiem ze uzyskane

zostang uznane punkty korcowes [480, 580]

U pacjentéw z hemodynamicznie dobrze

tolerowanym SMVT i LVEF >40% nalezy

rozwazy¢ wszczepienie ICD, jesli ablacja lla C

VT jest nieskuteczna, niedostepna lub nie
jest pozadana.
U pacjentéw z CAD i nawracajacym,

objawowym SMVT lub wytadowaniami ICD

z powodu SMVT, mimo stosowania beta- lla C
-adrenolityku lub sotalolu, nalezy rozwazy¢

ablacje cewnikowa [471]

U pacjentéw z CAD kwalifikujgcych sie do

wszczepienia ICD mozna rozwazy¢ ablacje

cewnikowa tuz przed (lub tuz po) implan- Ib B
tacji ICD w celu zmnigjszenia nasilenia VT

i wytadowan ICD [484, 485, 582, 583]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych; ‘Brak mozliwos$ci wywotania VT oraz
eliminacja elektrograméw odpowiadajacych zwolnionemu przewodzeniu

Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; CAD, choroba wiericowa; ICD, wszczepialny
kardiowerter-defibrylator; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej komory; M, zawat serca;
NSVT, nieutrwalony czestoskurcz komorowy; NYHA, Nowojorskie Towarzystwo Kar-
diologiczne; OMT, optymalna farmakoterapia; PES, programowana stymulacja elek-
tryczna; SCD, nagta Smier¢ sercowa; SMVT, utrwalony monomorficzny czestoskurcz
komorowy; STEMI, zawat serca z uniesieniem odcinka ST; VA, komorowe zaburzenia
rytmu serca; VF, migotanie komor; VT, czestoskurcz komorowy

7.1.1.3.2. Prewencja pierwotna nagfej smierci sercowej

u pacjentéw z zachowanq lub tagodnie obnizong

frakcjq wyrzutowgq lewej komory

Nie ma danych potwierdzajacych zasadnos¢ profilaktycz-
nego wszczepienia ICD u pacjentéw po zawale serca z za-
chowana lub tagodnie obnizong LVEF. Pacjenci ci sg niejed-
norodniw zakresie potencjalnego substratu arytmicznego.
Obecnie trwaja dziatania zmierzajgce do identyfikacji oséb
z najwyzszym ryzykiem SCD. Zaleca sie PES u pacjentéw
po przebytym zawale serca, u ktérych po przeprowadze-
niu diagnostyki nieinwazyjnej nie wyjasniono przyczyny
omdlenia, w celu ukierunkowania postepowania u danego
pacjenta (ryc. 15) [146].

W badaniu PRESERVE-EF u 41 z 575 pacjentéw po prze-
bytym zawale serca z LVEF 240% i jednym nieinwazyjnym
czynnikiem ryzyka w EKG, w okresie 40 dni po zawale serca
wyindukowano VT/VF w trakcie PES i pacjenci ci otrzymali
ICD [151]. W trakcie 32-miesiecznego okresu obserwacji
nie wystapit zaden epizod SCD, a u 9 z 37 pacjentéw z ICD
wystgpita adekwatna terapia ICD. Jednak znaczenie ade-
kwatnej terapii ICD jako surogatu dla SCD u pacjentéw
z zachowang LVEF jest nieznane i konieczne sg badania
z randomizacja. Profilaktyczne leczenie przy uzyciu AAD
innych niz beta-adrenolityki jest niewskazane, niezaleznie
od LVEF [556, 578, 579].

7.1.1.3.3. Prewencja wtdérna nagtej Smierci sercowej

Do trzech kluczowych badan dotyczacych ICD w pre-
wencji wtérnej wtaczono w latach 1990-1997 tacznie
1866 pacjentéw [349-351]. W metaanalizie uwzglednia-
jacej indywidualne dane pacjentéw wykazano w grupie
z ICD zmniejszenie $miertelnosci o 28% (HR 0,72; 95%
Cl, 0,60-0,87; P = 0,0006), co wynikato prawie catkowicie
zredukgji $mierci arytmicznych (HR 0,50; 95% Cl, 0,37-0,67;
P <0,0001) [352]. To przektada sie na wydtuzenie przezycia
0 4,4 miesigca ponad sredni okres obserwacji wynoszacy
6 lat dla ICD. Okoto 80% badanej populacji miata rozpo-
znang CAD. Pacjenciz dobrze tolerowanym SMVT byli wy-
kluczani z badan dotyczacych prewencji wtérnej (ryc. 16).

7.1.1.3.4. Postepowanie u pacjentéw z hemodynamicznie
dobrze tolerowanym czestoskurczem komorowym

i zachowangq lub tagodnie obnizongq frakcjqg wyrzutowq
lewej komory

Wraz z lepszym zrozumieniem mechanizméw zwigzanych
z VT po M, jak réwniez poprawa technik ablacji oraz
metod obrazowania, ablacja cewnikowa stafa sie opcja
w leczeniu hemodynamicznie dobrze tolerowanego VT
u wybranych pacjentéw z Ml w wywiadzie i zachowang
lub tagodnie obnizong EF, nawet u 0séb niezabezpie-
czonych ICD. W nieduzym, jednoosrodkowym badaniu
retrospektywnym poddano ocenie pacjentéw z CAD,
LVEF >40% i hemodynamicznie dobrze tolerowanym VT,
ktérzy zostali poddani ablacji cewnikowej jako pierwszej
metodzie terapii [580]. Badacze mogli zlikwidowa¢ 90%
klinicznie aktywnych i 58% wszystkich indukowanych
VT. Nastepnie 42% pacjentéw otrzymato ICD. Po okresie
obserwacji wynoszacej $rednio 3,8 lat, zaobserwowano,
ze 42% pacjentéw zmarto niezaleznie od tego czy miato
wszczepiony ICD czy nie (P =0,47).

W wiekszym, wieloosrodkowym badaniu retrospek-
tywnym przeanalizowano 166 pacjentéw z LVEF >30%
z dobrze tolerowanym SMVT, ktérzy byli leczeni jedynie
przy uzyciu ablacji cewnikowej i poréwnano ich wyniki
z grupa kontrolng obejmujaca 378 pacjentéw po wszcze-
pieniu ICD [480]. Sposréd 166 pacjentéw poddanych
ablacji jako metodzie pierwszego wyboru, 55% z nich miato
rozpoznana CAD. Srednia warto$¢ LVEF wynosita 50%. Po
okresie obserwacji wynoszacej srednio 32 miesigce, nie
obserwowano réznic w zakresie Smiertelnosci catkowitej
pomiedzy grupami (12%).

Dane te wskazuja, ze nalezy rozwazy¢ zaréwno
wszczepienie ICD, jak i ablacje cewnikowa w doswiad-
czonych osrodkach u pacjentéw z zachowanga lub
tagodnie obnizong EF i z SMVT dobrze tolerowanym
hemodynamicznie. Co warto podkresli¢, pomimo, ze
ICD byto powszechnie wszczepiane w tej populacji, ba-
dania dotyczace ICD w prewencji wtérnej nie wykazaty
korzysci w postaci wydtuzenia przezycia u pacjentéw
z LVEF >35% [352]. Pomimo, ze SMVT rzadko jest spo-
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Pacjent z przewlekia CAD

I

Ocena LVEF 6-12 tygodni po ostrym MI
u pacjentéw z LVEF 40% w momencie
wypisu ze szpitala (klasa I)

]

I

LVEF 36%—40%

!

NSVT lub niewyjasnione

f @_' omdlenie
)
Obserwacja Tak
PES
(klasa I) e
1
¢ )

Bez indukowanych SMVT
i niewyjasnione omdlenia

! !

Wszczepienie ILR?® Wszczepienie ICD
(klasa I) (klasa lla)

Indukowane SMVT

1

LVEF <35%
Klasa NYHA >II o— Tak —1
! ICD
e (klasa |
LVEF <30% o— Tak

Wszczepienie ICD
(klasa lla)

Rycina 15. Algorytm stratyfikacji ryzyka i prewencji pierwotnej nagtej Smierci sercowej u pacjentédw z przewlekta chorobg wiericowa i obni-

zong frakcjg wyrzutowa lewej komory

*Wytyczne ESC z 2018 roku dotyczace diagnostyki i postepowania w omdleniach [1]

Skréty: CAD, choroba wiencowa; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; ILR, wszczepialny rejestrator petlowy; LVEF, frakcja wyrzutowa
lewej komory; MI, zawat serca; NSVT, nieutrwalony czestoskurcz komorowy; NYHA, Nowojorskie Towarzystwo Kardiologiczne; PES, programo-
wana stymulacja elektryczna; SMVT, utrwalony monomorficzny czestoskurcz komorowy

wodowany niedokrwieniem i sama rewaskularyzacja
nie zapobiega nawrotom VT, wydaje sie rozsagdne wy-
kluczenie lub leczenie istotnej CAD przed wykonaniem
ablacji cewnikowe;j.

7.1.1.3.5. Postepowanie w przypadku nawracajqcego
czestoskurczu komorowego u pacjentéw

z implantowanym kardiowerterem-defibrylatorem
Czeste, objawowe VT u pacjentéw z wszczepionym
ICD powinny by¢ leczone farmakologicznie przy uzyciu
amiodaronu lub sotalolu [318, 581]. U pacjentéw z CAD,
u ktérych SMVT nawraca w trakcie leczenia amiodaronem,
zaleca sie ablacje cewnikowa zamiast zwiekszania dawek
AAD. W badaniu VANISH ztozony punkt koricowy obejmu-
jacy smier¢, burze elektryczng z powodu VT i adekwatne
interwencje ICD wystepowat istotnie rzadziej w grupie
poddanej ablacji, w poréwnaniu z grupa leczona zwiek-
szanymi dawkami amiodaronu w trakcie okresu obserwacji

wynoszacego srednio 28 miesiecy (59% vs. 68,5%; HR
0,72; 95% Cl, 0,53-0,98; P = 0,04) [471]. Trwajace badanie
VANISH2 (ClinicalTrials.gov Identyfikator: NCT02830360)
ma odpowiedzie¢ na pytanie, czy ablacja cewnikowa jako
leczenie pierwszego rzutu daje lepsze wyniki niz terapia
AAD u pacjentéw po przebytym Ml z SMVT.

Ablacja w prewencji VT po pierwszym udokumentowa-
nym SMVT, po ktérej nastepowato wszczepienie ICD, nie
powodowata zmniejszenia Smiertelnosci ani hospitalizacji
z powodu zaburzen rytmu serca lub zaostrzen niewydol-
nosci serca w poréwnaniu ze strategig odroczonej ablagji
wykonywanej dopiero po 3. wyladowaniu wysokoener-
getycznym ICD [582]. Jednakze, u pacjentéw, z pierwszym
epizodem VT i u ktdérych sg wskazania do wszczepienia
ICD, mozna rozwazy¢ wykonanie ablacji cewnikowej tuz
przed lub krétko po implantacji ICD w celu zmniejszenia
czestosci wystepowania kolejnych VT i wytadowan ICD
[484, 485, 583].
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SMVT u pacjenta z przewlekia CAD

¢ v

Pierwsze rozpoznanie SMVT u osdb z ICD?

|

v 3
Burza elektryczna Objawowy SMVT

|

S Przejdz do schematu
Hemodynamicznie Y dot;/czacego burzy
tolerowany elektrycznej (ryc. 11)
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Ablacja cewni- Wszczepienie ICD
kowa (klasa lla) (klasa I)
Wszczepienie ICD? Ablacja cewni-

(klasa lla)

Amiodaron®
(klasa lla)

kowa (klasa lib)

- Ablacja cewni-
kowa (klasa I) kowa (klasa Ila)

Sotalol®
(klasa lla)

Amiodaron
(klasa lla)

Rycina 16. Algorytm postepowania w utrwalonym, monomorficznym czestoskurczu komorowym u pacjentéw z przewlekta choroba wiericowa
aUstawiczny czestoskurcz komorowy w strefie monitorowania: rozwaz ablacje cewnikowa; PJesli ablacja cewnikowa jest niedostepna, niesku-
teczna lub niepozadana przez pacjenta; ‘W celu zredukowania wytadowan wysokoenergetycznych ICD

Skréty: CAD, choroba wiencowa; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej komory; SMVT, utrwalony mono-

morficzny czestoskurcz komorowy

7.1.1.4. Anomalie dotyczqce tetnic wiericowych
Anomalie odejscia tetnic wienncowych od aorty, zaréwno
lewej lub prawej tetnicy wienicowej wychodzacych z prze-
ciwlegtych zatok Valsalvy wigza sie z podwyzszonym
ryzykiem SCD, zwtaszcza u 0séb <35. roku zycia w trakcie
lub po intensywnym wysitku fizycznym [585]. Anomalie
odejscia lewej tetnicy wieficowej od aorty sa rzadsze,
lecz maja bardziej ztodliwy charakter w poréwnaniu
z anomaliami odejsécia prawej tetnicy wiericowej od aor-
ty. Do innych czynnikéw ryzyka wystapienia SCD naleza
miedzytetniczy przebieg tetnicy pomiedzy aorta i pniem
ptucnym, szczelinowate ujscie, wysokie ujécie, ostry kat
odejscia od aorty i $rédscienny przebieg tetnicy w Scianie
aorty i jej dlugos¢ [585, 586]. Wskazania do interwencji
chirurgicznej, zwtaszcza u bezobjawowych pacjentéw
opiera sie na ocenie anatomii wysokiego ryzyka w CTA
i na ocenie niedokrwienia indukowanego wysitkiem
fizycznym przy zastosowaniu zaawansowanych technik
obrazowych [586-588]. Wskazane jest rowniez obrazo-
wanie obcigzeniowe serca po interwencji chirurgicznej,
zwtaszcza u pacjentéw po CA [588].

Tabela zalecen 25 — Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci
sercowej u pacjentéow z anomaliami w obrebie tetnic wiericowych

Zalecenia M Poziom®

Ocena diagnostyczna

Zaleca sie obrazowanie obcigzeniowe serca
podczas wysitku fizycznego oprécz ergospiro-
metrii u pacjentéw z anomalig odejscia tetnic

wiencowych od aorty z przebiegiem miedzy- ¢
tetniczym w celu potwierdzenia/wykluczenia

niedokrwienia miesnia sercowego [587]

Zaleca sie obrazowanie obcigzeniowe podczas

wysitku fizycznego jako dodatku do ergospirome- c

trii po operacji u pacjentéw z anomalig odejécia
tetnicy wiencowej od aorty i z wywiadem CA

Zaleca sie leczenie operacyjne u pacjentéw
z anomalig odejscia tetnicy wiencowej od aorty
i z wywiadem CA, omdlenia prawdopodobnie
wynikajacego z VA lub dtawicy, po wykluczeniu
innych przyczyn dolegliwosci [585, 586, 588]
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Nalezy rozwazy¢ leczenie operacyjne u bez- 7.1.2. Idiopatyczne przedwczesne pobudzenia
objawowych pacjentéw z anomalig odejécia komorowe/czestoskurcz komorowy

tetnicy wieficowej od aorty i dowodami na i kardiomiopatia indukowana przedwczesnymi
niedokrwienie mieénia sercowego lub nieprawi- = lla C pobudzeniami komorowymi

df dejéciem lewej tetni ien j . .
VM odepciem Jewe) Teinicy Wiencowe) 7.1.2.1. Idiopatyczne przedwczesne pobudzenia

komorowe/czestoskurcz komorowy
Przedwczesne pobudzenia komorowe/czestoskurcz komo-

od aorty z anatomicznymi cechami wysokiego
ryzyka© [585, 586, 588]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych; “Anatomiczne cechy wysokiego

ryzyka zdefiniowano jako przebieg miedzytetniczy, szczelinowate ujscie, wysokie rowyu pacjentéw bez SHD zdeﬁniowanojako idiopatyczne
ujscie, ostry kat odejscia od aorty i Srédscienny przebieg tetnicy w $cianie aorty i jej rvc. 17). U pacientdw z przypuszczalnym idiopatycznym
dhugace (ry )PJ. z przypuszczalnym idiopatycznyr

Skroty: CA, zatrzymanie krazenia; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca PVC/VT w oparciu o ujemny wywiad i prawidtowy wynik

Pacjent z PVC/monomorficznym VT i bez widocznej i bez rozpoznanej SHD?

!

EKG, Holter EKG i badanie echokardiograficzne

l

——— Ocena —

1
Niejednoznaczna lub nietypowa prezentacja®

v
CMR (klasa lla)

!

————————————— Ocena [ E—

Strukturalnie nieprawidiowe serce Strukturalnie prawidtowe serce
v Przejdz do schematu v
dla kardiomiopatii
SHD lub kardiomiopatia indukowana PVC ~ e——» indukowangi Idiopatyczne PVC/VT
przez PVC (ryc. 18) ]
Wypis* Mo Objawy®
4 ?
i) Tak
b ¥
>10% PVC 4-@- >20% PVC RVOT/peczkowy PVC/VT!
? ? T é
Tak Tak Tak
\ v v \/
( Regularna \ Regularna Ablacja cewni- Beta-adrenolityk
ocena LVEF ocena LVEF kowa (Klasa ) lub CCB (klasa I)
(klasa I) ) (klasa I)
e Flekaini
: Beta-adrenolityki, (kleasaa:r}llg)
Ablacja cewnikowa CCB lub flekainid - -
(klasa lIb) (klasa lla) Ablacja cewni-
\ /r kowa (klasa lla)

Rycina 17. Algorytm postepowania u pacjentéw z idiopatycznymi, przedwczesnymi pobudzeniami komorowymi/czestoskurczem komoro-
wym i bez rozpoznanej strukturalnej choroby serca

2Brak rozpoznanej strukturalnej choroby serca zdefiniowano jako brak istotnych nieprawidtowosci w badaniu fizykalnym, wyjsciowym EKG

i badaniu echokardiograficznym; ®Nietypowa prezentacja kliniczna: np. starszy wiek, morfologia bloku prawej odnogi peczka Hisa, utrwalony
monomorficzny VT odpowiadajacy mechanizmowi fali nawrotnej (re-entry); “Objawy powinny by¢ istotne i zwigzane z PVC/VT; 9Pochodzenie
podejrzewane na podstawie EKG lub potwierdzone podczas oceny elektrofizjologicznej; CRozwaz ponowna ocene w przypadku wystapienia
nowych objawdw lub zmian stanu ogdlnego pacjenta

Skréty: CCB, antagonista kanatéw wapniowych; CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elektrokardiogram; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej
komory; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; RVOT, droga odptywu prawej komory; SHD, strukturalna choroba serca; VT, czestoskurcz
komorowy
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badania fizykalnego, 12-odprowadzeniowe EKG i badanie
echokardiograficzne przezklatkowe, ktére sg istotnymi
badaniami w pierwszym etapie diagnostyki w celu
wykluczenia SHD. Monitorowanie EKG metoda Holtera
przez 24 godziny jest zwykle wykonywane w celu okreslenia
stopnia nasilenia PVC. Nalezy rozpozna¢ wieloksztattne
PVC w przedtuzonym monitorowaniu EKG oraz subtelne
zmiany w EKG i badaniu echokardiograficznym [589]. Nalezy
wykona¢ CMRilekro¢ EKG i badanie echokardiograficzne sa
nierozstrzygajace w celu wykluczenia SHD lub prezentacja
kliniczna wzbudza podejrzenie SHD [590, 591].

Pacjenci wymagaja leczenia, jesli PVC/VT sa objawo-
we lub zwigzane z pogorszeniem funkgji serca. Przebieg
kliniczny i odpowiedz na rézne metody leczenia zostaty
przebadane w przypadku zaburzen rytmu serca wywo-
dzacych sie z RVOT lub peczkéw lewej odnogi.

Kilka lekéw byto stosowanych do leczenia idiopa-
tycznych PVC/VT. Zalecenia opieraja sie na niewielkich
badaniach lub badaniach bez grupy kontrolnej. Beta-adre-
nolitykii CCB sg najlepiej przebadanymilekamiiwykazano
skutecznos$¢ obu tych grup lekéw w zakresie hamowania
zaburzen rytmu serca [304]. Istnieje ograniczona ilos¢ da-
nych dotyczacych flekainidu [592]. W przypadku duzego
nasilenia PVC zwigzanego z wyzszga czestotliwoscig rytmu
serca lub podczas wysitku fizycznego, nalezy preferowac
stosowanie beta-adrenolitykéw [593]. Jezeli nie stwierdza
sie takiej korelacji, zastosowanie flekainidu lub CCB wigze
sie ze skuteczniejszym hamowaniem PVC. Nalezy réwniez
wybrac beta-adrenolityki, jesli podejrzewa sie wystepowa-
nie ogniskowego mechanizmu aktywnosci wyzwalanej.
Antagonisci kanatéw wapniowych powinny by¢ lekami
z wyboru w terapii peczkowego PVC/VT. Pomimo braku
wystarczajacej ilosci danych, uwaza sie beta-adrenolityki
lub CCB za leki zwyboru w przypadku PVC pochodzacych
spoza RVOT lub peczkéw lewej odnogi, poniewaz flekainid
moze wywiera¢ dziatanie proarytmiczne. Stosowanie
amiodaronu wiaze sie z ciezka toksycznoscia systemowa

i lek ten powinien by¢ podawany jedynie jesli ablacja lub
inne leki sg nieskuteczne lub nie moga by¢ stosowane
[594]. W tabeli 9 przedstawiono podsumowanie zalecen
dotyczacych leczenia idiopatycznych PVC/VT i induko-
wanej lub pogarszanej przez PVC kardiomiopatii przy
uzyciu AAD.

Doniesienia wskazuja na wysoki odsetek skutecznosci
oraz rzadkie wystepowanie powikfan przy zastosowaniu
ablacji cewnikowej w leczeniu idiopatycznych PVC/VT,
zwtaszcza dla tych pochodzacych zRVOT oraz peczkowych
[535]. W badaniu zrandomizacja obejmujacym pacjentéw
z PVC z RVOT wykazano, ze ablacja byta lepsza niz terapia
przy uzyciu AAD w zakresie hamowania zaburzen rytmu
serca i bez stwierdzonych réznic w wystepowaniu po-
wikfan [595]. Dlatego tez, zaleca sie ablacje jako metode
zwyboru dla PVC/VT zRVOT i peczkowych. Istnieja ograni-
czone dane dotyczace innych form idiopatycznego PVC/VT
i gtéwnie odnosza sie one do skutecznosci ablacji w trybie
ostrym, ktéra generalnie jest nizsza i zwigzana z czestszymi
nawrotami arytmii w poréwnaniu z wynikami dla PVC/VT
z RVOT i peczkowych [540]. Ponadto, wymagany dostep
i ablacja w obrebie specyficznych lokalizacji (np. zatoka
Valsalvy, wierzchotek LV) moga zwigkszac ryzyko wysta-
pienia powiktan zwigzanych z procedura. Dlatego tez,
jesli na podstawie 12-odprowadzeniowego EKG istnieje
wysokie podejrzenie, ze zrédto PVC/VT znajduje sie poza
lokalizacjg w RVOT lub peczkowym LV, poziom zalecen dla
ablacji jest nizszy.

Ogodlnie, leczenie u dzieci powinno by¢ podobne jak
u dorostych. Ablacja jednak powinna by¢ odroczona u mto-
dych i matych dzieci z uwagi na ryzyko powikfan i relatyw-
nie wiekszy obszar zmiany poablacyjnej w odniesieniu do
serca dziecka [596, 597]. Nie zaleca sie werapamilu jako
leku zwyboru u dzieci <1. roku zycia, poniewaz stosowanie
tego leku w niektérych opisach przypadkéw klinicznych
pacjentéw wigzato sie z wystepowaniem niedocis$nienia
[542]. Co wazne, wszyscy ci pacjenci mieli albo niewydol-

Tabela 9. Podsumowanie zalecen dotyczacych leczenia pacjentéw z czestymi idiopatycznymi przedwczesnymi pobudzeniami komorowymi/
/czestoskurczem komorowym lub z kardiomiopatig indukowang przedwczesnymi pobudzeniami komorowymi

Ablacja

PVCNVT z RVOT/peczkowy: obja-
wowy, prawidtowa funkcja LV
PVCNVT o pochodzeniu innym

niz z RVOT/peczkowy: objawo-
wy, prawidtowa funkgcja LV
PVCVT z RVOT/peczkowy:
dysfunkcja LV

Beta-adrenolityk CCB

Klasa lla

Klasa lla

Flekainid Amiodaron

Klasa lla Klasa lla

Klasa lla

Klasa lla® Klasa lla

PVCNT o pochodzeniu innym
niz z RVOT/peczkowy: dysfunk-
cja LV

Klasa lla

Klasa lla® Klasa lla

PVC: nasilenie >20%, bezobja-
wowe, prawidtowa funkcja LV

2Antagonisci kanatow wapniowych w postaci dozylnej; ®°U wybranych pacjentow (jedynie umiarkowana dysfunkcja LV)
Skroty: CCB, antagonista kanatéw wapniowych; LV, lewokomorowy; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; RVOT, droga odptywu prawej komory; VT, czestoskurcz

komorowy.
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nos¢ serca, albo wystapito przedawkowanie werapamilu
lub byty inne AAD stosowane tacznie w czasie podawania
werapamilu [598].

U pacjentéw moga wystepowac czeste, bezobjawowe
PVC/VT. Jedynie u niewielkiego odsetka pacjentéw zliczba
>1000 PVC dziennie rozwinie sie dysfunkcja komér w ob-
serwacji 5-letniej [599]. Stopien nasilenia PVC >10% wydaje
sie by¢ minimalnym progiem koniecznym do rozwoju dys-
funkgji LV, z wyzszym ryzykiem, jesli odsetek PVC wynosi
>20% [535, 600, 601]. Dlatego tez w tym przypadku wska-
zana jest regularna ocena LVEF. Jak dotad, nie ma danych
wskazujacych na korzysci wynikajace z leczenia zaburzen
rytmu serca u bezobjawowych pacjentéw z zachowana
funkcjg komor. Ponadto, nasilenie PVC czesto ulega spon-
tanicznego zmniejszeniu wraz z uptywem czasu, zwlaszcza
u dzieci [599, 602]. U wybranych pacjentéw, na przyktad
0s6b, ktére nie chca by¢ poddane obserwacji, mozna
rozwazy¢ wykonanie ablacji cewnikowej. U pacjentéw z na-
sileniem PVC <10%, zasadne moze by¢ przeprowadzenie
ponownej oceny, w przypadku rozwoju nowych objawéw
lub zmiany stanu pacjenta.

Tabela zalecen 26 — Zalecenia dotyczace postepowania u pacjen-
téw z idiopatycznymi przedwczesnymi pobudzeniami komorowy-
mi/czestoskurczem komorowym

Zalecenia m Poziom®

Ogolne zalecenia

Wskazana jest regularna ocena funkgji
komorowej u pacjentéw z nasileniem PVC
>10% i prawidtowa funkcja komor [602,
603]

U pacjentéw z PVCNT i prezentacja

kliniczng nietypowa dla pochodzenia

idiopatycznego©, nalezy rozwazy¢ CMR lla @
pomimo prawidtowego wyniku badania
echokardiograficznego [195]

W objawowym, idiopatycznym VT/PVC
pochodzacym z RVOT lub z lewych wigzek
peczka Hisa zaleca sie wykonanie ablagji
cewnikowej jako leczenia pierwszej liniid
(535, 595, 596, 604]

Beta-adrenolityki lub niedihydropirymi-

dynowe CCB sg wskazane u objawowych
pacjentow z idiopatycznym VT/PVC o po-
chodzeniu innym niz z RVOT lub wigzek
peczka Hisa [304, 593]

U objawowych pacjentéw z idiopatycznym
VT/PVC pochodzacym z RVOT lub z wigzki
lewej odnogi peczka Hisa nalezy rozwazy¢

zastosowanie beta-adrenolitykéw, niedi-

lla B

hydropirymidynowych CCB lub flekainidu,
jesli ablacja cewnikowa jest niedostepna,
niepozadana lub wigze sie ze szczegdlnie
wysokim ryzykiem [304, 592, 593]

U objawowych pacjentéw z idiopatycznym

VT/PVCs o pochodzeniu innym niz RVOT

lub z wiagzek lewej odnogi peczka Hisa lla C
nalezy rozwazy¢ ablacje cewnikowg lub

flekainid [535, 604, 605]

U bezobjawowych pacjentéw z idiopa-

tycznym VT/PVCs i z powtarzajacymi sie
w obserwacji wiecej niz 20% PVC mozna Ilb B
rozwazy¢ ablacje cewnikows [535, 600,
601]

Nie zaleca sie ablacji cewnikowej z po-

wodu idiopatycznego VT/PVC u dzieci
<5. roku zycia lub o masie ciata <10 kg
poza sytuacjg, gdy farmakoterapia jest
nieskuteczna lub kiedy VT jest hemodyna-
micznie Zle tolerowany [597]

Amiodaron nie jest zalecany jako lek

pierwszego rzutu w leczeniu pacjentow
z idiopatycznym VT/PVC [594]

Nie zaleca sie stosowania werapamilu

u dzieci <1. roku zycia z PVC/VT, zwtasz-
cza jesli maja one objawy niewydolnosci

serca lub réwnolegle przyjmujag inne AAD
(606]

*Klasa zalecen; "PPoziom wiarygodnosci danych; ‘\Uwzgledniajace, lecz nieograniczo-
ne do starszego wieku, morfologii bloku prawej odnogi peczka Hisa (RBBB) i SMVT
odpowiadajgcego pobudzeniom nawrotnym (re-entry); “Poziom dowodoéw C dla
VT/PVC z wiagzek lewej odnogi

Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; CCB, antagonista kanatéw wapniowych;

CMR, rezonans magnetyczny serca; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe;
RVOT, droga odptywu prawej komory; SMVT, utrwalony monomorficzny czesto-
skurcz komorowy; VT, czestoskurcz komorowy

7.1.2.2. Kardiomiopatia indukowana/zaostrzajqca sie

w wyniku przedwczesnych pobudzeri komorowych
Ustalono znaczenie kardiomiopatii indukowanej PVC
jako drugorzedowej i odwracalnej przyczyny dysfunkcji
LV u pacjentéw bez SHD [607, 608]. Wywiad medyczny
irodzinny pacjenta, 12-odprowadzeniowe EKG, Holter EKG
i badanie echokardiograficzne stanowia podstawe oceny
pacjentéw z podejrzeniem kardiomiopatii indukowanej
PVC (ryc. 18). W kilku badaniach wykazano, ze nasilenie
PVC jest najsilniejszym, niezaleznym czynnikiem predyk-
cyjnym wystapienia kardiomiopatii indukowanej PVC [600,
609-611]. Zaobserwowano zmiennos¢ stopnia nasilenia
PVCz dnia na dzien u pacjentéw poddawanych monitorin-
gowi przez 14 dni, ale wiekszo$¢ danych opiera sie na reje-
stracji 24-godzinnej [611]. Stopien nasilenia PVC wynoszacy
przynajmniej >10% wydaje sie by¢ minimalnym progiem
koniecznym do rozwoju kardiomiopatii indukowanej PVC,
a ryzyko dalej wzrasta, gdy stopien nasilenia PVC wynosi
>20% [600, 611]. U pacjentéw ze stopniem nasilenia PVC
<10% nalezy podejrzewac inne etiologie kardiomiopatii
i podja¢ dalsza diagnostyke. U takich pacjentéw, nalezy
powtarzac rejestracje EKG metoda Holtera w celu oceny
zmiennosci w zakresie stopnia nasilenia PVC. Do czynnikéw
predykcyjnych wystagpienia niepozadanego remodelingu
LV u pacjentéw z czestymi PVC naleza odchylenie osi PVC
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Pacjent z nasileniem PVC >10% i fagodnie obnizong lub obnizong LVEF

m— Rozpoznana SHD —Tak
(Podejrzenie) CAD, wady Dalsza ocena zgodnie . e
zastawkowej lub choroby «—Tak —» 2z najbardziej prawdopodobnym e———» ZDV{;I:::E&Z:' Zhvggg;alsﬁz A
zapalnej serca rozpoznaniem
® ® !
Tak
{ CMR -
> (Klasa lla) Obserwacja
— LGE —Tak
v v v

Podejrzenie kardiomiopatii
indukowanej PVC

A

Ablacja cewnikowa
(klasa 1)

AAD
(klasa lla)

SHD o pogarszajacym sie prze-
biegu z powodu czestych PVC

v

Ablacja cewnikowa
(klasa lla)

Amiodaron
(klasa lla)

Rycina 18. Algorytm postepowania u pacjentéw z kardiomiopatia indukowana/zaostrzajaca sie w wyniku przedwczesnych pobudzeri komo-

rowych

Skréty: AAD, lek anty-arytmiczny; CAD, choroba wiericowa; CMR, rezonans magnetyczny serca; LGE, p6zne wzmocnienie kontrastowe;
LV, lewokomorowy; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej komory; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; SHD, strukturalna choroba serca

w lewo, pochodzenie nasierdziowe, NSVT, krétszy okres
sprzezenia oraz pte¢ meska [535, 611-613].

Czeste PVC mogg réwniez nasila¢ dysfunkcje LV
u pacjentéw z SHD. W takich przypadkach, dysfunkcja LV
moze by¢ zaréwno bezposrednig konsekwencja wyste-
pujacych PVCjak w kardiomiopatii indukowanej PVC lub
z powodu ograniczajgcego wptywu PVC na optymalna
stymulacje dwukomorowa u pacjentéw z CRT. Parametry
takie jak mniejszy wymiar koncoworozkurczowy i krét-
szy czas wtasnego zespotu QRS moga by¢ przydatne
w odroéznieniu kardiomiopatii indukowanej PVC od
kardiomiopatii o pogarszajacym sie przebiegu w wyniku
PVC[614]. Nalezy rozwazy¢ wykonanie CMR u pacjentéw
z podejrzeniem kardiomiopatii indukowanej PVC w celu
wykluczenia subtelnych postaci SHD [590, 615]. U pacjen-
téw z czestymi PVC, obecnos¢ LGE przemawia raczej za
SHD z czestymi PVC bardziej niz za kardiomiopatia indu-
kowana PVC, gdzie LGE jest w wiekszosci przypadkéw
nieobecne. Bioragc pod uwage, ze donoszono o tym, ze
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PVC o morfologii bloku prawej odnogi peczka Hisa (RBBB,
right bundle branch block) wykazywaty silniejszy zwiazek
zLGE [616], u pacjentéw tych nalezy szczegdlnie rozwazy¢
wykonanie CMR.

Rozpoznanie kardiomiopatii indukowanej PVC vs. kar-
diomiopatii o pogarszajacym sie przebiegu moze zostac
postawione tylko po stwierdzeni poprawy/normalizacji
LVEF (odwrécony remodeling) po zahamowaniu PVC.

Ablacja cewnikowa PVCjest bardzo skuteczna, z rapor-
towanym odsetkiem skutecznosci wynoszacym 75%-90%
i jest uwazana za metode zwyboru w przypadku leczenia
kardiomiopatii indukowanej PVC [535, 600, 609, 610, 612,
617-620]. Do czynnikdéw wptywajacych na skutecznos¢
i wyniki kliniczne ablacji w trybie ostrym naleza: miejsce
pochodzenia PVC (najwyzsze w przypadku PVC z drogi
odptywu), liczba morfologii PVC oraz nieobecnos¢ LGE
w CMR [535, 610, 614]. Jak wykazano u pacjentéw z SHD,
ablacja cewnikowa z powodu czestych, monomorficznych
PVC poprawiata LVEF u pacjentéw zaréwno z CAD i kar-
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diomiopatiami zi bez CRT [609, 617, 621-623]. Podobnie,
wykazano, ze zastosowanie lekéw anty-arytmicznych
w celu zahamowania PVC powodowato poprawe LVEF.
W jednym RCT, stosowanie amiodaronu powodowato
lepsze zahamowanie PVC i wiekszg poprawe wartosci
LVEF w poréwnaniu z placebo [624]. Antagonisci ka-
natéw sodowych moga réwniez skutecznie hamowa¢
powstawanie PVC [625]. W jednym badaniu, flekainid
powodowat zmniejszenie nasilenia PVC z 36% do 10%
i skutkowat zwiekszeniem wartosci LVEF z 37% do 49%
[626]. Podczas gdy flekainid ma korzystniejszy profil dzia-
tan niepozadanych w zakresie toksycznosci narzadowej,
wykazano zwiekszong smiertelnos¢ przy jego zastoso-
waniu u pacjentéw z MI [556]. U wybranych pacjentach
z podejrzeniem kardiomiopatii indukowanej PVC i kar-
diomiopatii zaostrzajacej sie zpowodu PVC mozna nadal
rozwazac stosowanie flekainidu, zwtaszcza jesli pacjent
ma wszczepiony ICD (tab. 9).

Doniesiono o rzadkiej, jednogenowej przyczynie
kardiomiopatii indukowanej PVC, okreslanej mianem
wieloogniskowych, ektopowych przedwczesnych pobu-
dzen zwigzanych z witéknami Purkinjego. Charakteryzuja
sie one fenotypem DCM oraz obecnoscig licznych PVC
zmorfologig RBBB i/lub lewej odnogi peczka Hisa (LBBB,
left bundle branch block) oraz wiazg z podwyzszonym
ryzykiem SCD [627]. Patogenne mutacje w obrebie
genu SCN5A typu gain of function kanatu sodowego
prowadza do nadpobudliwosci w obrebie wigzek uktadu
His-Purkinjego [627, 628]. Ograniczone dane wskazujg, ze
pacjenci z wieloogniskowymi, ektopowymi pobudzenia-
mi przedwczesnymi zwigzanymi z uktadem His-Purkinje
nie odpowiadajg na beta-adrenolityki, ale moga odnosi¢
korzys¢ z leczenia przy uzyciu flekainidu, chinidyny lub
amiodaronu [627-631].

Tabela zalecen 27 — Zalecenia dotyczace postepowania u pa-
cjentéw z kardiomiopatig indukowana/zaostrzajaca sie w wyniku
przedwczesnych pobudzer komorowych

Zalecenia

Ocena diagnostyczna

U pacjentéw z niewyjasniona,
obnizong EF i z nasileniem PVC
wynoszacym przynajmniej 10%

nalezy rozwazy¢ rozpoznanie kar- la ¢
diomiopatii indukowanej PVC [600,

609, 610]

U pacjentéw z podejrzeniem

kardiomiopatii indukowanej PVC lla B

nalezy rozwazy¢ CMR [590, 615]

Leczenie

U pacjentéw z kardiomiopatia,
ktéra prawdopodobnie jest spo-
wodowana przez czeste i gtéwnie
monomorficzne PVC, zaleca sie
wykonanie ablacji cewnikowej [535,
600, 609, 612, 617, 618, 620]

U pacjentéw z kardiomiopatia,
ktéra prawdopodobnie jest spowo-
dowana przez czeste i gtéwnie mo-
nomorficzne PVC, nalezy rozwazy¢ la c
stosowanie AADS, jedli ablacja cew-

nikowa jest niepozadana, oceniana

jako zabieg wysokiego ryzyka lub

nieskuteczna [624, 626]

U pacjentdw z SHD, u ktérych

podejrzewa sie, ze gtéwnie mo-

nomorficzne PVC przyczyniajq sie

do rozwoju kardiomiopatii, nalezy lla B
rozwazy¢ zastosowanie AAD (amio-

daron) lub ablacje cewnikowg [617,

621, 622, 624]

U pacjentéw nieodpowiadajacych

na CRT z czestymi, przewaznie

monomorficznymi PVC ogranicza-

jacymi optymalng stymulacje dwu- lla C
komorowa, mimo farmakoterapii,

nalezy rozwazy¢ ablacje cewnikowg

lub AAD [623]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych; Flekainid jedynie u wybranych
pacjentéw (osoby po wszczepieniu ICD, jedynie umiarkowana dysfunkcja LV)
Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; CMR, rezonans magnetyczny serca; CCRT, terapia
resynchronizujaca; EF, frakcja wyrzutowa; ICD, wszczepialny kardiowerter-
-defibrylator; LV, lewokomorowy; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe;
SHD, strukturalna choroba serca

7.1.3. Kardiomiopatie

7.1.3.1. Kardiomiopatia rozstrzeniowa i nierozstrzeniowa
kardiomiopatia hipokinetyczna

Kardiomiopatia rozstrzeniowa charakteryzuje sie poszerze-
niem LV i dysfunkcja skurczowg niezwigzanymi z CAD lub
nieprawidtowymi warunkami napetniania [632]. Rzeczy-
wista czestos¢ wystepowania jest trudna do oszacowania.
W starszych badaniach czesto$¢ wystepowania wynosita
1 na 2700 os6b [633].

Dane historyczne u dorostych z DCM wskazywaty
na roczna $miertelno$¢ wynoszaca 20%-25%, a odsetek
przezy¢ w 5-letniej obserwacji wynosit 50% [634]. Aktu-
alne badania obejmujace pacjentéw z DCM ze skurczowa
niewydolnoscia serca i OMT wskazuja na Smiertelnos¢
w obserwacji 5-letniej na poziomie 21%-28% [356, 359].
Nagta smier¢ sercowa wystepuje u nawet 12% pacjentéw
zDCM i nadal odpowiada za 25%-35% wszystkich smierci
[359, 634, 635].

U dzieci roczna zapadalnos¢ na DCM wynosi 0,57 przy-
padkéw na 100 000 [636]. Rokowanie u dzieci jest zte,
z 5-letnig czestoscig transplantacji serca lub $mierci zwigza-
nej z niewydolnoscia serca wynoszacymi 40%. Natomiast,
w przeciwienstwie do os6b dorostych, czestos¢ wystepo-
wania SCD w populacji pediatrycznej z DCM jest znacznie
nizsza, z 5-letnig czestoscig wystepowania SCD na pozio-
mie 2,4%-3%, jak donoszono w dwdch duzych rejestrach
dotyczacych pacjentéw pediatrycznych z kardiomiopatiag
ze Stanéw Zjednoczonych i Australii [637, 638].
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Pacjent z DCM/HNDCM

l

CMR (klasa lla)

l

Podejrzenie przyczyny wymagajacej specyficznego leczenia o Tak-» w specyficznych etiologiach, zwfaszcza
# w przypadku chordb zapalnych
v
Wywiad rodzinny w kierunku DCM/HNDCM lub wywiad
rodzinny w kierunku SCD (<50. roku zycia, krewny
pierwszego stopnia) lub blok AV <50. roku zycia
ﬁ 1
Tak
. e 5-letnie ryzyko VA >10%
Diagnostyka genetyczna 3 Mutacja patogenna Ja IV Y KORV S
(klasa lla) (Klasa I) w obrebie LMNA T i LVEF <50% lub NSVT
ki lub wydiuzenie przewodzenia AV
{ J
?
¢ ﬂ—J Tak
<35% - LVEF <36%-50% I v
[ 1 T Wszczepienie ICD
(klasa lla)

Wszczepienie ICD

>2 czynniki ryzyka?

Przejdz do rozdziatéw dotyczacych postepowania

(klasa lla) "]
* Tak
\ L W ienie ICD
. S ; szczepienie
e Niewyjasnione omdlenie (Klasa lla)
!
Tak
Dalsza obserwacja $ : !
ILR® (klasa I) PES (klasa Ila)

L o

!

VIndukowany SVMT

?
Tak
v
Wszczepienie ICD
(klasa lla)

Rycina 19. Algorytm stratyfikacji ryzyka i prewencji pierwotnej nagtej Smierci sercowej u pacjentéw z kardiomiopatia rozstrzeniowa/nieroz-

strzeniowa kardiomiopatia hipokinetyczna

2Czynniki ryzyka: niewyjasnione omdlenie, patogenne warianty genéw PLN, FLNC lub RBM20, LGE w CMR, indukowany SMVT w PES; ®Wytycz-
ne ESC z 2018 roku dotyczace diagnostyki i postepowania w omdleniach [1]

Skréty: AV, przedsionkowo-komorowy; CMR, rezonans magnetyczny serca; DCM, kardiomiopatia rozstrzeniowa; HNDCM, hipokinetyczna
kardiomiopatia nierozstrzeniowa; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; ILR, wszczepialny rejestrator petlowy; LMNA, gen laminy A/C;
LVEF, frakcja wyrzutowa lewej komory; NSVT, nieutrwalony czestoskurcz komorowy; PES, programowana stymulacja elektryczna; SCD, nagta
$mier¢ sercowa; SMVT, utrwalony monomorficzny czestoskurcz komorowy; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca

Przyczyny DCM mozna podzieli¢ na genetyczne
i nabyte [639]. Predyspozycja genetyczna moze réwniez
wchodzi¢ w interakcje z innymi czynnikami zewnetrz-
nymi, takimi jak: kardiomiopatie potogowe, alkoholowe
lub zwigzane z chemioterapia [639]. Fenotyp, zwtaszcza
w przypadku etiologii genetycznej, moze ulec zmianie
wraz z uptywem czasu i/lub moze nie spetnia¢ standar-
dowych kryteriéw rozpoznania choroby w momencie jej
ujawnienia. W konsekwencji, zaproponowano nowe rozpo-
znanie kardiomiopatii hipokinetycznej nierozstrzeniowej
(HNDCM, hypokinetic non-dilated cardiomyopathy) [639].

7.1.3.1.1. Ocena diagnostyczna i stratyfikacja ryzyka

Na rycinie 19 przedstawiono algorytm stratyfikacji ryzyka
i wszczepienia ICD w prewencji pierwotnej u pacjentéw
z DCM/HNDCM.

Nalezy rozwazy¢ przeprowadzenie uwaznej oceny
diagnostycznej, obejmujacej diagnostyke genetyczng
i CMR, w celu ustalenia przyczyny choroby i wdrozenie
stratyfikacji ryzyka i leczenia odpowiedniego dla danej
etiologii [341, 639].

U 25%-55% pacjentéw z DCM udaje sie zidentyfiko-
wadé mutacje patogenne [634, 639, 640], ktére najczesciej
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Rycina 20. Typowe cechy kardiomiopatii rozstrzeniowej zwigzanej z mutacja genu kodujacego lamine A/C z komorowymi zaburzeniami

rytmu serca

Skréty: AV, przedsionkowo-komorowy; CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elektrokardiogram; LGE, p6Zne wzmocnienie pokontrastowe
z zastosowaniem gadolinu; LV, lewokomorowy; RBBB, blok prawej odnogi peczka Hisa; VT, czestoskurcz komorowy

dziedziczone sg autosomalnie dominujgco. Najczesciej
sq wykrywane mutacje powodujace terminacje translacji
w genie tityny (TTN), a nastepnie mutacje w obrebie LMNA,
sarkomeru i desmosomoéw. Mutacje w obrebie gendw, ta-
kich jak LMNA, PLN, RBM20 i FLNC wiazg sie z najwyzszym
ryzykiem wystapienia VA i SCD [641-645]. Nosiciele warian-
téw genetycznych dotyczacych desmosomu i LMNA maja
najwyzsza czestos¢ wystepowania VA/SCD, co w jednym
badaniu byto niezalezne od wartosci LVEF [645].
Wartos¢ diagnostyki genetycznej jest szczegdlnie
wysoka u pacjentéw z DCM i rodzinnymi postaciami DCM
lub SCD u krewnych pierwszego stopnia wystepujacymi

w mtodym wieku. Dziedziczna posta¢ DCM jest rowniez
bardziej prawdopodobna u pacjentéw z chorobg w mto-
dym wieku lub z objawami wskazujacymi na specyficzng
etiologie (np. wydtuzone przewodzenie AV dla LMNA)
(ryc. 20) [634, 639, 640, 646]. Krewni pierwszego stopnia
pacjentéw z DCM/HNDCM powinni by¢ poddani diagno-
stycznej ocenie klinicznej, zwtaszcza jesli podejrzewana
jest przyczyna dziedziczna.

Rozréznienie pomiedzy pacjentamiwysokiego i niskie-
go ryzyka wystgpienia SCD stanowi wcigz wyzwanie. Poza
wartoscig LVEF i klasg NYHA [357, 359, 635, 647-650], aktu-
alne dane wskazuja, ze zaréwno wyniki uzyskane w trakcie
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diagnostyki genetycznej, jaki w CMR moga miec znaczenie
w stratyfikacji ryzyka. W metaanalizie obejmujacej 29 ba-
dan, do ktérych wiaczono 2948 pacjentéw, poddano oce-
nie znaczenie CMR u chorych z DCM [129]. Obecno$¢ LGE
wykazywata istotny zwigzek z wystepowaniem arytmicz-
nego punktu koncowego, nawet gdy uwzgledniono tylko
badania z analiza wieloczynnikowa (HR 6,7; P <0,001). Co
ciekawe, zwigzek pomiedzy LGE i arytmicznym punktem
koricowym byt istotny u pacjentéw ze srednig wartoscia
LVEF >35%. Podobnie, w niedawno opublikowanym ba-
daniu obejmujacym 1020 kolejno wiaczanych pacjentéw
zDCMiCMR zaobserwowano, ze LGE i LVEF byty markerami
ryzyka dla wystgpienia $miertelnosci z jakiejkolwiek przy-
czyny i Smierci sercowej, lecz tylko LGE wykazywat istotny
zwiazek z ryzykiem wystapienia SCD [651].

Stratyfikacja ryzyka SCD zostata udoskonalona w pod-
grupie pacjentéw z mutacjami w obrebie LMNA, ktére wy-
stepuja u 5%-10% wszystkich pacjentéw z DCM. Mutacje
w obrebie LMNA wigza sie z wczesnymi przedsionkowymi
i komorowymi zaburzeniami rytmu serca, przedwcze-
snym wystepowaniem zaburzen przewodzenia, wysokim
ryzykiem wystepowania SCD i progresjg do kraricowej
niewydolnosci serca [80, 642, 652, 653]. W rejestrze wie-
loosrodkowym obejmujacym 269 nosicieli mutacji w ob-
rebie LMNA zidentyfikowano NSVT, LVEF <45% w trakcie
pierwszej oceny, pte¢ meska oraz mutacje inne nizzmiany
sensu (non-missense) jako niezalezne czynniki ryzyka
wystapienia VA [652]. Komorowe zaburzenia rytmu serca
wystapity tylko u oséb, u ktérych stwierdzono obecnos¢
przynajmniej 2 z wyzej wymienionych czynnikéw. Na-
stepnie stratyfikacja ryzyka zostata poddana zewnetrznej
walidacji [653]. W innym badaniu, do ktérego wtaczono
589 nosicieli mutacji w obrebie LMNA, zidentyfikowano
blok AV jako dodatkowy czynnik predykcyjny. Niedawno
utworzono kalkulator ryzyka (https://Imna-risk-vta.fr/)
w celu przewidywania ryzyka wystapienia zagrazajacych
zyciu VA (indeks-c wynoszacy 0,776 [95% Cl, 0,711-0,842])
[80]. U pacjentéw z 5-letnim szacowanym ryzykiem wy-
noszacym >10% i manifestacja objawéw kardiologicznych
(NSVT, LVEF <50% lub opdznieniem przewodzenia AV)
nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD w prewencji pierwot-
nej. Postepowanie to ma na celu unikanie nadmiernego
wszczepiania ICD u nosicieli mutacji bez obecnego feno-
typu kardiologicznego. U nosicieli mutacji LMNA z feno-
typem DCM, wysitek fizyczny o duzej intensywnosci wigze
sie z wysokim ryzykiem wystapienia SCD i uposledzonej
LVEF i dlatego tez nie jest zalecany [654, 655].

Niedawno zaproponowano kalkulator ryzyka w celu
predykcji VA dla pacjentéw z DCM i ARVC zwigzanych
z mutacja p.Argl4del w genie PLN [656]. Konieczne s3
badania walidacyjne zanim bedzie mozna go stosowac¢
w praktyce kliniczne;j.

Poza genetyka i CMR, zaproponowano dodatkowe
czynniki predykcyjne wystapienia SCD, ktére czesto po-
chodzg z matych kohort z niewieloma badaniami potwier-
dzajacymi lub bez takich badan. Niewyjasnione omdlenie

wymaga dalszej oceny, a PES moze pozwoli¢ na ustalenie
przyczyny. Ryzyko wystapienia zdarzen arytmicznych u pa-
cjentédw z DCM z niska LVEF i niewyjasnionym omdleniem
byto wysokie i podobne do ryzyka u 0s6b po przebytym
CA [657], niezaleznie od wynikéw PES [148]. Dane uzyska-
ne u pacjentéw z tagodnie obnizong LVEF wskazuja na
wzrastajgcg wartos¢ PES. Wsréd pacjentéw z DCM i LVEF
>40% i niewyjasnionym omdleniem, ktérzy mieli wszcze-
pione ICD na podstawie dodatniej PES, 80% z nich miato
adekwatng terapie ICD podczas okresu obserwacji. Nie
zaobserwowano SCD lub objawowych VA u pacjentéw,
u ktérych wyjsciowo stwierdzono brak indukowalnych
arytmii [146].

7.1.3.1.2. Prewencja pierwotna nagtej Smierci sercowej

U pacjentéw z DCM/HNDCM, stosowanie OMT zgodnie
z wytycznymi ESC z 2021 roku dotyczacymi diagnostyki
i leczenia ostrej i przewlektej niewydolnosci serca jest
obowigzkowe [342]. Ponowna ocena funkgji serca i stanu
klinicznego po 3 miesigcach stosowania OMT jest wyma-
gana przed wszczepieniem ICD w prewencji pierwotnej.
Bardziej prawdopodobna jest poprawa funkcji LV w DCM
spowodowanej przez zapalenie miesnia sercowego lub
mutacje TTN.

W 6 RCT oceniono skutecznos$¢ wszczepiania ICD
w prewencji pierwotnej u pacjentéw z DCM z HFrEF [635].

Pie¢ badan opublikowano w latach 2002-2005 (CAT,
AMIOVIRT, DEFINITE, COMPANION i SCD-HeFT). Pierwsze
trzy z nich byty mniejszymi badaniami, do ktérych wta-
czono jedynie pacjentéw z DCM, podczas gdy SCD-HeFT
i COMPANION byty wieksze i uwzgledniaty réwniez
chorych z CAD i DCM. Badanie COMPANION réznito sie
od pozostatych, gdyz poréwnano w nim CRT z funkcja
defibrylacji, CRT z funkcja stymulacjii OMT. W metaanalizie
pieciu badan (1854 pacjentéw z DCM), wykazano redukcje
Smiertelnosci z jakiejkolwiek przyczyny o 31% przy uzyciu
ICD wzgledem farmakoterapii (RR 0,69 [95% Cl, 0,55; 0,87];
P <0,002) [658]. Wptyw ten utrzymywat sie po wykluczeniu
z analizy badania COMPANION.

Ostatnio do badania DANISH wtaczono 1116 objawo-
wych pacjentéw (klasa NYHA Il lub Ill) z niewiericowa,
skurczowa niewydolnoscia serca (LVEF <35%). Pacjentow
leczonych OMT randomizowano do grupy z ICD lub bez
ICD [359]. Nie zaobserwowano zadnej redukcji w zakresie
wystepowania pierwszorzedowego punktu koricowego
obejmujacego $mier¢ z jakiejkolwiek przyczyny u pacjen-
tow randomizowanych do leczenia przy uzyciu ICD (HR
0,87;95% Cl, 0,68-1,12; P=0,28), pomimo istotnej redukgji
czestosci SCD w grupie leczonej przy uzyciu ICD (HR 0,50;
95% Cl, 0,31-0,82; P = 0,005). Potencjalnym wyjasnieniem
tej obserwacji byta niska czesto$¢ wystepowania SCD
w badaniu (4,3% w grupie ICD i 8,2% w grupie kontrolnej),
doskonata farmakoterapia (>90% pacjentéw na leczeniu
inhibitorami ACE i beta-adrenolitykami, >50% na terapii
MRA) i wysoka liczba chorych otrzymujacych CRT (58%).
W metaanalizie obejmujacej wszystkie 6 badarn dotycza-
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cych prewencji pierwotnej wykazano redukcje, chociaz
nizsza, w zakresie $miertelnosci catkowitej przy zastosowa-
niu terapii ICD (RR 0,76; 95% Cl, 0,65-0,91; P = 0,002) [635].
W analizie wrazliwosci, korzysci z terapii ICD utrzymywaty
sie po usunieciu jakiegokolwiek badania z analizy zbiorcze;j.

Wyniki badania DANISH podkreslity koniecznos¢
dalszego udoskonalenia wskazan do wszczepienia ICD
w prewencji pierwotnej u obecnie leczonych pacjentéw
z DCM. Nalezy wzig¢ pod uwage wiek i choroby wspét-
istniejace [635]. W badaniu DANISH, wszczepienie ICD
wigzato sie zistotnie nizszg czestoscia Smierci u mtodszych
pacjentéw [359]. Dalsze analizy danych z badania DANISH
[647] wykazaty zwigzek pomiedzy redukcjg $miertelnosci
z jakiejkolwiek przyczyny a wszczepieniem ICD u pacjen-
tow <70. roku zycia (HR 0,70; 95% Cl, 0,51-0,96; P = 0,03),
lecz nie u chorych >70. roku zycia.

Brakuje prospektywnych badan oceniajacych korzysci
z zastosowania ICD u pacjentéw z DCM/HNDCM z umiarko-
wana dysfunkcja LV, lecz z czynnikami ryzyka zwigzanymi
zVAiSCD (obejmujacymi LGE w CMR, patogenne mutacje
w obrebie PLN, FLNC, RBM20, niewyjasnione omdlenie
i indukowalne SMVT) [129, 641, 643, 644, 659-662]. Biorac
pod uwage ograniczenia zwigzane z LVEF jako jedynym
markerze ryzyka w DCM/HNDCM, niniejszy panel eksper-
téw podziela opinig, ze nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD
w przypadku obecnosci kilku markeréw ryzyka.

7.1.3.1.3. Prewencja wtdrna nagtej Smierci sercowej

i postepowanie w przypadku komorowych zaburzen
rytmu serca

W trzech badaniach z randomizacjg (AVID, CASH i CIDS)
poréwnano terapie ICD i farmakoterapie w ramach pre-
wencji wtornej u pacjentéw po CA lub Zle tolerowanym VT
[349, 351, 352]. Do badan tych wtaczono tacznie 1963 pa-
cjentéw, z ktérych jedynie 292 (14,8%) miato etiologie
nie-niedokrwienna. Wykazano istotng redukcje smierci
z jakiejkolwiek przyczyny u pacjentéw z ICD, co prawie
catkowicie wynikato z redukcji $mierci arytmicznych
0 50% [352]. W podgrupie pacjentéw z kardiomiopatiami
zaobserwowano podobny, lecz nieistotny statystycznie
trend w kierunku zmniejszenia czestosci smierci [352].
W badaniach RCT wykluczano z udziatu pacjentéw z he-
modynamicznie tolerowanym VT. U pacjentéw z DCM
substrat dla VT jest gorzej zdefiniowany i nalezy wziag¢
pod uwage progresje choroby. Dlatego tez, pomimo
braku danych, niniejszy panel ekspertéw podziela opinie,
ze nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentéw z DCM
z hemodynamicznie tolerowanym VT.

Optymalizacja programowania ICD (patrz rozdz. 6.2.3.1)
moze zmniejszac liczbe interwencji wysokoenergetycznych
ICD w odpowiedzi na VT, leczwymagana jest czesto dodat-
kowa terapia w celu zmniejszenia objawowych epizodéw
VA. W badaniu OPTIC 412 pacjentéw po implantacji ICD
w ciaggu 21 dni od epizodu VT/VF randomizowano do przyj-
mowania amiodaronu w pofaczeniu z beta-adrenolitykiem,
samego sotalolu lub samego beta-adrenolityku. Po roku
odsetek wyladowan wysokoenergetycznych ICD wynosit

odpowiednio: 10,3%, 24,3% i 38,5%. Wyzsza skutecznos¢
amiodaronu w potgczeniu z beta-adrenolitykami w po-
réwnaniu z sotalolem powinna by¢ zestawiona z wyzszym
odsetkiem dziatan niepozadanych zwigzanych z lekami na
podstawie indywidualnejoceny danego pacjenta [318]. Po-
mimo ograniczonej liczby dostepnych danych, leki zgrupy
blokeréw kanatéw sodowych moga pozwala¢ na kontrole
VT w SHD i korzystnie dziata¢ u 0séb po implantacji ICD bez
zaawansowanej niewydolnosci serca. Wiekszos¢ SMVT po-
wstaje na skutek zwigzanej z blizng fali pobudzen nawrot-
nych (re-entry), ktére moga by¢ celem dla ablacji cewniko-
wej.Jak donoszono, wyniki ablacji oceniane w trybie ostrym
sg podobne dla CAD i DCM [497, 663]. Odsetek nawrotéw
VT jest zwykle wyzszy u pacjentéw z DCM (przezycie wol-
ne od VT wyniosto 40,5% w DCM vs. 57% w CAD po roku
obserwacji) [497]. W retrospektywnej, jednoosrodkowej
kohorcie, obejmujacej 282 pacjentéw leczonych w latach
1999-2014 zaobserwowano, ze po przeprowadzeniu wielu
procedur u 36% chorych uzyskano dtugotrwate uwolnienie
od VT w 69% przypadkow [664].

Ablacja epikardialna jest konieczna w przypadku
27%-30% procedur [497, 664]. Wyniki sa szczegdlnie zte,
a strategie ratunkowe (ablacja przezwienicowa etanolem,
ablacja bipolarna, ablacja chirurgiczna) moga by¢ wymaga-
ne u pacjentdow z mutacjami patogennymi (w genie LMNA)
i u 0séb z substratem arytmii zlokalizowanym gteboko
$rédsciennie w obrebie przedniej czesci przegrody mie-
dzykomorowej [499, 665, 666]. Bioragc pod uwage stopien
ztozonosci procedur ablacyjnych, pacjenciz DCM powinni
by¢ leczeni jedynie w wyspecjalizowanych osrodkach.

Tabela zalecen 28 — Zalecenia dotyczace stratyfikacji ry-
zyka, prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komoro-
wych zaburzen rytmu serca w kardiomiopatii rozstrzeniowej
i nierozstrzeniowej kardiomiopatii hipokinetycznej

Ocena diagnostyczna i zalecenia ogdlne

U pacjentéw z DCM/HNDCM i zaburze-
niami przewodzenia AV w wieku <50 lat

lub ktérzy maja dodatni wywiad rodzinny
w kierunku wystepowania DCM/HNDCM
lub SCD u krewnego pierwszego stopnia
(w wieku <50 lat) zaleca sie diagnostyke
genetyczna (obejmujaca przynajmniej geny
LMNA, PLN, RBM20 i FLNC) [641-645]

U pacjentéw z DCM/HNDCM nalezy rozwa-

zy¢ CMR z LGE w celu oceny etiologii i ryzy- lla B
ka wystgpienia VA/SCD [129, 651, 667]
U pacjentéw z prawdopodobnie spora-

dycznym wystepowaniem DCM/HNDCM,
ktorzy maja rozpoznanie postawione

w mtodym wieku lub z objawami wskazu-
jacymi na tfo dziedziczne, nalezy rozwazy¢
diagnostyke genetyczng (obejmujaca przy-
najmniej geny LMNA, PLN, RBM20 i FLNC)
w celu stratyfikaji ryzyka [641-645]
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Nie zaleca sie uczestnictwa w wysitku

Postepowanie u krewnych pacjentéw lub ofiar SCD

fizycznym o wysokiej intensywnosdi, 2z DCM/HNDCM

Zaleca sie wykonanie EKG i badania

obejmujgcym sport wyczynowy u oséb
z DCM/HNDCM i mutacjg w obrebie LMNA
[655] szego stopnia pacjenta z DCM/HNDCM,
Stratyfikacja ryzyka i prewencja pierwotna SCD jesli:

U pacjentéw z DCM/HNDCM, objawowg

echokardiograficznego u krewnego pierw-

¢ proband miat postawione rozpoznanie

niewydolnoscig serca (klasa NYHA II-I1) w wieku <50 lat lub ma cechy klinicz- C
i LVEF <£35% po >3 miesigcach OMT, nalezy lla ne sugerujgce przyczyne dziedziczng
rozwazy¢ wszczepienie ICD [357, 359, lub
635, 650] * stwierdza sie rodzinne wystepowanie
U pacjentow z DCM/HNDCM z patogenng DCM/HNDCM lub wystapita przedwcze-
mutacjg w obrebie LMNA, nalezy rozwazy¢ sna, niespodziewana SD [646]
wszczepienie ICD, jedli szacowane 5-letnie U krewnego pierwszego stopnia pacjen-
ryzyko wystapienia VA zagrazajacych zyciu lla B ta z prawdopodobnie sporadycznym b c
wynosi >10%°¢ i w przypadku wystepowa- DCM/HNDCM, mozna rozwazy¢ wykonanie
nia NSVT lub LVEF <50% lub zwolnienia EKG i badania echokardiograficznego [646]
przewodzenia AV [80, 652, 653] *Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych; ‘Na podstawie kalkulatora ryzyka:
U pacjentéw z DCM/HNDCM z LVEF <50% https://Imna-risk-vta.fr/; Zobacz specyficzne zalecenia dla LMNA
. . . . Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; AV, przedsionkowo-komorowy; CMR, rezonans
122 CZynn'kam' ryZyka (omdlenie, LGE magnetyczny serca; DCM, kardiomiopatia rozstrzeniowa; EKG, elektrokardiogram;
w CMR, indukowany SMVT w PES, pato- HNDCM, kardiomiopatia hipokinetyczna nierozstrzeniowa; ICD, wszczepialny
) ) , J lla C kardiowerter-defibrylator; LGE, pézne wzmocnienie pokontrastowe przy uzyciu

genne mutacje w obrebie genéw LMNA?, gadolinu; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej komory; NSVT, nieutrwalony czestoskurcz
PLN, FLNC i RBM20) na|ezy rozwazy¢ komorowy; NYHA, Nowojorskie Towarzystwo Kardiologiczne; OMT, optymalna far-
Y K makoterapia; PES, programowana stymulacja elektryczna; SCA, nagte zatrzymanie
implantacje ICD krazenia; SCD, nagta $mier¢ sercowa; SD, nagta $mier¢; SMVT, utrwalony, monomor-
U pacjentéw 7 DCM/HNDCM na|ezy ficzny czestoskurcz komorowy; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca;

L, - . . VF, migotanie komor; VT, czestoskurcz komorowy
rozwazy¢ ocene elektrofizjologiczng, jesli
przyczyna omdlenia jest niewyjasniona lla C
po przeprowadzeniu nieinwazyjnej oceny 7.1.3.2. Arytmogenna kardiomiopatia prawokomorowa
(661, 668] Arytmogenna kardiomiopatia prawokomorowa charakte-
Prewencja wtérna SCD i leczenie VA ryzuje sie zastepowaniem kardiomiocytow przez tkanke

thuszczowa i widknista [670]. Czestos¢ wystepowania waha
sie od 1:1000 do 1:5000 osdb, zdominacjg ptci meskiej
posréd probandéw [671]. Pacjenci, u ktérych pierwszym
objawem choroby jest SCD/VF, sa zwykle mtodsi (mediana
wieku 23 lata [zakres 13-57]) w poréwnaniu z osobami,

U pacjentéw z DCM/HNDCM, ktorzy prze-
2yja SCA z powodu VT/VF lub doswiadczaja
hemodynamicznie Zle tolerowanego SMVT,
zaleca sie wszczepienie ICD [349, 351,
352]

U pacjentéw z DCM/HNDCM i nawraca- u ktérych wystepuje SMVT (mediana wieku 36 lat [zakres
jacym, objawowym SMVT lub wytado- 14-78)) [672].

waniami ICD z powodu SMVT, u kt6rych Arytmogenna kardiomiopatia prawokomorowa jest
AAD sa nieskuteczne, przeciwwskazane lla c spowodowana obecnoscig mutacji patogennych w obrebie
lub nietolerowane, nalezy rozwazy¢ gendéw kodujacych biatka wchodzace w sktad desmoso-
wykonanie ablacji cewnikowej w wyspe- mow i rzadziej w genach innych niz desmosomalnych.

cjalizowanych osrodkach [481, 497, 664,
669]

U pacjentéw z DCM/HNDCM i z ICD,
ktérzy doswiadczaja nawracajgcych,

Wskazana jest diagnostyka genetyczna, a identyfikacja
mutacji (u nawet 73% [116] probanddéw) jest gtdéwnym
kryterium rozpoznania [116, 671]. U 4%-16% chorych
stwierdza sie mutacje ztozone/dwugenowe, ktére wigza sie
z podwyzszonym ryzykiem wystapienia VA w mtodszym
lla B wieku [672, 673]. Penetracja choroby u krewnych pierw-

szego stopnia wynosi 28%-58% [674, 675], co uzasadnia

przeprowadzanie regularnej oceny klinicznej u krewnych.

objawowych VA pomimo optymalnego
programowania urzadzenia i leczenia
beta-adrenolitykiem, nalezy rozwazy¢
dodanie amiodaronu w postaci doustnej
lub zamiane beta-adrenolityku na sotalol

318] Arytmogenna kardiomiopatia prawokomorowa cha-
Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u pa- rakteryzuje sie dominujgcym zajeciem RV. Zaktualizowane,
cjentéw z DCM/HNDCM i hemodynamicz- lla C miedzynarodowe kryteria diagnostyczne Grupy Roboczej
nie tolerowanym SMVT z 2010 roku opieraja sie na strategii wieloparametrycznej
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Il avL

l avF

Il avL

l aVF

Projekcja 4-jamowa

Projekcja 3-jamowa

Vi V4
V2 V5
V3 V6
Vi V4
V2 V5
V3 V6

08 krotka

Rycina 21. Typowe cechy arytmogennej kardiomiopatii prawokomorowej zwigzane z komorowymi zaburzeniami rytmu serca
Skréty: CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elektrokardiogram; LBBB, blok lewej odnogi peczka Hisa; RV, prawa komora; VT, czestoskurcz

komorowy

(ryc. 21) [116]. Nie uwzgledniono charakterystyki tkanek
w CMR. Naciek RV przez tkanke ttuszczowa i LGE w obre-
bie LV sg czesto obserwowane (u odpowiednio 29%-53%
i 35,5%-45% probanddéw) i moga by¢ obecne, zanim pa-
cjent spetni duze kryteria rozpoznania ARVC w badaniach
obrazowych [676-678]. Zasugerowano, ze zar6wno zmiany
w zakresie ruchomosci $cian, jak i zaburzenia sygnatu
przed i po zastosowaniu kontrastu poprawiaja doktadnos¢
diagnostyczna CMR dla ARVC [679]. Identyfikacja zajecia
obu komér i dominujace lewej komory doprowadzity
niedawno do sformutowania okreslenia ,kardiomiopatii
arytmogennej” [682].

Powstrzymanie sie od wysitku fizycznego o wysokiej
intensywnosci jest uwazane za narzedzie prewencyjne
u pacjentéw z klinicznie aktywna ARVC, w celu redukgji
ryzyka wystapienia VA i progresji choroby [683-685].
Nie poddano ocenie w prospektywnych kohortach kwe-
stii, czy powstrzymanie sie od uprawiania sportu jest
korzystne u wszystkich nosicieli mutacji bez ekspresji
choroby, lecz unikanie wyczynowego wysitku fizycznego
o duzej intensywnosci wydaje sie rozsadne [686, 687].
Nagta Smier¢ sercowa i VA wystepuja nieproporcjonalnie
podczas wysitku fizycznego u chorych, a wlew izoprote-
renolu w wysokiej dawce moze prowokowac wystapienie
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PVT u >90% pacjentéw z ARVC, potwierdzajac znaczenie
stymulacji wspotczulnej dla powstawania zaburzen rytmu
serca [152, 688, 689]. Nie wiadomo jednak, czy beta-adre-
nolityki moga zapobiegac wystepowaniu spontanicznych
VA. Ograniczone dane wskazuja na potencjalnie korzystne
dziatanie atenololu [690].

7.1.3.2.1. Stratyfikacja ryzyka

U pacjentéw z ARVC i bez wszczepionego ICD, CA wyste-
puje u 4,6%-6,1% chorych, podczas gdy 23% pacjentéw
doswiadcza SMVT niezakoriczonych $miercig w trakcie
okresu obserwacji wynoszacego srednio 8-11 lat [691-694].
To czy SMVT jest ostrym stanem zagrozenia zycia, zalezy
od dtugosci cyklu VT, funkcji serca i okolicznosci, w jakich
doszto do wystapienia VT. Wiréd oséb zrozpoznana/praw-
dopodobna ARVC uznanych za pacjentéw wysokiego ry-
zyka 23%-48% z nich doswiadczy adekwatnej interwencji
ICD w trakcie Sredniego okresu obserwacji wynoszacego
4,7 roku. W 16%-19% przypadkoéw, interwencja ICD spo-
wodowana jest przez szybki VT z czestotliwoscig rytmu
serca =250 uderzen na minute lub przez VF, ktore jest
uwazane jako odpowiednik zdarzenia zagrazajacego zyciu
[695-698]. W duzej kohorcie, obejmujacej 864 pacjentéw
z ARVC (38,8% z VA w wywiadzie), u 43% z nich zaobser-
wowano VT/VF podczas mediany okresu obserwacji wy-
noszacej 5,75 roku, lecz jedynie u 10% chorych wystapito
zdarzenie zagrazajace zyciu. Dlatego tez u 3 z4 pacjentéw
z ARVC terapia ICD jest adekwatna, lecz nie musi ozna-
czac terapii ratujgcej zycie w trybie ostrym. Obserwacja
ta znajduje uzasadnienie, poniewaz algorytmy i modele
predykcyjne dotyczace ryzyka opieraja sie na tagcznych
arytmicznych punktach koncowych, ktére sa czesto toz-
same ze wskazaniami do ICD w celu zapobiegania SCD.
Ma to szczegdlne znaczenie u mtodych pacjentéw z ARVC
z ryzykiem wystapienia w ciaggu catego zycia powiktan
zwigzanych z ICD [695, 699].

Brakuje badan z randomizacjg dotyczacych terapii
przy uzyciu ICD w ramach prewencji wtérnej. Wysoki
odsetek wystepowania adekwatnej terapii ICD wywotanej
epizodami szybkiego VT/VF u pacjentéw z wszczepionym
urzadzeniem po przebyciu CA lub hemodynamicznie
Zle tolerowanego VT mocno wskazuje na korzystny
wptyw ICD na przezycie [700]. Korzystny wptyw ICD jest
mniej pewny u pacjentéw z hemodynamicznie dobrze
tolerowanym VT [691, 700-702]. Identyfikacja pacjen-
téw z ARVC i z ryzykiem wystapienia SCD jest trudna,
a dowody potwierdzajace obecnos¢ czynnikéw ryzyka
zwigzanych z zagrazajacymi zyciu VA — ograniczone.
Omdlenie arytmiczne byto czynnikiem predykcyjnym
wystgpienia kolejnych zdarzen w wiekszosci badan
u pacjentdéw z potwierdzong ARVC (zbiorczy HR: 3,67;
Cl: 2,75-4,9) [81, 696, 701, 703]. U pacjentéw tych nalezy
rozwazy¢ wszczepienie ICD. Dysfunkcja RV i LV wigze
sie zwyzszym ryzykiem wystepowania zaburzen rytmu
serca [675, 704]. Trudno jest okresli¢ punkty odciecia,

lecz u pacjentéw z ciezka dysfunkcja RV (zmiana pola
powierzchni RV <17% lub frakcja wyrzutowa RV <35%)
nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD. Podobnie, pacjentéw
zistotnym zajeciem LV (LVEF <35%) nalezy leczy¢ zgodnie
z obecnymi zaleceniami dotyczacymi wszczepienia ICD
w DCM. Istniejg sprzeczne dane dotyczacego niezaleznej
wartosci predykcyjnej NSVT w kwestii wystepowania
kolejnych zdarzen z utrwalonymi zaburzeniami rytmu
serca [695, 696, 701]. Podobnie, nie okreslono wystar-
czajaco znaczenia PES w stratyfikacji ryzyka, zwtaszcza
u pacjentéw bezobjawowych [695, 696, 705]. W jednym
badaniu obejmujacym gtéwnie pacjentéw objawowych,
NSVT i dodatnia PES byty niezaleznymi czynnikami
predykcyjnymi wystapienia zdarzen arytmicznych,
podczas gdy inni autorzy wskazywali na niska precyzje
diagnostyczna [696]. Przewidywanie ryzyka oparte na
pojedynczym parametrze nie uwzglednia potencjalnego
facznego wptywu i interakcji pomiedzy czynnikami ryzy-
ka. Dlatego tez, cho¢ brakuje danych potwierdzajacych,
niniejszy panel ekspertéw popiera zalecenie, ze nalezy
rozwazy¢ wszczepienie ICD [706] u objawowych pacjen-
téow z ARVC z umiarkowang dysfunkcjg RV (<40%) i/lub
dysfunkcja LV (<45%), i u ktorych wystepuja albo NSVT,
albo SMVT indukowane w PES. Niedawno utworzono
wewnetrznie zwalidowany model ryzyka uwzgledniajacy
wiek, pte¢, omdlenie arytmiczne, NSVT, nasilenie PVC,
odprowadzenia w EKG z inwersja zatamkéw T i frakcje
wyrzutowa RV, ktéry powstat na podstawie danych uzy-
skanych od 528 pacjentéw z ustalonym rozpoznaniem
ARVC i bez wczesniejszych VA, w celu przewidywania
wystapienia jakiejkolwiek utrwalonej VA (indeks-c: 0,77)
[81]. Ponadto, promuje sie model predykcyjny dotyczacy
wystepowania zagrazajacych zyciu VA oparty na danych
uzyskanych od 864 pacjentéw z ARVC, gdzie czynniki
predykcyjne obejmowaty pte¢ meska, wiek, liczbe PVC
w ciggu 24 godzin i odprowadzenia z inwersja zatamkow
T (indeks-c: 0,74) [702]. Konieczne sa badania walidacyjne,
zanim te modele ryzyka beda zalecane do stosowania
w praktyce klinicznej.

7.1.3.2.2. Leczenie
Utrwalony, monomorficzny czestoskurcz komorowy sta-
nowi nawet 97,4% wszystkich epizodéw VA u pacjentéw
z ARVC po wszczepieniu ICD. Bardzo wysoki odsetek prze-
rywania arytmii przez ATP (92% wszystkich epizodéw) nie-
zaleznie od dtugosci cyklu VT, mocno uzasadnia stosowanie
urzadzen z mozliwoscia zastosowania ATP [698]. W matych
kohortach pacjentéw z ARVC wykazano, ze S-ICD powodo-
waty redukcje powiktai zwigzanych z elektrodami i byty
skuteczne w przerywaniu VA przy uzyciu terapii wysoko-
energetycznej w czasie krotkiego okresu obserwacji [707].
Czesto konieczne jest dodatkowe leczenie w celu za-
hamowania VA. Pomimo braku potwierdzenia w danych
klinicznych zaleca sie stosowanie beta-adrenolitykéw jako
lekéw z wyboru u objawowych pacjentéw.
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Dane dotyczace stosowania AAD w celu zapobiegania
nawrotom VT sg ograniczone do matych badan obserwa-
cyjnych i rejestréw. Ogdlnie, leczenie przy uzyciu AAD
ma ograniczong skutecznos¢. Pomimo ze sotalol byt sku-
teczny w zapobieganiu wystepowania indukowalnych VT
[708], lek ten nie powodowat redukgiji istotnych klinicznie
zaburzen rytmu serca [690, 708]. Leczenie przy uzyciu
amiodaronu lub lekami klasy 1 wigzato sie z trendem
w kierunku nizszej czestosci nawrotéw VT, w poréwnaniu
z sotalolem [709]. Zaobserwowano, ze dodanie flekainidu
do beta-adrenolityku/sotalolu byto korzystne w matej
kohorcie pacjentéw [710]. Ablacja cewnikowa stanowi
alternatywe. Ablacja endokardialna i jesli jest konieczna
— adjuwantowa epikardialna podfoza zaburzen rytmu
serca, wiaze sie z obiecujagcym przezyciem wolnym od
wystepowania VT. Nalezy wzig¢ pod uwage potencjalne
ryzyko zwigzane z procedura, efekty uboczne lekéw i pre-
ferencje pacjenta [482].

Tabela zalecen 29 — Zalecenia dotyczace diagnostyki, stratyfikacji
ryzyka, prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych
zaburzen rytmu serca w arytmogennej kardiomiopatii prawokomo-
rowej

Ocena diagnostyczna i zalecenia ogélne

Zaleca sie wykonanie CMR u pacjentéw
z podejrzeniem ARVC [676-678]
U pacjentéw z podejrzeniem lub z ostatecz-

nym rozpoznaniem ARVC zaleca sie porad- B
nictwo i testy genetyczne [672, 673]
Zaleca sie unikania wysitku fizycznego o du-

zym nasileniuc u pacjentéw z ustalonym B
rozpoznaniem ARVC [683-685]
U nosicieli mutacji zwigzanych z wystepo-

waniem ARVC i bez fenotypu chorobowego,
mozna rozwazy¢ unikanie wysitku fizyczne-

go o wysokiej intensywnoscic [683, 687]

U wszystkich pacjentdw z ostatecznym roz-

poznaniem ARVC mozna rozwazy¢ terapie Ib C
przy uzyciu beta-adrenolityku

Stratyfikacja ryzyka i prewencja pierwotna SCD

U pacjentéw z ostatecznym rozpoznaniem
ARVC i omdleniem arytmicznym, nalezy
rozwazy¢ wszczepienie ICD [696, 701,
711-713]

U pacjentéw z ostatecznym rozpoznaniem
ARVC i ciezkg dysfunkcjg RV lub LV nalezy lla C
rozwazy¢ wszczepienie ICD [675, 691]

U objawowych® pacjentéw z ostatecznym

rozpoznaniem ARVC, umiarkowang dysfunk-
cja prawej lub lewej komory i albo z NSVT
albo z SMVT indukowanym przy uzyciu PES
nalezy rozwazy¢ implantacje ICD [695, 696,
701, 703, 705]

U pacjentéw z ARVC i objawami budzacymi
mocne podejrzenie wystepowania VA moz- b c
na rozwazy¢ PES w celu stratyfikacji ryzyka

(695, 705]

Prewencja wtérna SCD i leczenie VA

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentow

z ARVCi Zle tolerowanym hemodynamicznie | C
VT lub VF [700]

U pacjentéw z ARVC i z nieutrwalonymi

lub utrwalonymi VA zaleca sie stosowanie C
beta-adrenolityku
U pacjentéw z ARVC i nawracajgcymi,

objawowymi SMVT lub wytadowaniami

ICD z powodu SMVT pomimo stosowania lla C
beta-adrenolitykéw, nalezy rozwazy¢ wyko-

nanie ablacji cewnikowej w wyspecjalizowa-

nych osrodkach [482, 709, 714]

U pacjentéw z ARVC ze wskazaniem do ICD

nalezy rozwazy¢ implantacje urzadzenia

z mozliwoscig programowania terapii ATP lla B
w celu przerwania SMVT o wysokiej czesto-

tliwosci [698]

Nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD u pa-

cjentdw z ARVC z hemodynamicznie dobrze lla C
tolerowanym SMVT [692]
U pacjentéw z ARVC i nawracajgcym, obja-

wowym VT, pomimo stosowania beta-ad- lia c
renolityku, nalezy rozwazyc¢ leczenie przy
uzyciu AAD [709, 710]

Postepowanie u krewnych pacjentéw z ARVC

Zaleca sie wykonanie EKG i badania echokar-
diograficznego u krewnych pierwszego | C
stopnia pacjentow z ARVC [675]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych; ‘Wytyczne ESC z 2020 roku doty-
czace kardiologii sportowej i ¢wiczen fizycznych u pacjentéw z chorobami uktadu
krazenia [4]; ¢Stan przedomdleniowy lub kotatanie serca wskazujace na VA

Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; ARVC, arytmogenna kardiomiopatia prawoko-
morowa; ATP, stymulacja antytachyarytmiczna; CMR, rezonans magnetyczny serca;
EKG, elektrokardiogram; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LV, lewa
komora; NSVT, nieutrwalony czestoskurcz komorowy; PES, programowana stymu-
lacja elektryczna; RV, prawa komora; SCD, nagta smier¢ sercowa; SMVT, utrwalony,
monomorficzny czestoskurcz komorowy; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca;
VT, czestoskurcz komorowy

7.1.3.3. Kardiomiopatia przerostowa

Kardiomiopatia przerostowa charakteryzuje sie zwiek-
szeniem grubosci $ciany LV niewynikajacym z obecnosci
stanéw powodujacych nieprawidtowe napetnianie LV
(takich jak nadcisnienie tetnicze lub wada zastawkowa
serca) [128, 715]. Diagnostyka ma ogromne znaczenie
(patrz rozdz. 7.1.3.5) z uwagi na to, ze przebieg naturalny
i postepowanie réznig sie w zaleznosci od wyjsciowej
przyczyny LVH, i obejmuje ona CMR i testy genetyczne
[716-725]. Kardiomiopatia przerostowa jest zwykle
spowodowana obecnoscia mutacji o dziedziczeniu au-
tosomalnym dominujacym, co uzasadnia przesiewowe
badania kardiologiczne u krewnych pierwszego stopnia,
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réwnolegle z diagnostyka genetyczng u probandoéw.
W 30%-60% przypadkéw mozna zidentyfikowaé mutacje
w obrebie gendw biatek sarkomeru, najczesciej u pacjen-
toéw mtodszych w momencie postawienia rozpoznania lub
z wywiadem rodzinnego wystepowania HCM [646, 722].

Szacowana chorobowo$¢ HCM u os6b dorostych wy-
nosi od 1 do 500 [726]. Czesto$¢ wystepowania u dzieci
jest znacznie nizsza.

W wiekszosci badan roczna smiertelnos¢ zwigzana
zHCM wynosi 1%-2% przy zastosowaniu wspoétczesnych
metod postepowania [128, 715] i moze by¢ nawet nizsza
(0,5%) [727]. Roczna czestos¢ wystepowania SCD lub
adekwatnej terapii ICD wynosi okoto 0,8%, leczw duzym
stopniu zalezy od wieku i profilu ryzyka [85, 728-730].
W pacjentéw z HCM stwierdzono ryzyko wystapienia nie-
wydolnosci serca, AF i udaru mézgu [128, 715]. Wiekszos¢
$mierci zwigzanych z HCM u pacjentéw w wieku <60 lat
wystepuje nagle, podczas gdy starsi chorzy umieraja
czesciej z powodu udaréw mézgu lub niewydolnosci
serca [731]. Nagta $mier¢ sercowa czesto jest zwigzana
z VA, ktére moga by¢ konsekwencja niedokrwienia,
zawezenia drogi odptywu lewej komory (LVOT, left
ventricular outflow tract) lub nadkomorowych zaburzen
rytmu serca. Wysitek fizyczny réowniez moze powodowacd
wystapienie SCD. Dlatego tez nie zaleca sie uczestnictwa
w sporcie wyczynowym [732]. Niedawno opublikowane
dane wskazuja jednak, ze nawet energiczne ¢wiczenia
u pacjentéw z HCM bez markeréw ryzyka moga nie wigzaé
sie z VA [733, 734].

7.1.3.3.1. Stratyfikacja ryzyka i prewencja pierwotna
nagtej Smierci sercowej

W ramach prewencji pierwotnej wyzwanie stanowi
identyfikacja relatywnie niewielkiej grupy pacjentéw
z najwyzszym ryzykiem wystapienia SCD. Nieutrwalony
czestoskurcz komorowy rozpoznaje sie na podstawie
ciggtego (24/48 godz.) ambulatoryjnego monitorowania
EKG u 20%-25% pacjentéw [128, 715]. Czestos¢ jego wy-
stepowania rosnie wraz z wiekiem i koreluje z gruboscia
$cian LV oraz z LGE w CMR [716-721, 735]. Wartos¢ pro-
gnostyczna NSVT w kwestii wystapienia SCD ma bardziej
istotne znaczenie u mtodych pacjentéw (<30. roku zycia)
[735]. Niejasna pozostaje relacja miedzy czasem trwania,
czestoscia lub czestotliwoscig rytmu serca w NSVT a roko-
waniem w HCM [735].

Udokumentowanie NSVT w trakcie proby wysitkowej
jest bardzo rzadkie, lecz wigzato sie z wyzszym ryzykiem
wystapienia SCD [732]. Zidentyfikowano dodatkowe
czynniki ryzyka i na podstawie siedmiu czynnikéw
(wiek, grubos¢ miesnia LV, wielkos¢ LA, gradient w LVOT,
NSVT, niewyjasnione omdlenie i wystepowanie SCD
w wywiadzie rodzinnym) stworzono kalkulator ryzyka
wystapienia SCD w ciaggu 5 lat [85] (HCM Risk-SCD: https://
doc2do.com/hcm/webHCM.html). Kalkulator ten zostat
poddany zewnetrznej walidacji [85, 728, 729]. Kalkulator

nie jest przeznaczony do stosowania u wyczynowych
sportowcow lub u 0séb z chorobami metabolicznymi lub
naciekowymi, lub po miektomii lub alkoholowej ablacji
przegrody [85].

Nalezy réwniez wzig¢ pod uwage dodatkowe nie-
uwzglednione w modelu Risk-SCD u pacjentéw z posred-
nim lub niskim oszacowanym ryzykiem czynniki, obej-
mujace dysfunkcje skurczowa LV, tetniak koniuszka LV,
nasilone LGE w CMR i obecnos$¢ pojedynczej lub wielu
mutacji w obrebie genu biatek sarkomeru (ryc. 22) [716,
717,722,736-739]. Zasugerowano, ze nasilone LGE w CMR
zdefiniowane jako =15% masy LV moze by¢ dobrym czyn-
nikiem predykcyjnym wystapienia SCD u os6b dorostych.
Ustalenie punktéw granicznych do zastosowania w prak-
tyce moze jednak by¢ utrudnione, gdyz ocena ilosciowa
LGE zalezy od jakosci akwizycji w CMR, rodzaju i ilosci
zastosowanego kontrastu.

Ponowna, okresowa ocena jest konieczna jako czesc
strategii badan obserwacyjnych. Uwaza sie, ze VA indu-
kowane w PES maja charakter nieswoisty, jednak przed-
stawiono sprzeczne wyniki badan na ten temat [740, 741].

U dzieci niewiele byto dostepnych danych dotycza-
cych prewencji pierwotnej, do czasu niedawno stwo-
rzonych modeli i zwigzanych z nimi kalkulatoréw ryzyka
[83, 84]. Utworzono kalkulator HCM Risk-Kids [84], ktory
poddano zewnetrznej walidacji u dzieci zHCM (1-16 lat).
Uwzglednia on niewyjasnione omdlenie, maksymalna
grubos$¢ miesnia LV, duzy wymiar lewego przedsionka;
niski gradient w LVOT i NSVT (https://hcmriskkids.org).
W przeciwienstwie do oséb dorostych uwzglednienie
wieku i SCD wystepujacego w wywiadzie rodzinnym
nie poprawiato skutecznosci modelu pediatrycznego.
Wykluczono pacjentéw z wywiadem VF lub utrwalonego
VT, rozpoznanymi wrodzonymi wadami metabolicznymi
i HCM wynikajacym z objawowych zespotéw choro-
bowych. Wartos¢ predykcyjna LGE u dzieci jest mniej
zdefiniowana, chociaz pojawity sie wstepne dane na ten
temat [743].

7.1.3.3.2. Leczenie zapobiegajqce nawrotom
komorowych zaburzeri rytmu serca

Pacjenci po CA z powodu VT/VF lub po przebyciu hemo-
dynamicznie Zle tolerowanego VT maja wysokie ryzyko
wystapienia zagrazajacych zyciu VA w przysztosciiodnoszg
korzys¢ z terapii przy uzyciu ICD [128, 744-746].

Nie ma zadnych RCT w HCM lub badan kohortowych
wskazujacych na istotne znaczenie farmakoterapii w za-
pobieganiu SCD [128, 715, 747]. Amiodaron moze zmniej-
szac¢ nasilenie VA, leczistnieja sprzeczne dane dotyczace
stosowania tego leku w ramach zapobiegania SCD
[747, 748]. Dizopiramid i beta-adrenolityki s skuteczne
w kontroli objawéw i u pacjentéw ze zwezeniem LVOT,
ale nie ma danych wskazujacych, ze leki te powoduja
redukcje ryzyka wystapienia SCD [128, 715]. Podobnie, nie
zaleca sie miektomii chirurgicznej lub ablacji alkoholowej
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Rycina 22. Typowe cechy kardiomiopatii przerostowej zwigzanej z utrwalonym, monomorficznym czestoskurczem komorowym
Skréty: CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elektrokardiogram; LGE, p6zne wzmocnienie pokontrastowe z uzyciem gadolinu; LV, lewoko-
morowy; RBBB, blok lewej odnogi peczka Hisa; VT, czestoskurcz komorowy

w celu redukgcji ryzyka wystapienia SCD u pacjentéw ze
zwezeniem LVOT [128, 715]. Po implantacji ICD w prewen-
¢ji pierwotnej lub wtérnej najczesciej udokumentowa-
nym rodzajem VA jest SMVT, a terapia ATP jest skuteczna
w 69%-76,5% przypadkow [749-751]. Pomimo ze brakuje
danych dotyczacych skutecznosci farmakoterapii, nalezy
rozwazyc stosowanie AAD (beta-adrenolityki, amiodaron,

sotalol, blokery kanatéw sodowych) u pacjentéw z HCM
zobjawowymi VA. Mozna réwniez rozwazy¢ zastosowanie
ablacji cewnikowej u wysoce wyselekcjonowanej grupy
pacjentéw zHCM i SMVT, u ktérych AAD sa nieskuteczne,
przeciwwskazane lub nietolerowane, gdyz wyniki po
ablacji w tym wskazaniu sg gorsze w poréwnaniu zinnymi
etiologiami nieniedokrwiennymi [752-754].
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Tabela zalecen 30 — Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka,
prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen
rytmu serca w kardiomiopatii przerostowej

Zalecenia Klasa? |Poziom®

Ocena diagnostyczna i zalecenia ogdlne

U pacjentéw z HCM zaleca sie wykonanie
CMR z LGE w ramach oceny diagnostycznej | B
[716-718]

U pacjentéw z HCM zaleca sie poradnictwo

i badania genetyczne [721-725]

U wybranych pacjentéw z HCM i nawracaja-
cym, objawowym SMVT lub z wytadowaniami
ICD z powodu SMVT, u ktérych AAD s3 nie-
skuteczne, przeciwwskazane lub Zle tolero-
wane, mozna rozwazy¢ ablacje cewnikowa

w wyspecjalizowanych o$rodkach [753, 754]

Postepowanie u krewnych pacjentéw z HCM

Zaleca sie wykonanie EKG i badania echokar-

diograficznego u krewnych pierwszego | C
stopnia pacjenta z HCM

U bezobjawowych, dorostych pacjentéw
z HCM bez markerdéw ryzyka, mozna rozwazy¢ b c
uczestnictwo w wysitku fizycznym o wysokiej

intensywnosci [733]

Stratyfikacja ryzyka i prewencja pierwotna SCD
Zaleca sie oszacowanie 5-letniego ryzyka

wystapienia SCD w trakcie pierwszej oceny

pacjenta i nastepnie w odstepach 1-3 lat lub C
w momencie, gdy zmienia sie stan kliniczny

chorego

U pacjentéw w wieku co najmniej 16 lat

z szacowanym ryzykiem SD >6%¢, nalezy roz- lla B
wazy¢ wszczepienie ICD [85, 728, 729]

U pacjentéw z HCM w wieku co najmniej

16 lat i z umiarkowanym 5-letnim ryzykiem
SCD (4% do <6%)° i z (a) istotnym LGE

w CMR (zwykle >15% masy LV); lub (b) LVEF
<50%; lub (c) z nieprawidfowg odpowiedzig
tensyjng podczas proby wysitkoweje; lub (d)

z tetniakiem koniuszka LV; lub (e) z obecno-
$cig mutacji gendw biatek sarkomeru, nalezy
rozwazy¢ implantacje ICD [716, 717, 722,
736-739]

U dzieci <16. roku zycia z HCM i szacowanym

5-letnim ryzykiem SCD >6% (na podstawie
skali ryzyka HCM Risk-Kids®), nalezy rozwazy¢
implantacje ICD [84, 742]

U pacjentéw z HCM w wieku co najmniej

16 lat z szacowanym 5-letnim ryzykiem SCD,
wynoszacym od >4% do <6%°¢, mozna roz-
wazy¢ implantacje ICD [85, 728, 729]

U pacjentéw z HCM w wieku co najmniej

16 lat z niskim, szacowanym 5-letnim ryzy-

kiem SCD (<4%)c i z (a) istotnym LGE w CMR

(zwykle >15% masy LV); lub (b) LVEF <50%; Ilb B
lub (c) z tetniakiem koniuszka LV mozna

rozwazy¢ implantacje ICD [716, 717, 722,

736-739]

Prewencja wtorna SCD i leczenie VA

U pacjentéw z HCM z hemodynamicznie Zle

tolerowanym SMVT lub VF zaleca sie implan- | B
tacje ICD [744-746)

U pacjentéw z HCM z hemodynamicznie tole-

rowanym SMVT nalezy rozwazy¢ implantacje lla C
ICD

U pacjentéw z HCM i nawracajacymi, objawo-

wymi VA lub nawracajacymi epizodami terapii lla C

ICD nalezy rozwazy¢ leczenie przy uzyciu AAD

*Klasa zalecen; PPoziom wiarygodnosci danych; “Na podstawie HCM Risk-SCD:
https://doc2do.com/hcm/webHCM.html; “Zdefiniowane jako brak wzrostu
skurczowego cisnienia tetniczego o przynajmniej 20 mm Hg od spoczynku do
szczytu wysitku lub spadek wartosci >20 mm Hg na szczycie wysitku; °Na podstawie
kalkulatora ryzyka HCM Kids: https://hcmriskkids.org

Skroéty: AAD, lek antyarytmiczny; CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elektro-
kardiogram; HCM, kardiomiopatia przerostowa; ICD, wszczepialny kardiowerter-de-
fibrylator; LGE, p6zne wzmocnienie pokontrastowe z uzyciem gadolinu; LV, lewa ko-
mora; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej komory; SCD, nagta smierc sercowa; SD, nagta
Smier¢; SMVT, utrwalony, monomorficzny czestoskurcz komorowy; VA, komorowe
zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komor; VT, czestoskurcz komorowy

7.1.3.4. Niescalony miesieri lewej komory

Niescalony miesien lewej komory obejmuje heterogenng
grupe choréb. Rozpoznanie stanowi wyzwanie i zapropo-
nowano rézne kryteria diagnostyczne. Skutecznos¢ testéw
genetycznych u probandéw jest niska [755].

Fenotyp niescalenia oparty na parametrach obra-
zowych moze réwniez wystepowacé w populacji oséb
zdrowych [756].

Metaanaliza obejmujaca 2501 pacjentéw z LVNC wy-
kazata podobne ryzyko Smiertelnosci zaréwno z przyczyn
sercowo-naczyniowych, jak i u pacjentéw z DCM, a nie
stwierdzono zadnej zaleznosci dotyczacej rozlegtosci be-
leczkowania [757]. W innej metaanalizie uwzgledniajacej
dane uzyskane od 574 pacjentéw wykrycie ogniskowego
widknienia przy uzyciu LGE w CMR u pacjentéw z LVNC
z zachowang frakcjg wyrzutowa wigzato sie z wystepo-
waniem powaznych zdarzen sercowych (zatrzymanie
krazenia niezakonczone $miercia, terapia ICD, transplan-
tacja serca [HTX, heart transplantation/LVAD]) (OR: 6,1; Cl:
2,1-17,5; P <0,001) [758]. Potaczenie kryteridw stosowanych
w CMR z systematycznym typowaniem genetycznym moze
pozwoli¢ na przetamanie obecnej niejasnosci dotyczacej
stratyfikacji ryzyka [759].

Tabela zalecer 31 — Zalecenia dotyczace wszczepienia kardiowertera-
-defibrylatora u pacjentéw z niescalonym miesniem lewej komory

Zalecenia Klasa? Poziom®

U pacjentéw z fenotypem kardio-

miopatii LVNC opartym na CMR

lub badaniu echokardiograficznym

nalezy rozwazy¢ wszczepienie ICD lla C
w prewencji pierwotnej SCD w celu

postepowania zgodnie z zaleceniami

dotyczacymi DCM/HNDCM

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: CMR, rezonans magnetyczny serca; DCM, kardiomiopatia rozstrzeniowa;
HNDCM, kardiomiopatia hipokinetyczna nierozstrzeniowa; ICD, wszczepialny
kardiowerter-defibrylator; LVNC, niescalony miesien lewej komory; SCD, nagta
Smier¢ sercowa
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7.1.3.5. Kardiomiopatia restrykcyjna

Fenotyp kardiomiopatii restrykcyjnej (RCM, restrictive
cardiomyopathy) jest rzadkii moze wystepowac jako konse-
kwencja réznych czynnikéw etiologicznych, obejmujacych
zaburzenia naciekowe (np. amyloidoze) i spichrzeniowe
(np.choroba Andersona-Fabry’ego). Identyfikacja etiologii
jest kluczowa w celu prowadzenia terapii. Niewydolnos¢
serca jest jednym z gtéwnych objawdéw w pierwotnej
i wtérnej RCM [760].

W chorobie Fabry'ego wigkszo$¢ zgtaszanych smierci
z przyczyn sercowo-naczyniowych byto sklasyfikowane
jako SCD w niedawno opublikowanym przegladzie sys-
tematycznym 13 badan obejmujacych 4185 pacjentéw
[761]. Zidentyfikowano starszy wiek, pte¢ meska, LVH,
LGE i NSVT jako potencjalne czynniki ryzyka zwigzane ze
zdarzeniami SCD. Jedynie w 11 badaniach uwzgledniaja-
cych 623 pacjentéw podano dane na temat czestosci SCD.
Retrospektywny, obserwacyjny charakter wiekszosciztych
matych, jednoosrodkowych badan i niska, bezwzgledna
liczba Smierci z przyczyn sercowo-naczyniowych (36/623)
i SCD (30/623) nie pozwalaja aktualnie na sformutowanie
zalecen dotyczacych wszczepienia ICD w prewencji pier-
wotnej [761].

Amyloidoza moze by¢ spowodowana przez rézne,
nieprawidtowo sfatdowane prekursory biatek, co prowadzi
do odkfadania sie depozytéw w tkankach i narzadach.
Amyloidoza serca wynika gtéwnie zamyloidozy tancuchéw
lekkich lub transtyretynowej. Druga z wyzej wymienio-
nych moze by¢ podzielona na amyloidoze typu dzikiego,
nazywana rowniez postacia starczg amyloidozy, w ktérej
czesciej dochodzi do powiktan w postaci zwolnienia prze-
wodzenia AV i przedsionkowych zaburzenh rytmu serca,
orazamyloidoze spowodowang obecnoscig mutacji pato-
gennych w obrebie genu TTR. Manifestacja choroby zalezy
od rodzaju mutacji. Mimo postepu w leczeniu amyloidozy
faricuchéw lekkich wyniki leczenia sa zte u pacjentéw
z objawami zajecia serca [762]. Do przyczyn $mierci na-
leza postepujaca niewydolnos¢ serca, dysfunkcja uktadu
autonomicznego i rozkojarzenie elektromechaniczne [762,
763]. Korzysc ze wszczepienia ICD w prewengji pierwotnej
jest niepewna. Obecnie nalezy rozwazy¢ wszczepienie
ICD u pacjentéw z hemodynamicznie Zle tolerowanym
VT, po przeprowadzeniu uwaznej dyskusji na temat ryzyka
wystapienia zdarzen konkurujacych, obejmujacych Smierc
nie-arytmiczna oraz $mier¢ z przyczyn nie-sercowych.

Tabela zalecen 32 — Zalecenia dotyczace wszczepienia kardiower-
tera-defibrylatora w amyloidozie serca

Zalecenia Klasa? Poziom"

U pacjentéw z amyloidozg tancu-

choéw lekkich lub transtyretyno-

wa serca i hemodynamicznie Zle lla C
tolerowanym VT nalezy rozwazyc

implantacje ICD

*Klasa zalecen; ®PPoziom wiarygodnosci danych
Skroty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; VT, czestoskurcz komorowy

7.1.3.6. Choroby nerwowo-miesniowe
Na rycinie 23 przedstawiono algorytm stratyfikacji ryzyka,
prewencji SCD i leczenia VA w dystrofii miotonicznej.

Zaburzeniarytmu serca sg czesta i w wielu przypadkach
pierwsza manifestacjg choréb nerwowo-miesniowych
[764]. Dystrofia miotoniczna jest najczestsza dystrofig mie-
$niowa w populacji oséb dorostych (czestosé wystepowania
1:8000). Dystrofia miotoniczna jest konsekwencjg ekspans;ji
trojnukleotydowych powtérzen w korncowym fragmencie
genu DMPK, co skutkuje zaburzeniami splatania w obrebie
SCN5A i wystepowaniem zaburzen przewodzenia i aryt-
mii. Dystrofia Duchenne’a réwniez ma wysoka czestos¢
wystepowania (1 na 3500 urodzerr meskich). Z uwagi na
to, ze wiekszo$¢ pacjentéw umiera przed osiagnigeciem
20.roku zycia, choroba ta jest rzadko obserwowana u oséb
dorostych. Inne zaburzenia nerwowo-miesniowe, takie jak
dystrofia Beckera (1 na 100 000 urodzer meskich) i dystrofia
twarzowo-topatkowo-ramienna (1 na 100 000), sg rzadsze.
Wiekszos¢ z tych choréb wigze sie z wystepowaniem
zaburzen przewodzenia, niektérych zagrazajacych
zyciu i powstajacych w mechanizmach podlegajacych
specyficznemu leczeniu antyarytmicznemu [17]. Nalezy
rozwazy¢ leczenie antyarytmiczne, gdyz funkcja miesni
i spodziewana dtugos¢ zycia sa czesto zaburzone jedynie
w stopniu umiarkowanym [765]. Generalnie zaleca sie
leczenie pacjentéw z chorobami nerwowo-migsniowymi,
ktorzy przezyli CA lub majag VA lub dysfunkcje komorowa
w ten sam sposdb, jak pacjentéw bez manifestacji pozaser-
cowej. Nalezy jednak ocenic korzysci zwigzane zimplanta-
¢ja ICD w stosunku do rokowania w niektérych rodzajach
dystrofii, takich jak np. dystrofia Duchenne’a.

Objawy moga by¢ wynikiem bradykardii lub tachyaryt-
mii i uzasadniona jest inwazyjna diagnostyka elektrofizjo-
logiczna, chyba ze udokumentowano przyczyne kliniczna,
na przyktad blok AV [153]. Nagte wydtuzenie odstepu PR
i czasu trwania zespotu QRS wigze sie z blokiem AV i SCD
w dystrofii miotonicznej, pomimo braku objawow i w takim
wypadku nalezy rozwazy¢ ocene elektrofizjologicznag [766,
7671.Odstep HV =70 ms powinien sktania¢ do wszczepienia
rozrusznika serca bez wzgledu na objawy. Wyindukowanie
BBR-VT u objawowego pacjenta mocno przemawia za wy-
stepowaniem BBR-VT (rozdz.42.5 ESC CardioMed) [768] jako
przyczyna objawow i w takim przypadku zaleca sie ablacje
prawej odnogi peczka Hisa [153]. Uwaza sie, ze po ablacji
odnogi peczka Hisa ryzyko bloku AV w dalszej obserwacji
jest szczegdlnie wysokie, ze wzgledu na postepujaca
chorobe uktadu His-Purkinje i nalezy u takich pacjentéw
wszczepi¢ stymulator serca. Wydtuzenie odstepu PRi czasu
trwania zespotu QRS [13, 16, 80], rbwnolegte wystepowanie
arytmii przedsionkowych [6, 16, 80] oraz LGE w CMR[14, 15,
18] u pacjentéw z dystrofig miotoniczng powyzej 40. roku
zycia wigzaty sie zwystepowaniem bloku AV i SCD w dalszej
obserwacji. Dlatego tez mozna rozwazy¢ wszczepienie
stymulatora serca nawet przy braku objawéw. Pomimo
ze brakuje danych, wszczepienie ICD zamiast stymulatora
serca moze by¢ preferowane u pacjentéw z dystrofig mio-
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" Diagnostyka z uzy-
ciem EP? (klasa lla)

Wszczepienie
stymulatora serca/ICD®
(klasa lIb)

i ujemny wynik
diagnostyki EP

lub brak indukcji VT i VT inny niz BBR-VT

Wszczepienie ICD
(klasa lla)

Rycina 23. Algorytm stratyfikacji ryzyka, prewencji nagtej $mierci sercowej i leczenia komorowych zaburzer rytmu serca w dystrofii mioto-

nicznej

20Omdlenie lub kotatanie serca mocno wskazujace na pochodzenie arytmiczne; ®!Spontaniczny blok AV: trzeciego stopnia lub zaawansowany
blok AV drugiego stopnia; “Czynniki przemawiajace za wszczepieniem ICD: wiek [5, 6, 11], zwiekszenie liczby powtdrzen CTG [6-9, 13, 16], na-
gta $mier¢ (SD) lub SD w wywiadzie rodzinnym [5], zaburzenia przewodzenia w EKG [16], wydtuzenie PR [13], blok lewej odnogi peczka Hisa
[5], przedsionkowe zaburzenia rytmu serca [6, 16], nieutrwalony VT [5], dysfunkcja LV [17], istotne LGE w CMR [14, 15, 18]; “Dalsze postepowa-

nie zgodnie z wynikiem oceny przy uzyciu EP

Skréty: AV, przedsionkowo-komorowy; BBR-VT, nawrotny czestoskurcz komorowy z odnég peczka Hisa; CMR, rezonans magnetyczny serca;
EP, inwazyjna diagnostyka elektrofizjologiczna; HV, odstep His—komora; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LGE, p6zne wzmocnie-

nie pokontrastowe z uzyciem gadolinu; VT, czestoskurcz komorowy

toniczna z dodatkowymi czynnikami ryzyka wystapienia
VAiSCD (ryc. 23). U pacjentéw z zespotem Kearnsa-Sayre’a,
Emery’ego-Dreifussa lub dystrofig miesniowa koriczyno-
wo-obreczowq z jakimkolwiek blokiem AV mozna roz-
wazy¢ wszczepienie statego stymulatora serca, z uwagi
na istotne ryzyko nagtej progresji do bloku catkowitego.
U pacjentéw z dystrofig miesniowa obreczowo-barkowa

typu 1B lub Emery’ego-Dreifussa, ktérzy majg wskazania
do stymulacji serca lub istotne LGE w CMR, nalezy rozwazy¢
wszczepienie ICD [769].

Wszczepienie ICD zamiast rozrusznika serca mozna
réowniez rozwazyc¢ u pacjentéw z dystrofig Duchenne’a/Bec-
kera, jesli wystepuje istotne LGE w CMR [770, 771]. Nalezy
jednak wzig¢ pod uwage ogélne rokowanie w tych cho-
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robach. U pacjentéw, ktérzy przezyli CA z powodu SMVT,
zaleca sie wszczepienie ICD, jesli indukowane sg VT inne
niz BBR-VT (np. VT zwigzane z blizng) lub jesli VT nie sa
indukowane. Pacjenci z dystrofig miotoniczng z omdle-
niem prawdopodobnie wynikajacym z VA, nawet jesli nie
sg indukowane, oraz chorzy z kotataniem serca i z indu-
kowanym VT innym niz BBR-VT sg uwazani za pacjentéw
zryzykiem wystapienia arytmicznego SCD i nalezy u nich
rozwazy¢ wszczepienie ICD.

Ze wzgledu na postepujacy charakter zaleca sie co-
roczng ocene z EKG, nawet w utajonej fazie choroby, gdy
pacjenci nie majg objawdw, a zapis EKG jest prawidtowy [6,
13]. Z powodu powolnej progresji i z uwagi na to, ze istotne
zmiany znajduja swoje odzwierciedlenie w powierzchnio-
wym EKG, nie zaleca sie¢ wykonywania seryjnych badan
elektrofizjologicznych w celu oceny przewodzenia AV
i indukgji arytmii u pacjentéw bez podejrzenia zaburzen
rytmu serca lub progresji zaburzen przewodzenia w EKG
[767,772].

Tabela zalecen 33 — Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka,
prewencji nagtej $mierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen
rytmu serca w chorobach nerwowo-migsniowych

Zalecenia ogo6lne

Zaleca sie przeprowadzanie corocznej oceny
obejmujgcej przynajmniej 12-odprowadze-
niowe EKG u pacjentdw z dystrofiami mie-
$niowymi, nawet w utajonej fazie choroby
(6, 13]

Zaleca sie, zeby pacjenci z chorobami

nerwowo-miesniowymi, ktérzy majg VA lub
dysfunkcje komorowa, byli leczeni z powodu
arytmii w ten sam sposab, jak pacjenci bez
chordéb nerwowo-miesniowych [17, 765]
Stratyfikacja ryzyka, pierwotna i wtérna prewencja
SCD
U pacjentéw z dystrofig miotoniczng i kota-
taniem serca lub omdleniem prawdopodob-
nie wynikajacym z VA lub po przebyciu CA
zaleca sie wykonanie inwazyjnego badania
elektrofizjologicznego [153]

U pacjentdw z dystrofig miotonicznag

i odstepem PR >240 ms lub czasem trwania

zespotu QRS 2120 ms lub ktérzy maja wiecej

niz 40 lat i wystepuja u nich nadkomorowe

zaburzenia rytmu serca© lub ktérzy majg wie- lla B
cej niz 40 lat i stwierdza sie u nich istotne

LGE w CMR¢, nalezy rozwazy¢ wykonanie

badania elektrofizjologicznego [5, 14, 16,

766]

U pacjentdw z dystrofig miotoniczng bez

zaburzen przewodzenia AV i z omdleniem

z duzym prawdopodobienstwem wynikaja- lla @
cym z VA nalezy rozwazy¢ implantacje ICD

[766]

U pacjentdw z dystrofig miotoniczng z kota-

taniem serca najprawdopodobniej wyni-

kajacym z VA i z indukowanym nie-BBR-VT lla ¢
nalezy rozwazy¢ implantacje ICD [766]
U pacjentdw z dystrofig miesniowg ob-
reczowo-konczynowa typu 1B lub Eme- lla c

ry'ego-Dreifussa i wskazaniem do stymulacji

serca nalezy rozwazy¢ implantacje ICD [769]

U pacjentdw z dystrofig miesniowg Duchen-

ne'a-Beckera i istotnym LGE w CMR mozna Ib C
rozwazy¢ implantacje ICD [770, 771]

U pacjentéw z dystrofig miotoniczng z do-

datkowymi czynnikami ryzyka? wystgpienia
VA i SCD mozna rozwazy¢ implantacje ICD
zamiast stymulatora serca

U pacjentdw z dystrofig miotoniczng nie

zaleca sie wykonywania seryjnych badan
elektrofizjologicznych z oceng przewodzenia
AV i indukgja zaburzen rytmu serca, jesli nie
podejrzewa sie wystepowania zaburzen ryt-
mu serca lub nie ma cech progresji zaburzen
przewodzenia w EKG [772]
Leczenie VA

U objawowych pacjentéw z BBR-VT zaleca
sie wykonanie ablacji cewnikoweje [153,
474, 475, 477]

U pacjentdw z dystrofig miotoniczng podda-

wanych ablacji z powodu BBR-VT zaleca sie
wszczepienie stymulatora serca/ICD [153]

U pacjentéw z dystrofig miotoniczng i SMVT
lub po przebyciu CA niespowodowanego
przez BBR-VT zaleca sie implantacje ICD
[766]

U pacjentéw z dystrofig miotoniczng

i nagtym wydtuzeniem odstepu PR lub

czasu trwania zespotu QRS nalezy rozwazy¢ lla B
wykonanie badania elektrofizjologicznego

(766, 767]

*Klasa zalecen; PPoziom wiarygodnosci danych; ‘Czynniki przemawiajace za wszcze-
pieniem ICD: wiek [5, 6, 11], zwiekszenie liczby powtérzen CTG [6-9, 13, 16], SD lub
SD w wywiadzie rodzinnym [5], zaburzenia przewodzenia w EKG [16], wydiuzenie
PR [13], LBBB [5], przedsionkowe zaburzenia rytmu serca [6, 16], nieutrwalony

VT [5], dysfunkcja LV [17], zaburzenia strukturalne w CMR [14, 15, 18]; ‘W innych
stanach kardiologicznych (np. po wymianie zastawki aortalnej) z BBR-VT réwniez
zaleca sie wykonanie ablacji cewnikowej

Skréty: AV, przedsionkowo-komorowy; BBR-VT, nawrotny, peczkowy czestoskurcz
komorowy; CA, zatrzymanie krazenia; CMR, rezonans magnetyczny serca;

EKG, elektrokardiogram; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LBBB, blok
lewej odnogi peczka Hisa; LGE, péZne wzmocnienie pokontrastowe z uzyciem
gadolinu; LV, lewokomorowy; SCD, nagta $mier¢ sercowa; SD, nagta Smier¢;

SHD, strukturalna choroba serca; SMVT, utrwalony, monomorficzny czestoskurcz
komorowy; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VT, czestoskurcz komorowy
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7.1.4. Choroby zapalne obejmujace miokardium
Stan zapalny w obrebie miesnia sercowego wiaze sie
ze zmiang wiasciwosci elektrycznych miokardium i za-
burzeniami rytmu serca i jest obserwowany w réznych
kardiomiopatiach, takich jak oczywiscie zapalenie miesnia
sercowego, lecz réwniez w dziedzicznych kardiomiopa-
tiach lub po MI [773, 774].

Kardiomiopatie zapalne charakteryzuja sie obecnoscia
stanu zapalnego w obrebie miokardium (m.in. zapalenie
migsnia sercowego) jako pierwotna przyczyna uszkodzenia
serca, zas wtorne stany zapalne serca sg spowodowane
przez wyjsciowa patologie w obrebie miesnia sercowego
[775,776].

Zapalenie miesnia sercowego, sarkoidoza i choroba
Chagasa sg jednymi z gtéwnych jednostek w obrebie
kardiomiopatii zapalnych.

7.1.4.1. Zapalenie miesnia sercowego

Postawienie rozpoznania zapalenia miesnia sercowego
moze stanowi¢ wyzwanie. Nie ma zadnej patognomo-
nicznej prezentacji klinicznej w tej chorobie [777], z obja-
wami wahajacymi sie od tagodnie nasilonych do ciezkiej
niewydolnosci serca, catkowitego bloku AV i SCD [778].
Szacuje sie, ze u mtodych ludzi 2%-12% SCD jest zwigzana
z zapaleniem miesnia sercowego [779-781].

Zapalenie miesnia sercowego rozpoznaje sie zaréwno
na podstawie biopsji przy uzyciu ustalonych kryteriéw
histologicznych, immunologicznych i immunohistoche-
micznych, jaki przy uzyciu fanicuchowej reakcji polimerazy
(PCR, polymerase chain reaction) w celu wykrycia genomu
wirusow [782, 783]. To wskazuje, Ze biopsja miesnia serco-
wego, chociaz nie jest stosowana powszechnie, jest ztotym
standardem w diagnostyce zapalenia miesnia sercowego
[778, 784]. Obecnie w praktyce rozpoznanie zapalenia
miesnia sercowego opiera sie na prezentacji klinicznej,
podwyzszonym stezeniu troponin, zmianach w EKG, do-
wodach na dysfunkcje LV, nieobecnosci istotnej CAD lub
wady zastawkowe;j serca i charakterystycznych zmianach
w CMR lub PET-CT.

W przypadku podejrzenia lub potwierdzonego ostrego
zapalenia miesnia sercowego pacjenci ze stanem zagro-
Zenia zycia (piorunujace zapalenie miesnia sercowego,
utrwalone VA lub catkowity blok AV) muszg by¢ odsytani
do wyspecjalizowanych osrodkéw [785, 786].Osrodek taki
musi mie¢ mozliwo$¢ wykonania cewnikowania serca,
biopsji miesnia sercowego, zastosowania urzadzen do
mechanicznego wspomagania krazenia oraz postepowa-
nia w ztozonych VA.

Utrwalone VA moga wystepowac w ostrym zapaleniu
miesnia sercowego. W badaniu obejmujacym duza liczbe
pacjentéw [786] zaobserwowano, ze wewnatrzszpitalne VF
lub CA wystapity w 2,5% przypadkéw. W innym badaniu
dotyczacym ostrego zapalenia mie$nia sercowego u dzieci

[787] utrwalone tachyarytmie wystepowaty u 11,5% pa-
cjentéw z VA bedacymi przyczyng wiekszosci przypadkéw
(79,5%). Tachyarytmie wiazaty sie z 2,3-krotnym wzrostem
ryzyka $mierci[787]. Olbrzymiokomorkowe zapalenie mie-
$nia sercowego, pomimo rzadkiego wystepowania, wiaze
sie z wyzszym ryzykiem zagrazajacych zyciu VA, ktére
sg obserwowane u 14% pacjentéw z tym rozpoznaniem
w momencie wyjsciowej oceny i nastepnie rozwijaja sie
w oporne na leczenie zaburzenia rytmu serca u wiecej niz
potowy pacjentéw podczas dalszego przebiegu choroby
[788, 789].

Postepowanie w ostrym zapaleniu miesnia sercowego
zalezy od prezentadji klinicznej, wyniku PCR w kierunku ba-
danych wiruséw na podstawie biopsji miesnia sercowego
orazrozpoznania histologicznego. U pacjentéw z podejrze-
niem zapalenia migsnia sercowego, u ktérych wystepuje
fagodna niewydolnos¢ serca, zaleca sie unikanie wysitku
fizycznego i stosowanie beta-adrenolitykéw i ACE-I [790].
Pacjenci z VA lub blokiem AV musza zosta¢ przyjeci do
szpitala i nalezy ich poddac¢ ciggtemu monitoringowi.

Leczenie zaburzen rytmu serca u pacjentéw z zapal-
nymi chorobami serca nie rézni sie od ogdlnie przyjetych
zasad postepowania klinicznego. Objawowe VA moga
wymagacd stosowania AAD, takich jak amiodaron i/lub
beta-adrenolityki [791-793]. Co wazne, w retrospektyw-
nym badaniu obserwacyjnym wykazano, ze pacjenci
z utrwalonymi VA podczas ostrej fazy zapalenia miesnia
sercowego (LVEF 53 £ 10%) mieli wyzsze ryzyko (45% w cia-
gu 3 lat) nawrotéw VT/VF w trakcie dalszej obserwacji [794].

Zapalenie miednia sercowego moze ustapic¢ bez
nastepstw, nawracac lub przejs¢ w proces przewlekty.
Dlatego tez uwaza sig, ze zapalenie migsnia sercowego
jest prekursorem DCM [795]. Zaobserwowano rozwéj DCM
u 21% pacjentéw z ostrym zapaleniem migsnia sercowego
w ciggu okresu obserwacji wynoszacego $rednio 3 lata
[796]. Doktadny odsetek przewlektej DCM wynikajacej
z progresji ostrego zapalenia miesnia sercowego pozo-
staje nieznany, lecz w duzym badaniu retrospektywnym
zidentyfikowano zapalenie miesnia sercowego jako
przyczyne DCM w nawet 12% przypadkéw [797]. U pa-
cjentéw z SMVT o niejasnej etiologii nalezy podejrzewac
zapalenie miesnia sercowego, zwtaszcza jesli CMR wykaze
obecnos¢ nieprawidtowego widknienia w obszarze pod-
nasierdziowym i/lub srédsciennym w obrebie miokar-
dium. Obecnos¢ LGE w CMR réwniez wigze sie z pdznym
wystepowaniem VA u pacjentéw z potwierdzonym na
podstawie biopsji zapaleniem miesnia sercowego o etio-
logii wirusowej [798-800].

Postepowanie w przypadku udokumentowanych VA
w przewlektym zapaleniu miesnia sercowego jest podobne
do stosowanego u pacjentéw z DCM, obejmujac wszcze-
pienie ICD i podawanie AAD. Ablacja cewnikowa moze
by¢ skuteczna w leczeniu SMVT, ktérego substrat arytmo-
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genny czesto znajduje sie w nasierdziu w obrebie $ciany
bocznej/podstawy lewej komory [752,801-803]. W jednej
publikacji [802] brak indukowanego VT po wykonaniu
ablacji cewnikowej prowadzit do zaniechania implantacji
ICD u 1/3 pacjentéw, z nastepczym brakiem nawrotéw VT
w trakcie dalszej obserwacji.

Tabela zalecen 34 — Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci
sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu serca w zapaleniu
migénia sercowego

Zalecenia ogolne

W przypadku potwierdzonego lub klinicznie

podejrzewanego ostrego zapalenia mie-

$nia sercowego zaleca sie, zeby pacjenci C
z zagrazajacymi zyciu VA byli kierowani do
wyspecjalizowanych osrodkéw [786, 804]
Prewencja wtorna SCD i leczenie VA
U pacjentéw z hemodynamicznie Zle tolero-
wanym SMVT wystepujgcym w przewlekiej
fazie zapalenia miesnia sercowego zaleca
sie implantacje ICD [794, 805]

U pacjentéw z hemodynamicznie Zle tole-

rowanym, utrwalonym VT lub VF w trakcie

ostrej fazy zapalenia miesnia sercowego lla C
nalezy rozwazy¢ implantacje ICD przed

wypisem ze szpitala [788, 794, 806]

U pacjentéw z objawowymi, nieutrwalo-

nymi lub utrwalonymi VA podczas ostrej

fazy zapalenia miesnia sercowego nalezy lla C
rozwazy¢ stosowanie AAD (preferowane

amiodaron i beta-adrenolityki)

U pacjentéw po przebytym zapaleniu

miesnia sercowego z nawracajgcym, obja- I c
a

wowym VT nalezy rozwazy¢ leczenie przy

uzyciu AAD

U pacjentédw po przebytym zapaleniu

miesnia sercowego z nawracajacym,
objawowym SMVT lub wytadowaniami
ICD z powodu SMVT, u ktérych AAD sa lia c
nieskuteczne, Zle tolerowane lub pacjent

nie wyraza zgody na ich stosowanie, nalezy

rozwazy¢ ablacje cewnikowa w wyspecjali-

zowanych osrodkach [752, 801, 802]

U pacjentéw z hemodynamicznie tolerowa-

nym SMVT wystepujacym w fazie przewle- I c
a
ktej zapalenia miesnia sercowego nalezy

rozwazy¢ implantacje ICD

U pacjentéw z hemodynamicznie dobrze

tolerowanym SMVT wystepujacym w fazie

przewlektej zapalenia miesnia sercowego,

z zachowana funkgjg LV i ograniczong

blizng podlegajaca ablacji mozna rozwa- Ilb C
zy¢ ablacje cewnikowa jako alternatywe

terapii ICD, po przeprowadzeniu dyskusji

z pacjentem i pod warunkiem, ze spetnione

sg ustalone punkty koncowe®

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych; ‘Brak indukowanego VT i eliminacja
elektrograméw odpowiadajgcych zaburzeniom przewodzenia

Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator;

LV, lewokomorowy; SCD, nagta smier¢ sercowa; SMVT, utrwalony, monomorficzny
czestoskurcz komorowy; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie
komor; VT, czestoskurcz komorowy

7.1.4.2. Sarkoidoza serca

Sarkoidoza jest ogélnoustrojowa chorobg zapalng o nie-
znanym pochodzeniu, z predyspozycja genetyczna [8071],
charakteryzujaca sie gromadzeniem limfocytéw T, mo-
nocytéw i ziarniniakdw nieserowaciejacych, prowadzac
do bliznowacenia tkanek [808]. Pomimo Ze najczesciej
obserwuje sie zajecie ptuc, kazdy organ moze by¢ objety
procesem chorobowym. Szacuje sig, ze 5% pacjentéw
zsarkoidoza ma objawy wskazujace na zajecie serca. Dzieki
zastosowaniu zaawansowanych technik obrazowania serca
(CMR/PET-CT) coraz czesciej rozpoznaje sie subkliniczng
sarkoidoze serca [808-811].

Rozpoznanie sarkoidozy serca stanowi wyzwanie.
Moze ona przypomina¢ fenotypowo ARVC w przypadku
przewazajgcego zajecia RV [810] lub serce jest jedynym
zajetym przez sarkoidoze narzagdowym (tzw. izolowana
sarkoidoza serca) [812]. Mapowanie elektroanatomiczne
serca moze by¢ przydatne w diagnostyce réznicowe;j
pomiedzy izolowang sarkoidoza serca a ARVC [813]. Do
trzech zwykle obserwowanych objawéw sarkoidozy serca
naleza: dysfunkcja LV, zaburzenia przewodzenia AV i VA.
Do rozwoju catkowitego bloku serca dochodzi przede
wszystkim podczas ostrej fazy choroby, w przeciwienstwie
do utrwalonego VT, ktéry czesto wystepuje w zaawanso-
wanym stadium sarkoidozy (ryc. 24) [814].

Poza izolowang sarkoidozg serca [812] zidentyfikowa-
no trzy niezalezne czynniki zwigzane z niekorzystnymi
wynikami leczenia i szczegdlnie z ryzykiem VA: (i) LVEF
<35% [812]; (ii) udokumentowanie bloku AV wysokiego
stopnia [815, 816] oraz (iii) obecnos¢ blizny w obrebie RV
lub LV w CMR (ryc. 25) [817-821]. Komorowe zaburzenia
rytmu serca i SCD moga jednak wystepowac u pacjen-
téw z tagodnie obnizong lub prawidtowg LVEF. Badanie
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Rycina 24. Algorytm prewencji nagtej $mierci sercowej i leczenia komorowych zaburzer rytmu serca u pacjentéw z sarkoidoza serca

°LGE obejmujace 29/22 segmentéw lub =22% masy LV wiaze sie z wystepowaniem arytmicznych punktéw koricowych

Skréty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LGE, p6zne wzmocnienie pokontrastowe z uzyciem gadolinu; LVEF, frakcja wyrzutowa
lewej komory; PES, programowana stymulacja elektryczna; SMVT, utrwalony, monomorficzny czestoskurcz komorowy; VA, komorowe zabu-

rzenia rytmu serca; VT, czestoskurcz komorowy

PES [822-825], PET-CT [826] i LGE w CMR sg przydatne
w stratyfikacji ryzyka wystgpienia VA u tych pacjentow
[827]. W badaniu obejmujacym 120 pacjentéw z potwier-
dzona w biopsji sarkoidozag pozasercowq i zachowang
funkcja skurczowa LV/RV, indukowalnos$¢ VT w PES byta
niska (6%), lecz wigzata sie ze ztozonym punktem kon-
cowym obejmujacym VA i SCD, ktéry wystapit u 3 pa-
cjentow — wszystkich z nieprawidtowym wynikiem
PET lub CMR (P = 0,009) [825]. W kohorcie obejmujacej
66 bezobjawowych pacjentéw z potwierdzong w biopsji
sarkoidozg pozasercowq i nieprawidtowym obrazem
w PET-CT lub CMR u 8 chorych (11%) wykazano induko-
walne zaburzenia rytmu serca w PES i 6 z 8 pacjentéw
miato VA lub zmarto w okresie obserwacji, w poréwnaniu
z1 chorym z 68, u ktérych nie wykazano indukowalnych
zaburzen rytmu serca (P <0,0001). Co wazne, pacjenci
zindukowanymi zaburzeniami rytmu serca mieli nizsza
wartos$¢ LVEF w trakcie wykonywania PES, i wartos¢ ta

ulegta dalszemu pogorszeniu w okresie 2-letniej ob-
serwagji [823].

Zaobserwowano korzysci z implantacji ICD, zaréwno
w prewencji pierwotnej i wtérnej [828-832]. Dane uza-
sadniaja stosowanie ICD w ramach prewencji pierwotnej
wystapienia SCD u pacjentéw z LVEF <35% [812, 830].
Ponadto niezaleznie od wartosci LVEF nalezy réwniez
rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentéw ze wskazaniami
do statej stymulacji serca lub z obecnoscig istotnej blizny
w CMR [833, 834]. Jak wykazano w dwdch niedawno
opublikowanych metaanalizach [821, 832], wystepowa-
nie VA jest czestsze u pacjentéw z catkowitym blokiem
AV (OR: 2,19; P <0,01), a obecnos¢ blizny w CMR wiazata
sie z wyzszym ryzykiem wystapienia ztozonego punktu
koncowego obejmujacego komorowe zaburzenia rytmu
serca i $miertelno$¢ (OR: 10,74; P <0,00001). Nie ma do-
stepnej powszechnie akceptowanej definicji istotnego
LGE. Obecnos¢ LGE w >=9/29 segmentdéw (17 segmentéw
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Rycina 25. Typowe cechy sarkoidozy serca zwigzanej z utrzymujgcym sie, monomorficznym czestoskurczem komorowym

Prosze zauwazy¢ widoczny zatamek R'w odprowadzeniach od V1 do V3, ceche czesto obserwowang w sarkoidozie serca z zajeciem RV [844]
Skroty: CMR, rezonans magnetyczny serca; EKG, elektrokardiogram; LBBB, blok lewej odnogi peczka Hisa; LGE, p6Zne wzmocnienie pokontra-
stowe z uzyciem gadolinu; LV, lewokomorowy; PET-CT, pozytonowa tomografia emisyjna sprzezona z tomografig komputerowg; RV, prawa

komora; RVOT, droga odptywu prawej komory; VT, czestoskurcz komorowy

LV i 12 segmentéw RV) i LGE obejmujace =22% masy LV
wigzaty sie z wystepowaniem arytmicznych punktéow
koncowych [820, 827, 835].

Leczenie glikokortykosteroidami jest podstawa te-
rapii w sarkoidozie serca, lecz wptyw tego leczenia na
wystepowanie VA byt oceniany jedynie w badaniach
obserwacyjnych [836-838]. W oczywisty sposob, opie-
rajac sie na patofizjologii choroby, stan zapalny odgrywa
role w rozwoju blizny w obrebie komory u pacjentéw
z sarkoidoza serca. Jak dotad, nie ma jednak dowodéw,
ze VA sg bezposrednio wywotane przez samo aktywne

zapalenie. Substrat arytmii zlokalizowany srédsciennie
lub epikardialnie (ze sktonnoscig do zajmowania obszaréw
okotozastawkowych) pozwala wyttumaczy¢ wiekszos¢
VT u pacjentéw z sarkoidoza serca [839]. Podtoze VT byto
czesciej zlokalizowane w segmentach z cechami petno-
$ciennej blizny w CMR i nizszym stopniem stanu zapal-
nego w badaniu PET [840]. Ablacja cewnikowa moze by¢
przydatna w zapobieganiu VT [839, 841, 842], zwtaszcza
jesli terapia AAD jest nieskuteczna, a nawroty VT nadal
czeste [752, 839], a ablacja wykonywana w aktywnej fazie
zapalenia z kontynuacja AAD u wielu chorych [839, 843].
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Tabela zalecen 35 — Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka,
prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen
rytmu serca w sarkoidozie serca

Zalecenia m Poziom"

Stratyfikacja ryzyka i prewencja pierwotna SCD

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentow

z sarkoidozg serca, ktérzy majg LVEF <35% | B
(812, 828-830, 832]

U pacjentéw z sarkoidoza serca, ktdrzy

maja wskazanie do statej stymulacji serca

z powodu bloku AV wysokiego stopnia, lla C
nalezy rozwazyc¢ wszczepienie ICD, nieza-

leznie od wartosci LVEF [816]

U pacjentéw z sarkoidozg serca, ktérzy

maja LVEF>35%, lecz wystepuje u nich

istotne LGE w CMR po ustgpieniu ostrej lla B
fazy zapalenia, nalezy rozwazy¢ implanta-

cje ICD [817-819, 821, 833, 834]

U pacjentéw z sarkoidozg serca, u ktérych

warto$¢ LVEF wynosi 35%-50% i wyste-

puje u nich niewielki obszar LGE w CMR la c
po ustgpieniu ostrej fazy zapalenia, nalezy

rozwazy¢ wykonanie PES w celu stratyfika-

cji ryzyka

U pacjentéw z sarkoidozg serca, u ktérych

wartos¢ LVEF wynosi 35%-50% i wystepu- lia c
je indukowany SMVT w trakcie PES, nalezy

rozwazy¢ implantacje ICD [823-825]

Prewencja wtérna SCD i leczenie VA

U pacjentéw z sarkoidozg serca, ktorzy (1)

maja udokumentowany epizod utrwalone-

go VT lub (2) s3 po przebytym CA, zaleca

sie wszczepienie ICD [812, 828-830, 832]

U pacjentdéw z sarkoidozg i nawracajacymi,

objawowymi VA, nalezy rozwazy¢ zastoso- lla C
wanie AAD
U pacjentéw z sarkoidozg serca po wszcze-

pieniu ICD, z nawracajgcym, objawowym
SMVT lub wytadowaniami ICD z powodu
SMVT, u ktérych AAD sg nieskuteczne, b c
przeciwwskazane lub nietolerowane, moz-

na rozwazy¢ wykonanie ablacji cewnikowej

w wyspecjalizowanych osrodkach [839,

841, 842]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; AV, przedsionkowo-komorowy; CA, zatrzymanie
krazenia; CMR, rezonans magnetyczny serca; ICD, wszczepialny kardiowerter-defi-
brylator; LGE, péZne wzmocnienie pokontrastowe z uzyciem gadolinu; LVEF, frakcja
wyrzutowa lewej komory; PES, programowana stymulacja elektryczna; SCD, nagta
Smier¢ sercowa; SMVT, utrwalony, monomorficzny czestoskurcz komorowy; VA, ko-
morowe zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komor; VT, czestoskurcz komorowy

7.1.4.3. Choroba Chagasa

Choroba Chagasa, choroba miesnia sercowego spowodo-
wana przez pasozyt Trypanosoma cruzi, jest najczestsza
przyczyna wystepowania kardiomiopatii nieniedokrwien-
nej w Ameryce tacinskiej. Po okresie inkubacji zdecy-
dowana wiekszo$¢ zainfekowanych oséb ma niewielkie
objawy lub jest bezobjawowa, a bardzo niewielu chorych
(<1%) rozwija ostre zapalenie miesnia sercowego [845].
Ludzie sg jednak chorzy przez cate zycie i lata do dekad
po wystapieniu poczatkowego zarazenia, u 20%-30%
z nich dochodzi do wystapienia kardiomiopatii, ktéra
moze prowadzi¢ do rozwoju niewydolnosci serca, bloku
serca i przedsionkowych i komorowych zaburzen rytmu
serca. Nagta smier¢ sercowa, zwtaszcza z powodu VF, jest
najczestszg przyczyng smierci u pacjentéw z kardiomio-
patig Chagasa [847, 848]. Skala ryzyka utworzona przez
Rassi i wsp. [849] oraz obecnos¢ widknienia w obrebie
miokardium potwierdzone w LGE-CMR [850] sg przydatne
w ocenie ryzyka smierci u pacjentéw z choroba Chagasa.
Kwestia, czy taka stratyfikacja ryzyka moze przekfadac sie
na korzyscikliniczne przy leczeniu przy uzyciu ICD, wyma-
ga dalszej oceny w badaniach prospektywnych, biorac pod
uwage wysoka roczna Smiertelnos¢ u pacjentéw z chorobg
Chagasa po wszczepieniu ICD [851].

Pomimo ze wszczepienie ICD moze wydawac sie
rozsgdne w ramach prewencji wtérnej wystapienia SCD
u pacjentéw z kardiomiopatig Chagasa, istnieja kontro-
wersje [851-856] dotyczace korzysci i ryzyka zwigzanych
z implantacjg ICD u tych chorych. Co wiecej, w metaana-
lizie uwzgledniajacej badania obserwacyjne nie wyka-
zano korzysci z implantacji ICD (n = 483) vs. amiodaronu
(n = 115) w ramach prewencji wtérnej SCD u pacjentéw
zchoroba Chagasa, gdyz roczny odsetek Smiertelnosci byt
poréwnywalny w obu grupach (odpowiednio 9,7% i 9,6%)
[856]. W innej metaanalizie wykazano roczng czestos¢
wystepowania nieadekwatnych interwencji wysokoener-
getycznych wynoszaca 4,7% oraz wysoki odsetek rocznej
$miertelnosci wynoszacy 9% u 1041 pacjentéw z chorobg
Chagasa po implantacji ICD [851].

U niektérych pacjentéw wykazano skutecznos¢
amiodaronu [857] i ablacji cewnikowej [858-860]
w kontroli nawracajacych VA. Podobnie jak w przy-
padku réznych postaci zapalenia miesnia sercowego,
w chorobie Chagasa podtoze arytmii czesto znajduje
sie w nasierdziu.
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Tabela zalecen 36 — Zalecenia dotyczace leczenia komorowych
zaburzen rytmu serca w chorobie Chagasa

Zalecenia Klasa® | Poziom®

U pacjentéw z kardiomiopatig w przebie-

gu choroby Chagasa z objawowymi PVC

lub VT, nalezy rozwazyc zastosowanie lla C
amiodaronu w celu zmniejszenia nasilenia

arytmii [857]

U pacjentéw z kardiomiopatia w prze-

biegu choroby Chagasa i nawracajacymi,

objawowymi SMVT lub wytadowaniami

ICD z powodu SMVT, u ktérych AAD sa lla .
nieskuteczne, przeciwwskazane lub Zle

tolerowane, nalezy rozwazy¢ ablacje cew-

nikowa w wyspecjalizowanych osrodkach

(859, 860]

U pacjentéw z kardiomiopatig w przebie-

gu choroby Chagasa i z objawowym VT,

u ktorych AAD (amiodaron i beta-adreno- b c
lityki) s nieskuteczne lub Zle tolerowane,

mozna rozwazy¢ wszczepienie ICD [851,
854-856]
*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator;

PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; SMVT, utrwalony, monomorficzny
czestoskurcz komorowy; VT, czestoskurcz komorowy

7.1.5. Wada zastawkowa serca

Wady zastawkowe serca predysponuja do wystapienia SCD
zarébwno w okresie przedoperacyjnym, jak i po operacji
zastawkowej. W starych kohortach obejmujacych objawo-
wych, nieoperowanych pacjentéw z ciezkim zwezeniem
zastawki aortalnej lub ciezka niedomykalnoscig zastawki
mitralnej czestos$¢ wystepowania SCD wynosita 50%-60%.
W badaniach tych nie okreslono czestosci SCD wtdrnej do
VA [861, 862].

Czestos¢ wystepowania SCD u pacjentéw z protezami
zastawkowymi waha sie od 15 do 30%, z szacowanym
rocznym ryzykiem wynoszacym 0,2%-0,9% [863]. W du-
zym badaniu, obejmujacym 1533 pacjentéw, ktérzy zo-
stali poddani wymianie zastawki aortalnej lub mitralnej,
zaobserwowano, ze 6% $mierci byto spowodowane przez
zaburzenia rytmu serca [864]. W niedawno opublikowanym
badaniu, obejmujacym 3726 pacjentéw poddawanych
cewnikowej implantacji zastawki aortalnej (TAVI, tran-
scatheter aortic valve implantation), wykazano czestos¢
wystepowania SCD, wynoszaca 5,6% w trakcie 22-miesiecz-
nego okresu obserwacji, co wskazuje na utrzymujace sie
ryzyko SCD po wymianie zastawki [865].

Na podstawie matych badan obserwacyjnych stwier-
dzono, ze pacjenci z rezydualna dysfunkcja LV po operacji
zastawkowej, ktérych poddano implantacji ICD, mieli
adekwatne terapie i Smiertelno$¢ podobna do pacjen-
téw z kardiomiopatig niedokrwienng lub rozstrzeniowa
[866-868]. Decyzja o wszczepieniu ICD u tych pacjentéw
powinna zatem opierac sie na zaleceniach dotyczacych
DCM/HNDCM.

U pacjentéw po TAVI, SCD wigze sie z obecnoscia no-
wych zaburzen przewodzenia (LBBB, szerokos¢ zespotu
QRS >160 ms) i obnizong wartoscia LVEF <40% [865]. Nagta
$mier¢ sercowa moze u tych pacjentéw by¢ konsekwencja
zaawansowanego bloku AV, a wskazania do statej stymula-
¢ji powinny by¢zgodne z Wytycznymi ESC z 2021 roku, do-
tyczacymi stymulacji serca i terapii resynchronizujacej [2].
Znaczenie wszczepienia ICD w prewencji SCD po TAVI jest
niejasne. W dwdch niedawno opublikowanych analizach
retrospektywnych, obejmujacych tacznie 203 pacjentéw,
u ktérych wartos$¢ LVEF utrzymywata sie <35%, nie wykaza-
no korzystnego wptywu na przezycie w wyniku implantagji
ICD. Wynikato to prawdopodobnie z konkurencyjnego
ryzyka $mierci z powodu niewydolnosci serca i innych
choréb wspétistniejacych w tej populacji [869-870].

U pacjentéw z SMVT po wymianie zastawki aortalnej
wskazane jest wykonanie PES z uwagi na wysokie praw-
dopodobienstwo BBR-VT jako wyjsciowego mechanizmu
— arytmii, ktéra jest potencjalnie wyleczalna przy uzyciu
ablacji cewnikowej [871, 872].

Na podstawie obserwacji SCD wystepowato rocznie
u 0,2%-0,4% pacjentéw z MVP [871, 872]. Catkowita licz-
ba pacjentéw, ktérzy zmarli nagle z tym rozpoznaniem,
jest najprawdopodobniej niedoszacowana, biorgc pod
uwage, ze jest to czesty wariant zastawkowy z szacowanga
czestoscig wystepowania, wynoszaca 2%-3% w populacji
0g6lnej [875].

Stosujac rygorystyczne kryteria rozpoznania oparte na
cechach morfologicznych (tj. zwyrodnieniu §luzakowatym
zastawki mitralnej) w badaniu po$miertnym, w rejestrze
regionu Wenecji Euganejskiej we Wtoszech powigzano
7% wszystkich przypadkéw SCD w wieku mtodzienczym
zMVP [228]. Niedawno opublikowane badania patologicz-
ne i kliniczne dotyczace ofiar SCD z MVP lub pacjentéw
z MVP i powaznymi VA dostarczyly informacji na temat
potencjalnego podtoza VA [130, 228, 876-880]. W szcze-
g6lnosci w badaniach patologicznych i zLGE-CMR uznano
znaczenie wiéknienia migsnia sercowego, obejmujacego
zaréwno wolng $ciane LV w obszarze dolnopodstawnym,
jakimiesnie brodawkowate [228]. Proces widknienia wigze
sie zmechanicznym rozcigganiem wtérnym do nadmiernej
ruchomosci aparatu zastawkowego z powodu rozdzielenia
(dysjunkgcji) zastawki mitralnej i skurczowego ,curlingu”
sciany tylnej LV [876]. To wskazuje na obiecujace znaczenie
CMR w stratyfikacji ryzyka arytmicznego poza tradycyjny-
mi markerami elektrofizjologicznymi.

Do proponowanych kryteriéw dla ,arytmicznego
zespotu MVP”, ktére wiaza sie ze zwiekszonym ryzykiem
SCD, naleza: mtode osoby doroste (najczesciej kobiety),
wydtuzenie odstepu QTc i/lub ujemny zatamek T w od-
prowadzeniach znad $ciany dolnej w EKG, rozdzielenie
pierscienia mitralnego (dysjunkcja), zajecie dwéch ptat-
kéw w badaniu echokardiograficznym, czeste PVC lub
nieutrwalony PVT w monitorowaniu metoda Holtera
i/lub w prébie wysitkowej [130, 228, 876-880]. Obnizona
wartos$¢ LVEF i/lub zwtdknienie w obrebie miokardium
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w CMR moga réwniez mie¢ dodatkowe znaczenie w pro-
filowaniu ryzyka. Dane te pochodza gtéwnie z matych
badan retrospektywnych obejmujacych osoby po SCD
i zbadan posmiertnych. Dlatego tez identyfikacja matych
podgrup pacjentéw z ryzykiem wystapienia SCD stanowi
wyzwanie [228, 874]. Nie ma obecnie mocnych danych
potwierdzajacych zalecenia na temat stratyfikacji ryzyka
wystgpienia SCD u pacjentéw z MVP.

Tabela zalecen 37 — Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci
sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu serca w wadach
zastawkowych serca

Zalecenia Klasa® | Poziom®

U pacjentéw z wadg zastawki aortalnej

i SMVT zaleca sie wykonanie PES i ewentu-
alnie ablacji cewnikowej w celu identyfikagji
i wykonania ablacji w przypadku BBR-VT,
zwtaszcza jesli wystepuje po interwencji

w obrebie zastawki [871, 872, 881]

U pacjentéw z wadg zastawkowa i utrzymu-

jaca sie dysfunkcjg LV po korekdji chirurgicz-
nej (jedli jest to mozliwe) zaleca sie wszcze-
pienie ICD w prewencji pierwotnej zgodnie
z wytycznymi dotyczacymi postepowania

w DCM/HNDCM [868]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skréty: BBR-VT, nawrotny, peczkowy czestoskurcz komorowy; DCM, kardiomiopatia
rozstrzeniowa; HNDCM, kardiomiopatia hipokinetyczna nierostrzeniowa;

ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LV, lewokomorowy; PES, programowana
stymulacja elektryczna; SMVT, utrwalony, monomorficzny czestoskurcz komorowy

7.1.6. Wada wrodzona serca
Postepy w chirurgicznej naprawie i farmakoterapii pozwo-
lity na poprawe dtugoterminowego rokowania u dzieci
urodzonych zwrodzong wada serca (CHD, congenital heart
disease). Wiecej niz 90% pacjentéw przezywa obecnie do
osiagniecia wieku dorostego [882]i w konsekwencji cze-
stos¢ wystepowania CHD u oséb dorostych stale rosnie
[883]. Wraz z mniejszg liczba pacjentéw umierajacych
z powodu zdarzen okotooperacyjnych, SCD stata sie gtéw-
ng przyczyna $mierci u 0séb dorostych z CHD po operacji
naprawczej [884]. Potaczenie cig¢ chirurgicznych, blizny
w obrebie miokardium i rezydualne lub nowe zaburzenia
anatomiczne tworzg podtoze dla VA (ryc. 26).
Stratyfikacja ryzyka dla SCD u pacjentéw z CHD
bez udokumentowanych, utrwalonych VA jest trudna
z uwagi na zréznicowang populacje chorych, brak RCTs
i relatywnie nieliczne badania obserwacyjne. U pacjen-
téw z fizjologicznie dwoma komorami serca i systemowa
LV, standardowe kryterium wartosci LVEF <35% znajduje
zastosowanie w wyborze pacjentéw do implantacji ICD
w ramach prewencji pierwotnej [885, 886]. U pacjentéw

z niewyjasnionym omdleniem, ciezkimi objawami za-
burzen rytmu serca, takimi jak: kotatanie serca lub stan
przedomdleniowy i NSVT, nalezy rozwazy¢ wykonanie
PES [887].U bezobjawowych pacjentéw z tetralogia Fallota
(TOF, tetralogy of Fallot), lecz z innymi wskaznikami pod-
toza dla VA, ocena elektrofizjologiczna moze poprawiac
stratyfikacje ryzyka [888]. Era chirurgii i techniki w niej
stosowane wptywaja na podtoze VA i musza by¢ wziete
pod uwage. Przyktadowo, wykazano, ze zastosowanie
operacji naprawczej z uzyciem faty przezpierscieniowej
u pacjentéw z TOF, wigzato sie z nizszym ryzykiem wy-
stapienia VA [889]. Korzysci z terapii ICD w prewencji
pierwotnej u pacjentéw z pojedyncza lub systemowa
RV sa mniej udokumentowane i wymagaja wziecia pod
uwage czynnikéw specyficznych dla danej choroby i pa-
cjenta [890, 891].

U pacjentéw z CHD z utrwalonymi VA lub po CA
wazne jest przeprowadzenie petnej oceny czynnikéw
wywotujacych, z uwzglednieniem obrazowania serca
(zwtaszcza CMR) i oceny hemodynamicznej (ryc. 26)
[892]. Jesli wykryte zostang istniejgce wczesniej lub nowe
nieprawidtowosci anatomiczne wymagajace interwencji,
plan leczenia powinien uwzglednia¢ mapowanie przed-
lub srédoperacyjne i przeciecie podtoza VT, poniewaz
dostepnos¢ do niego moze ulec pogorszeniu w okresie
pooperacyjnym [888, 893, 894]. Ocena przedoperacyjna
i interwencja sg szczegdlnie wazne u pacjentéw z TOF
poddawanych ponownemu chirurgicznemu wszczepie-
niu zastawki tetnicy ptucnej. U wybranych pacjentéw
z CHD (uwzgledniajac osoby po chirurgicznej korekgcji
czynnosciowej w przetozeniu wielkich pni tetniczych,
operacji Fontana i anomalii Ebsteina) nalezy rozwazy¢
ocene i leczenie SVT, takich jak: tachykardie przedsion-
kowe lub AV powstajace w mechanizmie pobudzen na-
wrotnych (re-entry) z szybkim przewodzeniem do komor
[890, 895, 896].

W przypadku braku zidentyfikowanych, odwracalnych
czynnikow zaleca sie wszczepienie ICD w ramach prewencji
wtérnej[349, 350]. Podczas gdy przezzylne systemy ICD s
najczesciej stosowane i ich zaleta jest mozliwo$¢ uzycia
stymulacji antytachyarytmicznej i z powodu bradykardii,
podskérne ICD moga stanowic alternatywe u wybranych
pacjentéw z ograniczonym dostepem naczyniowym do
komory lub z pofgczeniami wewnatrzsercowymi.

U pacjentow z CHD MVT najczesciej powstaje w wyni-
ku tachykardii o mechanizmie re-entry, wykorzystujacym
ciesnie anatomiczne ograniczone przez zastawki, mate-
riat, z jakiego utworzono taty, oraz naciecia chirurgiczne.
Wczesne badania natemat mapowania i ablacji, zwtaszcza
u pacjentéw z TOF, pozwolity na identyfikacje cie$ni ana-
tomicznych o statych lokalizacjach [897, 898]. Opierajac sie
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Rycina 26. Algorytm postepowania w utrwalonych komorowych zaburzeniach rytmu serca u pacjentéw z wrodzong wada serca
2Dane uzyskane od pacjentéw z TOF i pokrewnymi zmianami; "W TOF nie jest wymagane niepowodzenie stosowania lekdw antyarytmicznych
Skroty: CHD, wrodzona wada serca; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; TOF, tetralogia Fallota; VA, komorowe zaburzenia rytmu

serca; VT, czestoskurcz komorowy

na tej koncepgji, w trakcie ablacji cewnikowej z uzyciem
systemu mapowania elektroanatomicznego, oméwione
cie$ni anatomiczne moga by¢ zrekonstruowane i prze-
ciete w trakcie rytmu zatokowego. Odsetek skutecz-
nych zabiegéw wynosi 80% [888-901]. Przyjecie bloku
przewodzenia w obrebie cie$ni anatomicznych, jako
punktu korcowego procedury, w pofaczeniu z brakiem
indukowalnego VT, powoduje dalsza poprawe wynikéw
ablacji w obserwacji odlegtej [888, 889]. Stosownie do
tego zaleca sie ablacje cewnikowa, zwtaszcza u pacjentéw
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zTOF i nawracajagcym SMVT. Zaréwno z uwagi na stopien
ztozonosci pacjentéw z CHD, jak i podtoza VT, procedury
te powinno wykonywac sie w osrodkach specjalizujacych
sie w ablacji cewnikowej u pacjentéw z CHD. Ablacje
cewnikowg mozna rozwazy¢ zamiast wszczepienia ICD
u wybranych pacjentéw z TOF z SMVT i zachowana
funkcja obu komér, pod warunkiem ze mozna uzyskac
taczny proceduralny punkt koricowy, obejmujacy brak
indukowalnych arytmii oraz blok przewodzenia w obrebie
ciesni anatomicznej [888, 899].
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Tabela zalecen 38 — Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka
i prewencji pierwotnej nagtej smierci sercowej w wadach wrodzo-
nych serca

Klasa? | Poziom®

Zalecenia

Stratyfikacja ryzyka i prewencja pierwotna SCD

Wszyscy pacjenci z CHD

U oséb dorostych z CHD z zachowan; fizjo-
logicznie funkcja obu komor i z lewg komorg
systemowa oraz z objawowa niewydolnoscia
serca (klasa NYHA II/1ll) i wartoscig EF <35%,
pomimo >3 miesiecy OMT, wskazane jest
wszczepienie ICD [885, 886]

U pacjentéw z CHD z omdleniem prawdo-

podobnie arytmicznym i/lub z przynajmniej

umiarkowang dysfunkcjg komorowa lub lla C
indukowalnym SMVT w PES, nalezy rozwazy¢

wszczepienie ICD [887, 889, 902]

U pacjentéw z zaawansowang dysfunkcjg
pojedynczej komory lub systemowej RV m c
z dodatkowymi czynnikami ryzyka®, mozna

rozwazy¢ wszczepienie ICD [890, 891]
Tetralogia Fallota

U pacjentéw po operacji naprawczej z po-
wodu TOF z objawami arytmii i NSVT, nalezy
rozwazy¢ ocene elektrofizjologiczng obejmu-
jaca PES [889, 903-905]

U pacjentéw po zabiegu naprawczym z po-

wodu TOF z objawami zaburzen rytmu serca

i dodatnig PES lub z obecnoscig innych czynni- ~ lla C
kow ryzykad i dodatnig PES nalezy rozwazy¢

wszczepienie ICD

U pacjentéw po zabiegu naprawczym

z powodu TOF bez objawéw zaburzen rytmu

serca, lecz z fgcznym wystepowaniem innych Ilb C
czynnikéw ryzyka?, mozna rozwazy¢ ocene
elektrofizjologiczna, z uwzglednieniem PES

U pacjentéw po korekcji TOF poddawanych

chirurgicznej lub przezskérnej wymianie

zastawki pnia ptucnego mozna rozwazy¢

przedoperacyjne, cewnikowe mapowanie Ilb C
i przeciecie ciesni anatomicznych odpowie-

dzialnych za VT przed lub podczas interwencji

[894]

*Klasa zalecen; "Poziom wiarygodnosci danych; Istnieje mato danych, a czynniki ryzy-
ka moga by¢ specyficzne dla danej zmiany, obejmujac nieutrwalone VT, klase NYHA
11/111, ciezka niedomykalno$¢ zastawki AV i szeroki zespét QRS =140 ms (przetozenie
wielkich pni tetniczych); Yinne czynniki ryzyka obejmuja umiarkowana dysfunkcje RV
lub LV, nasilone bliznowacenie w obrebie RV w CMR [906, 907]; czas trwania zespotu
QRS =180 ms [886, 908] i ciezka fragmentacje zespotu QRS [909, 910]

Skréty: AV, przedsionkowo-komorowy; CHD, wrodzona wada serca; CMR, rezonans
magnetyczny serca; EF, frakcja wyrzutowa; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibry-
lator; LV, lewa komora; NSVT, nieutrwalony monomorficzny czestoskurcz komoro-
wy; NYHA, Nowojorskie Towarzystwo Kardiologiczne; OMT, optymalna farmakote-
rapia; PES, programowana stymulacja elektryczna; RV, prawokomorowy; SCD, nagta
Smier¢ sercowa; SMVT, utrwalony, monomorficzny czestoskurcz komorowy;

TOF, tetralogia Fallota; VT, czestoskurcz komorowy

Tabela zalecen 39 — Zalecenia dotyczace prewencji wtérnej na-
gtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu serca
w wadach wrodzonych serca

Klasa® | PoziomP

Prewencja wtorna SCD i leczenie VA

Wszyscy pacjenci z CHD

Zalecenia

U pacjentéw z CHD z utrwalonymi VAs
zaleca sie ocene rezydualnych zmian lub
nowych zaburzen strukturalnych [892,
893]

U pacjentdw z CHD ze Zle tolerowanym

VT/po CA z powodu VF, wskazane jest
wszczepienie ICD po wykluczeniu odwra-
calnych przyczyn [349, 350]

U pacjentéw z CHD i nawracajacym,

objawowym SMVT lub wytadowaniami
ICD z powodu SMVT, niepoddajgcymi sie

lla C

farmakoterapii lub przeprogramowaniu
ICD, nalezy rozwazy¢ ablacje cewnikowg

w wyspecjalizowanym osrodkuc [899-901]
U wybranych pacjentéw z CHD (z uwzgled-

nieniem chirurgicznej korekgji czynnoscio-

wej przefozenia wielkich pni tetniczych,

operacji Fontana i anomalii Ebsteina) po lla C
CA nalezy rozwazyc¢ oceng i leczenie SVT

z szybkim przewodzeniem do komoér [890,
895]

Tetralogia Fallota
U pacjentéw po korekgji TOF z SMVT lub
nawracajacymi, objawowymi, adekwatnymi
interwencjami ICD z powodu SMVT zaleca
sie wykonanie ablacji cewnikowej w wyspe-
cjalizowanym osrodku [899-901]

U pacjentéw po korekgji TOF z SMVT pod-

dawanych chirurgicznej lub przezskérnej
wymianie zastawki pnia ptucnego nalezy

la C

rozwazy¢ przedoperacyjne, cewnikowe
mapowanie i ablacje cie$ni anatomicznych
odpowiedzialnych za VT przed lub podczas
interwencji [888, 893, 894]

U pacjentéw po korekgji TOF z zachowana

funkcjg obukomorowa i objawowym SMVT

mozna rozwazy¢ ablacje cewnikowga lub

jednoczesna ablacje chirurgiczng przepro- Ilb C

wadzone w doswiadczonym osrodku jako

alternatywa terapii przy uzyciu ICD [899,

901]
*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych; “Specyficzne zalecenia dla TOF
(klasa | B)
Skréty: CA, zatrzymanie krazenia; CHD, wrodzona wada serca; ICD, wszczepialny
kardiowerter-defibrylator; SCD, nagta Smier¢ sercowa; SMVT, utrwalony monomor-
ficzny czestoskurcz komorowy; SVT, czestoskurcz nadkomorowy; TOF, tetralogia Fal-

lota; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komor; VT, czestoskurcz
komorowy
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Pacjent z idiopatycznym migotaniem komaor

Wszczepienie ICD
(klasa I)

Poradnictwo i diagnostyka
genetyczna (klasa IIb)

Nawracajace wyfadowania ICD

Leczenie w trybie ostrym:
Izoproterenol
Werapamil
Chinidyna
(klasa lla

Leczenie przewlekle:
Chinidyna
(klasa lla)

Nawracajace wytadowania ICD

Ablacja cewnikowa PVC
wywotujacych arytmig (klasa lla)

Rycina 27. Algorytm postepowania u pacjentéw z idiopatycznym migotaniem komor
Skréty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe

7.2. Pierwotna choroba elektryczna serca

7.2.1. Idiopatyczne migotanie komér

Rozpoznanie idiopatycznego migotania komér (IVF, id-
iopathic ventricular fibrillation) ustala sie u 0séb po SCA,
najlepiej z udokumentowanym VF, po wykluczeniu etio-
logii strukturalnej, metabolicznej, toksykologicznej lub
kanatopatii [135, 222, 911-913]. Badania diagnostyczne
obejmuja analizy biochemiczne krwi, EKG (z uwzglednie-
niem wysokich odprowadzen, TK serca/koronarografie,
monitorowanie telemetryczne/holterowskie, préba wy-
sitkowa, badanie echokardiograficzne, test z blokerem
kanatu sodowego i CMR (patrz rozdz. 5.2.3, scenariusz 3.)
[135,222,911]. Mozna rozwazy¢ diagnostyke genetyczng
w kierunku obecnosci genéw dla kanatopatii i kardio-
miopatii, z odsetkiem dodatnich wynikéw w kierunku
mutacji 3%-17% [249, 914, 915]. Mozna rozwazy¢ ocene
kliniczna u krewnych pierwszego stopnia, lecz odsetek
diagnostycznych rozpoznan jest niski. W szczegdlnosci
niepewne jest znaczenie wykazanych zmian o charakterze

wczesnej repolaryzacji (ERP) u krewnych bezobjawowych
[182, 916].

U pacjentow z IVF wszczepienie ICD powoduje reduk-
cje ryzyka $mierci o etiologii arytmicznej o nawet 68%
w poréwnaniu z amiodaronem [352, 917-921] (ryc. 27).
W badaniach obserwacyjnych ze $rednim okresem ob-
serwacji wynoszacym 5-6 lat wykazano, ze 21%-29,6%
pacjentéw z IVF doswiadczato nawrotéw arytmii, co
przektadato sie na roczny odsetek wytadowan ICD, wy-
noszacy 3,6%-5,7%, podczas gdy 4,5%-17,5% chorych
miato nieadekwatne wytadowania ICD [919-921]. Stoso-
wano izoproterenol, werapamil lub chinidyne w ostrym
leczeniu nawracajacych wytadowan ICD lub burzy elek-
trycznej [912, 913, 918, 922-926]. W kilku matych bada-
niach stwierdzono, ze chinidyna byta wysoce skuteczna
w zmniejszaniu lub nawet zapobieganiu indukowanym
zaburzeniom rytmu podczas programowanej stymulacji
serca[923, 924, 926]. Ponadto, w retrospektywnym bada-
niu obejmujacym 46 pacjentéw wykazano zmniejszenie
czestosci wytadowan ICD przy zastosowaniu chinidyny
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EKG przedstawiajace rytm zatokowy — PVC o krotkim czasie sprzezenia

Zapis z monitorowania telemetrycznego — PVC o krotkim czasie sprzezenia wywoiujace VF

Rycina 28. Idiopatyczne migotanie komér wywotane przez przedwczesne pobudzenia komorowe o krétkim czasie sprzezenia
Skréty: EKG, elektrokardiogram; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; VF, migotanie komor

27,5 na pacjenta w okresie 2,9 roku do 0,9 wytadowania na
pacjenta w okresie 3,7 roku. Co wiecej, zaobserwowano
réwniezzmniejszenie liczby epizodéw burzy elektrycznej
236 do 3 po wiaczeniu chinidyny [922]. Ponadto, wykaza-
no skutecznos¢ ablacji cewnikowej u pacjentéw z nawra-
cajacymi epizodami VF wywotanymi przez podobne PVC
nieodpowiadajace na farmakoterapie (ryc. 28) [186, 221,

333, 493, 927-930]. Komorowe zaburzenia rytmu serca
najczesciej pochodza z wtdkien Purkinjego i moga by¢
wyeliminowane w trybie ostrym z wysokim odsetkiem
skutecznosci, wynoszacym 87%-100% [186, 221, 333, 493,
927-930]. Szczegbtowe mapowanie elektroanatomiczne
moze réwniez wykaza¢ obecnos¢ zmian strukturalnych
(62,5% w jednym badaniu) [248].
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Tabela zalecen 40 — Zalecenia dotyczace postepowania u pacjen-
téw z idiopatycznym migotaniem komér

Zalecenia Klasa® | Poziom®

Ocena diagnostyczna

Zaleca sie diagnostyke idiopatycznego VF

u pacjenta po SCA, najlepiej z udokumen-

towanym VF, po wykluczeniu etiologii B
strukturalnej, metabolicznej lub toksycznej

oraz kanafopatii [222, 911]

Mozna rozwazy¢ testy kliniczne (wy-
wiad medyczny, EKG, odprowadzenia
przedsercowe wysokie, préba wysitkowa,
. . ) Ib B
badanie echokardiograficzne) u krewnych

pierwszego stopnia 0s6b z idiopatycznym

VF [222, 276, 916]

U pacjentéw z idiopatycznym VF mozna
rozwazy¢ diagnostyke genetyczng obej- b 8
mujaca geny zwigzane z kanatopatiami

i kardiomiopatiami [249, 278, 914, 915]
Prewencja wtdrna SCD i leczenie VA
Zaleca sie wszczepienie ICD w idiopatycz-
nym VF [352, 917-919]

W idiopatycznym VF nalezy rozwazy¢

wlew izoproterenolu, werapamil lub chini-

dyne w leczeniu ostrym burzy elektrycznej lla C
lub nawracajacych wytadowan ICD [912,

913, 918, 922-924, 926]

Nalezy rozwazy¢ chinidyne w terapii

przewlekfej w celu sttumienia burzy elek- i B
a

trycznej lub nawrotéw wytadowarn ICD

w idiopatycznym VF [923, 924]

U pacjentéw z idiopatycznym VF z na-

wracajacymi epizodami VF wywotanego

przez PVC o podobnej morfologii nieod-

powiadajace na farmakoterapie nalezy lla C
rozwazy¢ wykonanie ablacji cewnikowej

przez doswiadczonych elektrofizjologow

[927-930]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: EKG, elektrokardiogram; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; PVC,
przedwczesne pobudzenia komorowe; SCA, nagte zatrzymanie krazenia; SCD, nagta
Smierc sercowa; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komér

7.2.2. Zesp6t dlugiego QT (z uwzglednieniem
nabytego zespotu dtugiego QT)

Zespo6t dtugiego QT charakteryzuje sie wydtuzeniem
odstepu QT i VA, wywotanymi gtéwnie przez aktywacje
uktadu wspoétczulnego. Sredni wiek pacjentéw w mo-
mencie diagnostyki wynosit 14 lat. Oszacowano, ze roczna
czestos$¢ wystepowania SCD u bezobjawowych pacjentéw
znieleczonym LQTS wynosita mniej niz 0,5% [82], podczas
gdy wzrastata do okoto 5% u 0s6b zomdleniem w wywia-
dzie [931].

Wykazano zwigzek rzadkich wariantéw w 17 genach
[932] z LQTS. Zakwestionowano jednak zwigzek przy-
czynowy dla kilku zidentyfikowanych genéw [166]. Do
gendw niepodlegajacych dyskusji naleza te, ktére powo-

duja wystapienie LQT1, LQT2i LQT3: odpowiednio KCNQT,

KCNH2 i SCN5A ze specyficznymi dla danego genu czyn-

nikami wywotujgcymi, takim jak wysitek fizyczny (LQTS1),

stres emocjonalny (LQTS2) i sen (LQTS3). Przesiewowe
badania genetyczne pozwalajag na identyfikacje mutacji

w 75% przypadkéw LQTS, a trzy gtéwne geny odpowia-

daja za 90% przypadkéw z dodatnim genotypowaniem

[178]. Podtypy LQTS mozna uporzadkowac w nastepuja-

cy sposéb:

1. LQTSdziedziczone autosomalnie dominujaco (czestos¢
wystepowania 1 na 2500) bez manifestacji pozaser-
cowej;

2. LQTS dziedziczone autosomalnie dominujgco z mani-
festacjg pozasercowg obejmujgce:

e zespdtAndersen-Tawila (LQT7), coraz czesciej uwazany
za odrebng jednostke chorobowa [933, 934],

e zespot Timothy (LQT8), charakteryzujacy sie wydtuze-
niem odstepu QT, syndaktylia, malformacjami serco-
wymi, zaburzeniami w spektrum autyzmu i dysmorfig
[935];

3. LQTS dziedziczone autosomalnie recesywnie (zespot
Jervella i Lange-Nielsena), obejmujacy ekstremalne
wydtuzenie odstepu QT potaczone z wrodzona gtu-
chota [936].

Niniejszy panel ekspertéow potwierdzit kryteria
diagnostyczne zaproponowane w poprzedniej wersji
wytycznych: QTc 2480 ms lub >3 punktow w skali ryzyka
LQTS [937](tab. 10) w celu ustalenia rozpoznania klinicz-
nego (ryc. 29 i 30). W przypadku wystapienia omdlenia
arytmicznego lub CA odstep QT =460 ms jest wystarcza-

Tabela 10. Zmodyfikowana skala diagnostyczna w zespole dtugie-
go QT [243]

e |
EKG QTc 3,5

>480 ms

=460-479 ms 2
=450-459 ms (u mezczyzn) 1
>480 ms w 4. minucie okresu 1

recovery po wykonaniu proby

wysitkowej
Torsade de pointes 2
Naprzemiennos¢ zatamka T 1
Zazebiony zatamek T w 3 odprowadze- 1
niach
Niska czestotliwos¢ rytmu dla danego 0,5
wieku
Wywiad Omdlenie  Przy obcigzeniu stresem 2
kliniczny Bez obcigzenia stresem 1
Wywiad Cztonek (cztonkowie) rodziny z rozpozna- 1
rodzinny niem LQTS
Niewyjasnione SCD w wieku <30 lat 0,5
u krewnego | stopnia
Diagnostyka Mutacja patogenna 3,5
genetyczna

Rozpoznanie LQTS w przypadku >3 punktéw
Skroty: EKG, elektrokardiogram; LQTS, zespot dtugiego QT; SCD, nagta Smier¢
sercowa
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Rycina 29. Elektrokardiogramy przedstawiajace zespét diugiego QT i wieloksztattny czestoskurcz komorowy typu torsade-de-pointes.
A. Charakterystyka zapisu EKG w trzech gtéwnych fenotypach LQTS; B. Przykfad czestoskurczu komorowego typu torsade-de-pointes u mez-

czyzny z mutacjg w obrebie SCN5A (c.1238C>A, p.A413E)

jacy do rozwazenia rozpoznania LQTS. Ustalenie czasu
trwania odstepu QT u pacjentéw z szerokimi zespotami
QRS (np. w przypadku stymulacji komorowej lub zabu-
rzen przewodzenia srédkomorowego) stanowi wyzwanie
dla klinicystéw. W tym przypadku zaproponowano wzér,
ktéry koryguje QT w zaleznosci od czasu trwania zespotu
QRS [938]. W trakcie pomiaru QT szybka zmiana pozycji
przez pacjenta z lezacej na stojacg moze by¢ przydatna
w ustaleniu rozpoznania LQTS [232, 939]. Nie zaleca sie
rutynowego wykonywania testu zadrenaling, gdyz jego
powtarzalno$¢ jest niska [137]. Zaleca sig, zeby pacjenci
zrozpoznaniem klinicznym LQTS byli poddawani porad-
nictwu i diagnostyce genetycznej w wyspecjalizowanych
osrodkach w celu otrzymania postepowania specyficz-
nego dla danego genotypu i umozliwienia identyfikacji
krewnych w grupie ryzyka. Krewni z dodatnig mutacja,
lecz bez wydtuzenia odstepu QT, tez majg postawione
rozpoznanie LQTS, z uwagi na to, ze dotyczy ich ryzyko
wystapienia VA, chociaz zdarzaja sie one rzadziej niz
u pacjentéw z dodatnim fenotypem [940].

U wszystkich pacjentéw z LQTS zaleca sie unikanie
hipokaliemii, stosowania lekéw wydtuzajacych odstep
QT i wywotujacych czynnikéw specyficznych dla danego

genotypu [941-943]. Zaleca sie stosowanie beta-adreno-
litykéw u wszystkich pacjentéw z LQTS. Beta-adrenolityki
nieselektywne: nadolol i propranolol wykazuja wiekszg
skutecznos$¢ w zmniejszaniu ryzyka wystgpienia arytmii
[940, 944-946]. W celu oszacowania indywidualnego
ryzyka nalezy rozwazy¢ parametry kliniczne, elektrokar-
diograficzne i genetyczne [82]. Niedawno zintegrowano
stratyfikacje ryzyka na podstawie czasu trwania odstepu
QTigenotypu, tworzac kalkulator LQTS (kalkulator ryzyka
1-2-3) [9471].

Przydatnos¢ diagnostyki genetycznej mozna zilu-
strowac potrzeba unikania ryzyka zwigzanego z danym
genotypem i stosowaniem meksyletyny jako leczenia
specyficznego dla LQT3, co zmniejsza dtugos¢ odstepu QT
oraz liczbe zdarzen arytmicznych [948].Nalezy zauwazy¢,
Ze r6zne mutacje w SCN5A wykazuja rézne odpowiedzi na
meksyletyne. Przykladowo, wybrane mutacje zidentyfiko-
wane u pacjentéw nieodpowiadajacych na meksyletyne
wykazaty charakterystyczny profil elektrofizjologiczny
w badaniach in vitro [949, 950]. Ponadto, w przypadku
mutacji, ktére powoduja wystepowanie naktadajacych
sie zespotow, meksyletyna nie powoduje uniesienia
odcinka ST, podczas gdy przy zastosowaniu flekainidu
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Rycina 30. Zmiany elektrokardiograficzne i naprzemiennos¢ zalamka T w odpowiedzi na energiczne wstawanie u pacjentdéw z zespotem
dtugiego QT. A. Zmiany EKG podczas testu energicznego wstawania u pacjenta ptci meskiej z LQTS z mutacjg w obrebie KCNH2 (p.S818L),
zwiekszona czestotliwos¢ rytmu serca wiaze sie z mniejsza adaptacjg odstepu QT; B. Naprzemiennos¢ zatamka T u pacjenta ptci meskiej

z mutacja w obrebie CACNATC (p.G406R)

obserwowano takie dziatanie [951]. Biorac pod uwage
niejasne znaczenie beta-adrenolitykéw w LQT3, nie ma
zadnych wskazan dotyczacych kwestii czy meksyletyna
moze by¢ stosowana pojedynczo czy tez w potaczeniu
z beta-adrenolitykami. Z uwagi na to, ze niektére mutacje
moga nie odpowiadac¢ na meksyletyne, wskazane jest
przeprowadzenie doustnego testu w celu weryfikacji czy
QTc ulegto skréceniu o 40 ms, zanim zaleci sie leczenie
przewlekte [948].

Osoby po CA maja wysokie ryzyko nawrotéw, nawet
w przypadku stosowania beta-adrenolitykow (14% w cig-
gu 5 lat leczenia), co uzasadnia w tej grupie wszczepienie
ICD [952]. Co wiecej, wszczepienie ICD jest wskazane,
gdy u pacjenta wystapi omdlenie i/lub VA, pomimo
optymalnej farmakoterapii. Omdlenia wiagza sie bowiem
z podwyzszonym ryzykiem wystapienia CA [953, 954].
Kobiety z LQTS, zwtaszcza LQT2, majg podwyzszone ryzy-
ko wystapienia zaburzen rytmu serca zaréwno w trakcie
ciazy, jak i w okresie pierwszego roku po porodzie [955].
Nosiciele cichych mutacji maja niskie, ale nie pomijalne
ryzyko wystapienia zdarzen sercowych i w tej grupie
pacjentéw nalezy rozwazy¢ stosowanie beta-adrenoli-
tykow [956].

Zaleca sie lewostronne, wspétczulne odnerwienie
serca (LCSD, left cardiac sympathetic denervation) u obja-
wowych pacjentéw, pomimo stosowania beta-adreno-
litykow, jesli ICD jest przeciwwskazane lub pacjent nie
wyraza zgody naimplantacje lub u 0séb po wszczepieniu
ICD, ktérzy maja liczne wytadowania wysokoenergetycz-
ne, pomimo stosowania beta-adrenolityku. Zalecenie
to jest poparte dowodami, ze LCSD, zwtaszcza jesli jest
wykonywana przy uzyciu wideoskopii, jest bezpieczna
i skuteczna [957], dobrze tolerowana przez pacjentéow
[958] i nie ma niekorzystnego wptywu na czynnos¢
uktadu sercowo-naczyniowego [959]. Z uwagi na wy-
stepowanie powiktan oraz to, ze potowa pacjentow
doswiadcza nawrotu powaznych zdarzen po zabiegu,
LCSD nie stanowi alternatywy ICD u chorych wysokiego
ryzyka [960]. U bezobjawowych pacjentéw z LQTS zi-
dentyfikowanych na podstawie kalkulatora ryzyka LQTS
1-2-3 jako chorzy wysokiego ryzyka, mozna rozwazy¢
profilaktyczne wszczepienie ICD w potgczeniu z OMT
[947]. Programowana stymulacja elektryczna nie jest
przydatna w stratyfikacji ryzyka w LQTS [961].

Na rycinie 31 przedstawiono algorytm postepowania
u pacjentéw z zespotem dtugiego QT.
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Rycina 31. Algorytm postepowania u pacjentéw z zespotem dtugiego QT

2Zalecenia ogdlne: unikanie stosowania lekéw wydtuzajgcych QT (http://www.crediblemeds.org), skorygowanie zaburzen elektrolitowych
(hipokaliemia, hipomagnezemia i hipokalcemia), unikanie czynnikéw wywotujacych zaburzenia rytmu specyficznych dla danego genotypu
(intensywne ptywanie w LQT1, narazenie na gto$ne dzwieki w LQT2); *Preferowane beta-adrenolityki: nadolol i propranolol

Skroty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LCSD, lewostronne, wspétczulne odnerwienie serca; LQT, dtugi QT; VA, komorowe zabu-
rzenia rytmu serca

Tabela zalecen 41 — Zalecenia dotyczace postepowania u pacjen-
toéw z zespotem diugiego QT

Diagnostyka dzeniu mutagji patogennej, bez wzgledu na C
czas trwania odstepu QT

Nalezy rozwazy¢ rozpoznanie LQTS w przy-

padku QTc >460 ms i <480 ms w powta-

rzanych EKG u pacjentéw z omdleniem lla C

Zaleca sie rozpoznawanie LQTS albo w przy-

padku wartosci QTc 2480 ms w powtarza-
nych 12-odprowadzeniowych EKG z obec-

Scig lub b h objawow |
noscia lub bez towarzyszacych objawoéw lub arytmicznym przy braku wtérnych przyczyn

wydfuzenia QT [952, 962, 963]
Nie zaleca sie rutynowego stosowania

przy uzyskaniu >3 punktéw w skali LQTS
Zaleca sie diagnostyke genetyczng i porad-
nictwo genetyczne u pacjentéw z klinicznie
rozpoznanym LQTS

diagnostycznego testu prowokacyjnego C
z adrenaling w LQTS [137]
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7.2.3. Zesp6t Andersen-Tawila typu 1

Zesp6t Andersen-Tawila typu 1, sklasyfikowany réwniez

jako LQT7, jest choroba rzadka (1:1 000 000), charakteryzu-

jaca sie wystepowaniem trzech gtéwnych objawdw: czesto
C wystepujacych VA (np. dwukierunkowych VT), dysmorfii
i okresowego porazenia [964-967]. Zmniejszony dokomor-
kowy prad prostowniczy (I,,) spowodowany mutacja typu
utraty funkgcji w obrebie KCNJ2 [968] powoduje zwiekszenie
amplitudy fali U, a nie wydtuzenie odstepu QT [964,
967-970]. Omdlenie lub udokumentowany VT wigza sie
zzagrazajacymizyciu VA. W jednym badaniu stwierdzono,
ze prawdopodobienstwo wystapienia zagrazajacych
zyciu VA w ciggu 5 lat wynosi 7,9% [967]. U pacjentéw
z utrwalonym hemodynamicznie Zle tolerowanym VT
C lub CA zaleca sie wszczepienie ICD [964, 967]. Wydaje sie,
ze flekainid i/lub beta-adrenolityki zmniejszaja czestos¢
wystepowania VA [964, 970, 971], podczas gdy amiodaron
moze dziataé proarytmicznie i powinien by¢ stosowany je-
dynie u pacjentéw z wszczepionym ICD [967]. U pacjentéw
z omdleniem pomimo stosowania farmakoterapii, nalezy
omowic zastosowanie ICD lub ILR [967].

Zalecenia ogdlne w celu zapobiegania SCD

W LQTS zaleca sie nastepujace postepowanie:

* unikanie lekéw wydtuzajgcych odstep QT

* unikanie i korygowanie zaburzen elektro-
litowych

* unikanie czynnikéw wywotujgcych zabu-
rzenia rytmu specyficznych dla danego
genotypu [943]

U pacjentéw z LQTS z udokumentowa-

nym wydtuzeniem odstepu QT zaleca sie
stosowanie beta-adrenolitykéw, optymalnie
nieselektywnych (nadolol lub propranolol)

w celu redukgji ryzyka zdarzen arytmicznych
[940, 945, 946]

U pacjentéw z LQT3 z wydfuzonym odstepem

QT zaleca sie stosowanie meksyletyny [948]
Nalezy rozwazy¢ stosowanie beta-adreno-

litykdw u pacjentéw z mutacja patogenna lla B
i prawidtowym odstepem QTc [82]

Stratyfikacja ryzyka, zapobieganie SCD i leczenie VA
Poza stosowaniem beta-adrenolitykéw zaleca
sie wszczepienie ICD u pacjentéw z LQTS

z CA[952, 953, 962, 963]

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentow

Tabela zalecen 42 — Zalecenia dotyczace postepowania z zespo-
tem Andersen-Tawila

€ Zalecenia M Poziom®

z LQTS, ktdrzy majg objawy?, pomimo stoso-
wania beta-adrenolitykdw i terapii odpowied-

Diagnostyka

nich dla danego genotypu

U pacjentéw z objawowym¢® LQTS wskazane
jest wykonanie LCSD, w sytuacji gdy: (a) ICD
jest przeciwwskazany lub pacjent nie wyraza
zgody na jego implantacje; (b) pacjent
pomimo przyjmowania beta-adrenolityku

i lekéw odpowiednich dla danego genotypu
oraz wszczepionego ICD doswiadcza licznych

Zaleca sie diagnostyke genetyczng u pacjentow

z podejrzeniem zespotu Andersen-Tawila [964, C
967]

Nalezy rozwazy¢ zespdt Andersen-Tawila

C u pacjentéw bez SHD, u ktérych wystepuja co
najmniej 2 z nizej wymienionych elementéw:
* wyrazne, zaznaczone fale U z lub bez wydtu-
Zenia odstepu QT
* dwukierunkowe i/lub polimorficzne PVO/VT
* cechy dysmorfii

wytadowan ICD lub omdlen z powodu VA
(541, 957-959]
U pacjentéw z objawowym? LQTS nalezy

lla C

* okresowe porazenie
* mutacja utraty funkcji genu KCNJ2 [964,

rozwazy¢ albo wszczepienie ICD, albo wyko-
nanie LCSD, jesli beta-adrenolityki i terapie

specyficzne dla danego genotypu sa nietole- fla ¢ 965, 967, 968, 972

rowane lub przeciwwskazane do stosowania Stratyfikacja ryzyka, zapobieganie SCD i leczenie VA
w dawkach terapeutycznych U pacjentdw z zespotem Andersen-Tawila po

W LQTS nalezy rozwazy¢ oszacowanie ryzyka przebyciu CA lub Zle tolerowanego, utrwalone- C
wystapienia zaburzen rytmu serca przed roz- lla c go VT zaleca sie wszczepienie ICD [964, 967]

poczeciem terapii, opierajac sie na genotypie U pacjentdw z zespotem Andersen-Tawila

i czasie trwania odstepu QTc [940] w terapii VA nalezy rozwazy¢ stosowanie

. : . . . lla C
U bezobjawowych pacjentéw z LQTS z pro- beta-adrenolitykéw i/lub flekainidu z lub bez
acetazolamidu [964, 970]

U pacjentdw z zespotem Andersen-Tawila i nie-

filem wysokiego ryzyka (na podstawie kalku-
latora ryzyka LQTS 1-2-3) mozna rozwazy¢
dodatkowe wszczepienie ICD poza terapig

wyjasnionym omdleniem nalezy rozwazy¢ ILR
U pacjentdw z zespotem Andersen-Tawila

specyficzng dla danego genotypu (meksylety-

na u pacjentdéw z LQT3) [82, 940, 947, 948] z wywiadem niewyjasnionego omdlenia lub

- - - ; . C

Nie zaleca sie wykonywania badania elektro- c u ktdérych wystepuja tolerowane, utrwalone VT,

fizjologicznego u pacjentéw z LQTS [961] mozna rozwazy¢ wszczepienie |CD [967]
*Klasa zalecen; "Poziom wiarygodnosci danych; chttp://www.crediblemeds.org; *Klasa zalecen; PPoziom wiarygodnosci danych
dOmdlenie arytmiczne lub hemodynamicznie Zle tolerowany VA Skroty: CA, zatrzymanie krazenia; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator;
Skréty: CA, zatrzymanie krazenia; EKG, elektrokardiogram; ICD, wszczepialny ILR, wszczepialny rejestrator petlowy; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe;
kardiowerter-defibrylator; LCSD, lewostronne, wspotczulne odnerwienie serca; SCD, nagta $mier¢ sercowa; SHD, strukturalna choroba serca; VA, komorowe zabu-
LQTS, zespét diugiego QT; SCD, nagta smierc sercowa; VA, komorowe zaburzenia rzenia rytmu serca; VT, czestoskurcz komorowy

rytmu serca
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Il avF

Vi v4
V2 V5
V3 V6

Rycina 32. Typowe zmiany elektrokardiograficzne w A) zespole Brugadéw typu 1 i w B) zespole wczesnej repolaryzacji

7.2.4. Zespot Brugadow
Zmiany w EKG w BrS typu 1 charakteryzuja sie uniesieniem
punktuJ o >2 mV zwypuktym (kopulastym) uniesieniem ST
i odwréceniem zatamka T w co najmniej jednym z odpro-
wadzen przedsercowych V1 lub V2 potozonych w drugiej,
trzeciej lub czwartej przestrzeni miedzyzebrowej (ryc. 32).
Zmiany te moga wystepowac zaréwno spontanicznie, jak
i by¢ indukowane przez leki blokujace kanaty sodowe lub
goraczke [135,231,973-978]. Koniecznie nalezy wykluczy¢
inne stany, ktére moga ttumaczy¢ wystapienie zmian cha-
rakterystycznych dla typu 1, tak zwanej fenokopii [979].
Zesp6t Brugaddéw rozpoznawany jest u pacjentéw
bez innej choroby serca i ze spontanicznymi zmianami
typu 1, bez wzgledu na objawy, z uwagi na jego rzadkos$¢
w populacji ogélnej i zwigzek z ryzykiem [231, 979, 980].
Zmiany w EKG typu 1 moga by¢ réwniez wywotane przez
zastosowanie leku blokujacego kanaty sodowe w ramach
diagnostyki u 0séb z podejrzeniem ukrytego BrS, lecz bez
spontanicznych zmian typu 1w EKG[135, 136,231, 387,973,
978, 981-985]. Prowokacja przy uzyciu leku lub w wyniku
wystagpienia goraczki majednak nizsza swoistos¢ niz wcze-
$niej sadzono, z wykazang w jednym badaniu czestoscig
wystepowania wynoszacg 2%—-4% u osdb zdrowych i wyz-
szg czestoscig obserwowang u pacjentéw z nawrotnym,
weztowym czestoskurczem przedsionkowo-komorowym
lub dodatkowa droga przewodzenia [977, 978, 986].
Zgodnie z opinig niniejszej grupy ekspertéw indukowane

zmiany typu 1 w EKG wymagaja wystapienia innych cech
klinicznych, takich jak udokumentowane PVT/VF, omdlenie
arytmiczne lub obcigzony wywiad rodzinny.

Skutecznos¢ diagnostyki genetycznej u pacjentéw
z BrS wynosi w przyblizeniu 20%, gdzie gen SCN5A jest
jedynym genem majacym potwierdzony zwigzek z zatoze-
niami testéw klinicznych [164, 980]. W rodzinach z mutacja
SCN5A obserwuje sie niezgodnosc¢ fenotypu i genotypu,
co na podstawie badan asocjacyjnych catego genomu,
ttumaczy sie zmiennymi efektami ciezkos$ci mutacji i wie-
logenowym wptywem na ryzyko [170, 979, 987]. Aktualne
dane réwniez wskazuja na potencjalne znaczenie dla
prognozowania [988, 989].

Leki psychotropowe, wybrane AAD, leki znieczulajace,
kokaina, nadmierne spozywanie alkoholu i goraczka stano-
wia potencjalne czynniki wywotujace nasilenie zmian typu
1ipowoduja wystapienie VF [231, 297]. Ryzyko nawrotu VF
u pacjentéw po przebytym CA wynosi 48% w ciggu 10 lat.
Dlatego tez wskazane jest wszczepienie ICD u objawowych
pacjentéw z BrS, ktérzy przezyli CA lub maja udokumen-
towane wystapienie spontanicznych, utrwalonych VA
(ryc. 33) [980, 990-994]. W przyblizeniu u 1/3 pacjentéw
zBrS wystepuje omdlenie [995]. Ryzyko zdarzen arytmicz-
nych u pacjentéw z BrS z niewyjasnionym omdleniem jest
4 razy wyzsze niz ryzyko u chorych bezobjawowych [155,
990-992, 994, 996]. Szczegdtowy wywiad z pacjentem,
obejmujacy brak objawéw prodromalnych lub swoistych
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czynnikéw wywotujacych, jest kluczowy w odréznieniu
omdlenia arytmicznego od niearytmicznego. Niemniej
jednak u nawet 30% pacjentéw z BrS trudno jest okresli¢
etiologie omdlenia. W matych badaniach wykrycie zabu-
rzen rytmu przez ILR pozwolito na zmiane postepowania
klinicznego u 20%-36% pacjentéw z BrS z niewyjasnionym
omdleniem [997-999].

Bezobjawowi pacjenci stanowia wiekszo$¢ nowo
rozpoznanych przypadkéw BrS z czestoscig wystepowa-
nia zdarzen arytmicznych wynoszaca 0,5% na rok [1000,

1001]. Stratyfikacja ryzyka w tej grupie pacjentéw stanowi
wyzwanie. Zarébwno spontaniczne wystepowanie zmian
typu 1 w EKG, jak i innych markerow ryzyka w EKG, takich
jak zmiany o typie wczesnej repolaryzacji i fragmentacja
zespotu QRS, wiaza sie zwyzszym ryzykiem [980, 992, 1002,
1003]. Niektdére zwyzej wymienionych elementéw zostaty
wigczone do kalkulatoréw ryzyka, chociaz ich przydat-
nos¢ u pacjentéw z posrednim ryzykiem jest niska [1004,
1005]. Badania elektrofizjologiczne budza kontrowersje.
Wieloosrodkowa analiza zbiorcza wykazata, ze wywotanie

Pacjent z podejrzeniem zespoiu Brugadéw na podstawie EKG

! )
Bez udokumento- Utrwalone VA lub
wanych VA zatrzymanie krazenia e

‘

Spontaniczne zmiany BrS typu 1 w EKG
*

)

Bez zmian BrS typu 1 w EKG
A4

Wyklucz alternatywne rozpoznania zgodnie z EKG?

(klasa lla)

l

Nawracajace,
objawowe VA

l

Ablacja cewnikowa
(klasa lla)

y v
Zalecenia 0gdlne® Omdlenie arytmiczne/agonalny
(klasa I) oddech nocny
Tak e
Test z blokerem kanatow \I/
sodowych (klasa IIl) § )
Wywiad rodzinnego
l Tak —— | wystepowania BrS |
. A lub SADS
— Tak — Omdlenie (@~ Dalsza obserwacia !
- | ?
 Testz blokerem 1 ' Testz blokerem
kanatow sodowych  kanafow sodowych Wypis
(klasa I) (klasa Iy
Dodatni — Wynik Wynik ’ﬁ
v I_ 2 A
Omdlenie o Wszczepienie ICD Ujemny Ujemny Dodatni
arytmiczne /T (klasa lla) il 3 3
é l Dalsza ocena Wypis i
\I/ zgodnie ogolne®
Nawracajace, z Wytycznymi (klasa l)
Niewyjasnione objawowe VA ESC : . )
omdlenie dotyczacymi
l omdler l
l Chinidyna Dalsza obserwacja
ILR (Klasa Ila)

Rycina 33. Algorytm postepowania u pacjentéw z elektrokardiograficznymi cechami zespotu Brugaddw. Cze$¢ pierwsza
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‘ Wszczepienie ICD
! (klasa 1)
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Rycina 33. Algorytm postepowania u pacjentéw z elektrokardiograficznymi cechami zespotu Brugaddéw. Cze$¢ druga

2Echo, CMR, CT serca; CAG wskazane zgodnie z prezentacja kliniczng i czynnikami ryzyka u danego pacjenta; ®Zalecenia ogdlne: unikanie stoso-
wania lekdéw, ktére moga indukowac uniesienie odcinka ST w prawostronnych odprowadzeniach przedsercowych (http://brugadadrugs.org),
unikanie stosowania kokainy i nadmiernego spozycia alkoholu, leczenie goraczki przy uzyciu lekdw przeciwgoraczkowych

Skréty: BrS, zespdt Brugadow; CA, zatrzymanie krazenia; EKG, elektrokardiogram; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; ILR, wszcze-
pialny rejestrator petlowy; SADS, zespdt nagtej smierci arytmicznej; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca

utrwalonych VA podczas badan elektrofizjologicznych
wigzato sie z wyzszym ryzykiem VA w przysztosci [155].
Jedynie u bezobjawowych pacjentéw ze spontanicznymi
zmianami charakterystycznymidla zespotu Brugadéw typu
1 wykazanie indukowalnych zaburzen rytmu wigzato sie
z potencjalng mozliwoscig podjecia dziatan.

Wykazano, ze chinidyna lub ablacja cewnikowa sa
skuteczne w redukgji czestosci wytadowan w przypadku
nawracajacych terapii wysokoenergetycznych ICD z po-
wodu VF [922, 1006, 1007]. Wlew dozylny izoproterenolu
moze pozwoli¢ na opanowanie burzy elektrycznej [1008].
W kilku matych badaniach, chinidyna byta skuteczna
w redukgji lub nawet zapobieganiu wystapienia induko-
walnych zaburzen rytmu serca podczas programowanej
stymulacji [922, 1006, 1007].Zdarzenia niepozadane zwia-
zane z zastosowaniem chinidyny moga jednak wystepo-
wac nawet u 37% pacjentéw, a sam lek jest niedostepny
w wielu krajach. Cilostazol (inhibitor fosfodiesterazy typu

3) moze stanowic alternatywe dla chinidyny [1008]. Dane
z mapowania elektrofizjologicznego w potaczeniu z ba-
daniami histopatologicznymiwskazuja, ze nieprawidtowe,
zwtokniate podtoze arytmogenne zlokalizowane w epi-
kardialnej czesci RVOT jest odpowiedzialne za uniesienie
odcinka ST w prawostronnych odprowadzeniach przed-
sercowych i wystepowanie VF u pacjentéw z BrS [1009].
Ablacja tych nieprawidtowych obszaréw moze znaczaco
zmniejszy¢ czestos¢ wystepowania VF i doprowadzi¢ do
normalizacji zapisu EKG u >75% pacjentéw [1009-1015].
U chorych z nawracajacymi epizodami VF wywotywany-
mi przez PVC o podobnej morfologii nieodpowiadajace
na farmakoterapie, ablacja cewnikowa moze mie¢ na
celu podtoze PVC, ktére najczesciej pochodzi z RVOT lub
wtékien Purkinjego [1013]. Dane dotyczace obserwacji
dtugoterminowej po ablacji sg ograniczone i brakuje
badan oraz dowodéw klinicznych dotyczacych ablacji
u bezobjawowych pacjentéw.
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Tabela zalecen 43 — Zalecenia dotyczace postepowania u pacjen-
téw z zespotem Brugadow

Zalecenia Klasa?|Poziom"

Diagnostyka

Zaleca sie rozpoznanie BrS u pacjentow bez
innej choroby serca i ze spontanicznymi zmia-
nami w EKG typu 1 charakterystycznymi dla
BrS [974-976]

Zaleca sie rozpoznanie BrS u pacjentéw

bez innej choroby serca, ktérzy przezyli CA

z powodu VF lub PVT i u ktérych wystepuja

w EKG zmiany typu 1 charakterystyczne dla
BrS indukowane w tescie z blokerem kanatéw
sodowych lub podczas goraczki [135, 136,
975, 981, 982]

U probanddw z BrS zaleca sie diagnostyke
genetyczng dla genu SCN5A [164, 1016]
Nalezy rozwazy¢ rozpoznanie BrS u pacjentow

bez innej choroby serca i z indukowanymi

zmianami typu 1 w EKG, u ktdrych wystepuje

co najmniej jeden z nizej wymienionych:

» omdlenie arytmiczne lub agonalny oddech la -
nocny

* wywiad rodzinny BrS

* wywiad rodzinny SD (<45. roku zycia) z ujem-
nym wynikiem badania autopsyjnego i w oko-
licznosciach mogacych wskazywac na BrS

Mozna rozwazy¢ rozpoznanie BrS u pacjentow

bez innej choroby serca, ktérzy maja induko-
wane zmiany w EKG typu 1 charakterystyczne
dla BrS [136, 973, 975, 978, 984, 985]

Nie zaleca sie wykonywania testu prowokacji

farmakologicznej z blokerem kanatéw sodowych
u pacjentéw z wywiadem wystepowania zmian
w EKG typu 1 charakterystycznych dla BrS

Zalecenia ogdlne

U wszystkich pacjentdw z BrS zaleca sie naste-

pujace:

* unikanie stosowania lekdw, ktére moga
wywotywac uniesienie odcinka ST w pra-
wostronnych odprowadzeniach przedserco-
wych (http://www/brugadadrugs.org);

* unikanie stosowania kokainy, kannabino-
idéw i nadmiernego spozycia alkoholu;

* leczenie goraczki przy uzyciu lekéw przeciw-

goraczkowych

Stratyfikacja ryzyka, zapobieganie SCD i leczenia VA

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z BrS,

ktorzy:

* przebyli CA i/lub

* maja udokumentowane wystgpienie sponta-
nicznego, utrwalonego VT [980, 990-992]

U pacjentéw ze zmianami w EKG typu 1 cha-

rakterystycznymi dla zespotu Brugaddéw

lla C

i omdleniem arytmicznym nalezy rozwazyc
wszczepienie ICD [990, 992, 996]

U pacjentéw z BrS z niewyjasnionym omdle-

niem nalezy rozwazy¢ wszczepienie rejestrato- lla C
ra petlowego [997, 999]

U pacjentdw z BrS, ktdrzy kwalifikuja sie do

wszczepienia ICD, lecz maja przeciwwskazania,

nie wyrazaja zgody na implantacje lub maja lla C
nawracajgce wytadowania ICD, nalezy rozwa-

zy¢ zastosowanie chinidyny [922, 1006, 1007]

U pacjentdw z BrS z burzg elektryczng, nalezy

rozwazy¢ zastosowanie izoproterenolu we lla C
wlewie dozylnym [1008]
U pacjentdw z BrS z nawrotami adekwatnych

wytadowan ICD niepoddajgcymi sie farma-

koterapii nalezy rozwazy¢ ablacje cewnikowg lla C
z powodu PVCs wyzwalajacych incydenty i/lub

epikardialnego podtoza w RVOT [1010-1015]

Mozna rozwazy¢ wykonanie PES u bezobjawo-

wych pacjentéw ze spontanicznymi zmianami
w EKG typu 1 charakterystycznymi dla BrS
[155]

U wybranych, bezobjawowych pacjentéw z BrS

z indukowanym VF podczas PES przy zastoso-
waniu do 2 dodatkowych impulséw, mozna
rozwazy¢ wszczepienie ICD [155]

Nie zaleca sie wykonywania ablacji cewnikowej

u bezobjawowych pacjentdw z BrS

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: BrS, zespot Brugaddw; CA, zatrzymanie krazenia; EKG, elektrokardiogram;
ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; PES, programowana stymulacja
elektryczna; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; PVT, wieloksztattny cze-
stoskurcz komorowy; SCD, nagta $mier¢ sercowa; SD, nagta Smier¢; VA, komorowe
zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komér

7.2.5. Zespoty wczesnej repolaryzacji

Zespot wczesnej repolaryzacji (ERS, early repolarization
syndrome) jest rozpoznawany u pacjenta po przebyciu
PVT lub VF, bez jakiejkolwiek choroby serca i ze zmianami
charakterystycznymi dla wczesnej repolaryzacji (ERP, early
repolarization pattern): uniesieniem w punkcie J =1 mm
w >2 s3asiadujacych odprowadzeniach znad $ciany dolnej
i/lub bocznej (ryc. 32) [135, 231, 1017-1019]. Najczesciej ERP
ma charakter fagodny i na podstawie badan czestos¢ ERP
wynosi 5,8% u 0s6b dorostych i jest czesciej obserwowany
u mtodych mezczyzn i sportowcédw [135, 231, 1017-10211.
Niemniej jednak, ERP jest nadmiernie reprezentowany
u krewnych oséb, u ktérych wystapit SADS [282, 1022]
ios6b po CA[182,916]. Skutecznos¢ diagnostyczna i przy-
datnos¢ diagnostyki genetycznej sa niskie [1023-1025].
Zaproponowano cechy wysokiego ryzyka w EKG w celu
zwiekszenia prawdopodobienstwa ERS: istotne zatamki J
>2 mm, dynamiczne zmiany uniesienia punktu J (>0,1 mV)
i zatamki J zwigzane z poziomym lub opadajacym odcin-
kiem ST (ryc. 34) [231, 1026, 1027]. Zmiany w EKG typowe dla
wczesnej repolaryzacji z poziomym odcinkiem ST wigzaty
sie z ryzykiem arytmii u 0s6b w podesztym wieku i w po-
pulacji zIVF [1027].Niemniej jednak, u 0séb, ktére przezyty
ERS, i krewnych os6b z SADS, rowniez stwierdzano czesciej
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Rycina 34. Postepowanie u pacjentéw z cechami/zespotem wczesnej repolaryzacji

2Cechy ERP wysokiego ryzyka: zatamki J >2 mm, dynamiczne zmiany morfologii ST

Skréty: ERP, cechy wezesnej repolaryzacji; ERS, zespot wezesnej repolaryzacji; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; ILR, wszczepialny
rejestrator petlowy; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; SD, nagta smierc

wystepowanie wstepujacego/wznoszacego sie odcinka ST
w poréwnaniu z grupg kontrolng [282, 1018]. Co najmniej
40% pacjentéw z ERS z VF ma kolejne epizody, a 27% z nich
ma wielokrotne epizody arytmiczne [231, 1028, 1029]. Wlew
izoproterenolu jest skuteczny w ostrym hamowaniu nawra-
cajacych wytadowan ICD i burzy elektrycznej[1030-1032].
Lekiz grupy AAD, ktére blokuja przemijajacy odkomérko-
wy prad potasowy, moga zapobiegac VF [922, 1030, 1033].
W retrospektywnym badaniu wieloosrodkowym wykazano
zmniejszenie nawrotéw VF po wigczeniu chinidyny [1030].

102

Inhibitory fosfodiesterazy 3, takie jak cilostazol i milrinon,
réwniez zmniejszaty nawroty VF [1032]. Ablacja wywo-
tujacych PVC, zwykle w obrebie widkien Purkinjego ma
odsetek skutecznosci wynoszacy 87%-100% i moze by¢
przydatna w zapobieganiu nawrotom u pacjentéw z opor-
nym na leczenie VF [1010, 1017]. Szczeg6towe mapowanie
elektroanatomiczne moze wykazac zlokalizowane zmiany
strukturalne u 39% pacjentéw z ERS [1010]. Ablacja tych
obszaréw skutecznie hamowata burze elektryczng i moze
by¢ opcja terapeutyczng w doswiadczonych osrodkach.

www.journals.viamedica.pl/kardiologia_polska



Wytyczne ESC 2022 dotyczace postepowania u pacjentéw z VA oraz zapobiegania SCD

Obecnie nie wiadomo, czy ablacja cewnikowa poprawia
wyniki dlugoterminowe.

Nie ma danych dotyczacych stratyfikacji ryzyka u pacjen-
tow z podejrzeniem ERS bez wczesniejszego CA. U oséb
zERP i niewyjasnionym omdleniem niniejszy panel zaleca,
by rozwazy¢ dalsza obserwacje z uzyciem ILR. Z uwagi na
to, ze rokowanie u 0séb bezobjawowych z ERP jest dobre,
wszczepienie ICD nie jest zwykle wskazane [1034-1036].
Jedli jednak wystepuje ERP wysokiego ryzyka i przekonu-
jacy wywiad rodzinny wystepowania niespodziewanego
SD w wieku miodziericzym, wéwczas mozna rozwazyc
wszczepienie ICD lub zastosowanie chinidyny.

Tabela zalecen 44 — Zalecenia dotyczace postepowania u pacjen-
téw z cechami/zespotem wczesnej repolaryzacji

Diagnostyka

Zaleca sie rozpoznawanie ERP w przypadku

wystapienia uniesienia punktu J 0 =1 mm

w dwadch sasiadujacych odprowadzeniach C
znad $ciany dolnej i/lub bocznej w EKG [1017,

1018]

U pacjentéw po resuscytacji z powodu niewy-

jasnionego VF/PVT, zaleca sie rozpoznawanie

ERS w przypadku obecnosci cech ERP [1017,

1018]

Nalezy rozwazy¢ rozpoznanie ERS u ofiar SCD

z ujemnym wynikiem badania autopsyjnego

i przy braku wywiadu medycznego oraz lla C
z wykonanym przed$miertnie EKG, w ktérym

wykazano obecno$¢ ERP [1017, 1018]

Nalezy rozwazy¢ ocene kliniczng u krewnych

pierwszego stopnia pacjentéw z ERS w celu
poszukiwania cech ERP z dodatkowymi cecha-
mi wysokiego ryzyka© [1022, 1037]

U pacjentéw z ERS mozna rozwazy¢ diagno-
styke genetyczng [1023, 1025]

U bezobjawowych pacjentdéw z ERP nie zaleca
sie rutynowej oceny klinicznej [1038, 1039]

Stratyfikacja ryzyka, zapobieganie SCD i leczenia VA

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentow

z rozpoznaniem ERS, ktdrzy przezyli epizod B
CA[1017]

U pacjentéw z ERS z burzg elektrycznag

nalezy rozwazy¢ wlew izoproterenolu [1017, lla B
1030-1032]

U pacjentéw z ERS z nawrotami VF nalezy

rozwazy¢ zastosowanie chinidyny jako dodat- lla B
ku do terapii ICD [922, 1030-1032]

U oséb z ERP i z co najmniej jednym czyn-

nikiem ryzyka? lub omdleniem arytmicznym lla C
nalezy rozwazy¢ ILR [1020]

U pacjentéw z ERS z nawracajgcymi epizoda-
mi VF wywotywanymi przez PVC o podobnej I c

a
morfologii, niepoddajace sie farmakoterapii,

nalezy rozwazy¢ ablacje PVC [1010]

U 0s6b z ERP i omdleniem arytmicznym oraz
dodatkowymi czynnikami ryzyka?, mozna
rozwazy¢ wszczepienie ICD lub chinidyne
(1030, 1033]

U bezobjawowych oséb, ktére maja ERP z ce-

chami wysokiego ryzykac w przypadku rodzin-
nego wywiadu wystepowania niewyjasnionej b c
nagtej Smierci u nieletniego pacjenta, mozna

rozwazy¢ wszczepienie ICD lub chinidyne

(1030, 1033]

U bezobjawowych pacjentéw z izolowana

ERP nie zaleca sie wszczepienia ICD [1034, C
1035, 1040]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych; <Cechy ERP wysokiego ryzyka:
zatamki J >2 mm, dynamiczne zmiany punktu J i morfologii ST [1020, 1041]; “ERP
wysokiego ryzyka: wywiad rodzinnego wystepowania niewyjasnionego SD <40.
roku zycia, wywiad rodzinnego wystepowania ERS

Skroty: CA, zatrzymanie krazenia; EKG, elektrokardiogram; ERP, cechy wczesnej
repolaryzacji; ERS, zespot wczesnej repolaryzacji; ICD, wszczepialny kardiowerter-
-defibrylator; ILR, wszczepialny rejestrator petlowy; PVC, przedwczesne pobudzenia
komorowe; PVT, wieloksztattny czestoskurcz komorowy; SCD, nagta $mierc¢ sercowa;
SD, nagta $mier¢; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komér

7.2.6. Katecholaminergiczny wieloksztattny
czestoskurcz komorowy

Katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komo-
rowy jest zaburzeniem dziedzicznym, charakteryzujacym
sie wystepowaniem indukowanego przez katecholaminy
dwukierunkowego VT i PVT przy braku SHD lub nie-
dokrwienia. Szacunkowa czestos¢ wystepowania choroby
wynosi 1 na 10 000 (ryc. 35) [135].

Istniejg dwie gtdwne postacie genetyczne: dominujace
zaburzenie z powodu mutacji w genie kodujacym receptor
rianodynowy (RYR2) i recesywne zaburzenie spowodowa-
ne mutacjami w genie kalsekwestryny (CASQ2) [135, 178].
U pacjentéw z nietypowymi formami katecholaminer-
gicznych VA zidentyfikowano mutacje w genach TRDN
i CALM1-3 [1042]. Obecnie niejasna pozostaje kwestia,
czy stanowig one odrebne jednostki arytmiczne [1043].
U pacjentéw z mutacjami w obrebie KCNJ2, powodujacymi
zespo6t Andersen-Tawila typu 1, moga czasami wystepowac
dwukierunkowe VT lub PVT, lecz sg oni odrézniani przy
uzyciu innych cech typowych dla tego zespotu [1044].

Objawy kliniczne zwigzane z CPVT zwykle wystepuja
w pierwszej dekadzie zycia i s3 prowokowane wysitkiem
fizycznym lub stresem emocjonalnym [1045]. Wiekszos¢
pacjentéw z CPVT ma prawidtowy obraz w EKG i badaniu
echokardiograficznym. Niemniej jednak, u niektérych
pacjentéw wystepuja tagodne nieprawidtowosci w EKG,
takie jak: bradykardia zatokowa i wydatne zatamki U.
Préba wysitkowa jest najwazniejszym badaniem diagno-
stycznym, poniewaz wywotuje ona charakterystyczny
dwukierunkowy VT lub PVT, ktére pozwalajag na ustalenie
rozpoznania (ryc. 36) [135]. Rozpoznanie mozna réwniez
postawi¢ po wykryciu obecnos$ci mutacji w genach
zwiagzanych z CPVT. Jesli nie ma mozliwosci wykonania
préby wysitkowej, mozna rozwazy¢ test z adrenaling lub
izoproterenolem [1046].
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o

LCSD (klasa lla) Wszczepienie ICD (klasa Ila)

LCSD (klasa Ila)

Rycina 35. Postepowanie u pacjentéw z katecholaminergicznym wieloksztattnym czestoskurczem komorowym

aZalecenia ogdlne: unikanie sportu wyczynowego, unikanie duzego wysitku fizycznego, unikanie stresujacego srodowiska; *Preferowane
beta-adrenolityki: nadolol, propranolol

Skréty: CPVT, katecholaminergiczny wieloksztattny czestoskurcz komorowy; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LCSD, lewostron-
ne, wspodtczulne odnerwienie serca; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VT, czestoskurcz
komorowy

Dwukierunkowe PVC podczas wysitku
'd Y 'd Y
I
1]
. J . J

Rycina 36. Préba wysitkowa u pacjenta z katecholaminergicznym wieloksztattnym czestoskurczem komorowym
Skréty: PVC, przedwczesne pobudzenie komorowe
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Rozpoznanie postawione w dziecinstwie, brak leczenia
beta-adrenolitykiem i ztozone zaburzenia rytmu serca
podczas préby wysitkowej, pomimo przyjmowania mak-
symalnej dawki beta-adrenolityku, stanowia niezalezne
czynniki predykcyjne wystapienia arytmii [1047]. Po-
wstrzymanie sie od wysitku fizycznego i beta-adrenolityki
bez wewnetrznej aktywnosci sympatykomimetycznej sa
postepowaniem zwyboru u pacjentéw z CPVT [135]. Prefe-
ruje sie stosowanie nieselektywnych beta-adrenolitykéw,
takich jak nadolol i propranolol [1048, 1049]. Niniejszy
panel ekspertow potwierdzit wskazanie do leczenia
cztonkdéw rodziny z dodatnim wynikiem genetycznym
przy uzyciu beta-adrenolityku, nawet w przypadku braku
udokumentowanych VA indukowanych wysitkiem fizycz-
nym lub stresem [1047, 1050]. Dane wskazuja, ze flekainid
powoduje istotne zmniejszenie nasilenia VA u pacjentéw
zCPVTinalezy rozwazy¢ jego stosowanie oprocz beta-ad-
renolitykéw, jesdli nie uzyska sie catkowitej kontroli nad
zaburzeniami rytmu serca [1051-1053]. U wybranych pa-
cjentow, ktdrzy nie toleruja beta-adrenolitykéw, istnieje
mozliwos¢ stosowania w ramach farmakoterapii jedynie
flekainidu [1054].

U 0s6b po CA wskazana jest maksymalna ochrona przy
uzyciu beta-adrenolitykéw, flekainidu i ICD. Nalezy rowniez
rozwazy¢ wszczepienie ICD u pacjentéw z CPVT z wyste-
pujacymi VA, pomimo terapii przy uzyciu beta-adrenolity-
kéw i flekainidu [135]. Nalezy jednak zaprogramowac ICD
zwydtuzonymi opéznieniamii wysokimi czestotliwosciami
wywotujacymi defibrylacje, poniewaz inicjujacy dwukie-
runkowy VT odpowiada na defibrylacje mniej skutecznie
niz nastepujace po nim PVT/VF, a bolesne wytadowania
moga wywotywac kolejne i ustawiczne zaburzenia rytmu
serca [1055].

Zaproponowano LCSD jako dodatkowa forme terapii
u pacjentéw, u ktdérych farmakoterapia jest nieskutecz-
na lub niemozliwa do zastosowania. Pomimo ze LCSD
zmniejsza czestos$¢ nawrotow powaznych zdarzen
sercowych u wczesniej objawowych pacjentéw, 1/3 pa-
cjentéw nadal doswiadcza nawrotéw zaburzen rytmu
serca [1056]. Dlatego tez nie uwaza sie LCSD za metode
zastepcza, lecz uzupetniajaca w stosunku do ICD u obja-
wowych pacjentdw.

W niedawno opublikowanym przegladzie systema-
tycznym, obejmujacym 53 badania dotyczace pacjentéw
z CPVT i ICD, wykazano, ze u pacjentéw leczonych w ra-
mach prewencji wtérnej przy uzyciu OMT, LCSD i ograni-
czenia wysitku fizycznego mozna zmniejszy¢ zastosowanie
ICD [1057].0bserwacja ta byta potwierdzona w wieloosrod-
kowym badaniu, w ktérych wykazano, ze wszystkie trzy
obserwowane SCD wystapity u pacjentéw z ICD [1058].
Obecnie, opierajac sie na dostepnych dowodach, wydaje
sig, ze obnizanie roli wszczepienia ICD u pacjentéw z CPVT
po CA jest przedwczesne [10571].

Tabela zalecen 45 — Zalecenia dotyczace postepowania u pacjen-
téw z katecholaminergicznym wieloksztattnym czestoskurczem
komorowym

Zalecenia Klasa?|Pozio

Diagnostyka

Zaleca sie rozpoznanie CPVT, jesli wystepuje
strukturalnie prawidtowe serce, prawidtowy
zapis EKG oraz dwukierunkowy VT lub PVT
indukowany wysitkiem fizycznym lub emocjami
Zaleca sie rozpoznanie CPVT u pacjentéw,

ktérzy sa nosicielami mutacji w genach powo- C
dujacych te chorobe
U pacjentéw z klinicznym podejrzeniem lub

rozpoznaniem CPVT wskazane jest przeprowa-
dzenie diagnostyki genetycznej i poradnictwa
genetycznego

Mozna rozwazy¢ test prowokacyjny z adrena-

ling lub izoproterenolem w celu ustalenia roz-
poznania CPVT, jesli niemozliwe jest wykonanie
proby wysitkowej

Zalecenia ogdlne

U wszystkich pacjentéw z CPVT zaleca sie
unikanie uprawiania sportu wyczynowego,
nasilonego wysitku fizycznego i narazenia na
stresujgce Srodowisko

Interwencje terapeutyczne

U wszystkich pacjentdw z klinicznym rozpozna-
niem CPVT zaleca sie stosowanie beta-adreno-
litykdw, najlepiej nieselektywnych (nadolol lub
propranolol) [1045, 1048, 1059]

U pacjentéw z CPVT po CA zaleca sie wszcze-

pienie ICD w potaczeniu z beta-adrenolitykiem C
i flekainidem [1045, 1047, 1060]
U pacjentéw z dodatnim testem genetycznym

w kierunku CPVT i bez fenotypu, nalezy rozwazy¢ = lla C
leczenie przy uzyciu beta-adrenolityku [1047, 1050]
U pacjentéw z rozpoznaniem CPVT nalezy rozwazy¢

LCSD, jesli potaczenie beta-adrenolityku i flekaini-
du w dawkach terapeutycznych jest nieskuteczne,
Zle tolerowane lub przeciwwskazane [1056]

U pacjentdw z CPVT, u ktdrych wystapito

omdlenie arytmiczne i/lub udokumentowany
dwukierunkowy VT/PVT, pomimo stosowania
beta-adrenolityku w najwyzszej tolerowanej
dawce i flekainidu, nalezy rozwazy¢ wszczepie-
nie ICD [1047, 1050]

U pacjentéw z CPVT, u ktérych wystepuja na-

wracajace omdlenia, wieloksztattny/dwukierun-
kowy VT lub utrzymujace sie, wysitkowe PVC,
pomimo stosowania beta-adrenolityku w naj-
wyzszej tolerowanej dawce, nalezy rozwazy¢
zastosowanie flekainidu [1052, 1053, 1060]
Nie zaleca sie PES do stratyfikacji ryzyka wysta-

pienia SCD

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: CA, zatrzymanie krazenia; CPVT, katecholaminergiczny wieloksztattny
czestoskurcz komorowy; EKG, elektrokardiogram; ICD, wszczepialny kardiowerter-
-defibrylator; LCSD, lewostronne wspdtczulne odnerwienie serca; PVT, wieloksztatt-
ny czestoskurcz komorowy; VT, czestoskurcz komorowy
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Zespot krotkiego QT

Rycina 37. Zespot krétkiego QT

7.2.7. Zespot krotkiego QT

Zespo6t krétkiego QT (SQTS, short QT syndrome) jest rzad-
kim zaburzeniem genetycznym charakteryzujagcym sie
wystepowaniem krétkiego odstepu QT, przedwczesnego
AF i VF w kontekscie prawidtowej struktury serca [1061].
Wiaze sie on z mutacjami typu nabycia funkcji w KCNH2,
KCNQT i utraty funkcji w SLC4A [1062, 1063]. Niniejszy panel
ekspertéw zaproponowat dwa punkty odciecia wartosci
QTc w celu rozpoznania: A — QTc <320 ms lub B — QTc
<360 ms w potaczeniu z dodatnim wywiadem rodzinnym
w kierunku SQTS, przebycia CA w przypadku braku cho-
roby serca lub mutacji patogennej [1064-1067] (ryc. 37).
Choroba cechuje sie wysoka smiertelnoscig we wszystkich
grupach wiekowych, obejmujac tez pierwsze miesiagce zy-
cia[1063, 1068, 1069]. Prawdopodobienstwo wystgpienia
pierwszego epizodu CA do 40. roku zycia wynosi >40%
[1068]. Podczas gdy ICD znajduje zastosowanie w prewen-
¢ji wtornej [1069], prewencja pierwotna jest przedmiotem
sporu i opiera sie na wczesniej wystepujacych objawach
i odstepie QTc[1063, 1068, 1069]. Obecnie dowody nauko-
we dla AAD najbardziej uzasadniajg stosowanie chinidyny,
lecz lek ten powinien by¢ monitorowany w kierunku
nadmiernego wydtuzenia odstepu QT. Mozna rozwazy¢
izoprenaline w przypadku wystapienia burzy elektrycznej
[1070, 1071]. Nalezy unika¢ lekéw powodujacych skréce-
nie odstepu QT, na przyktad nikorandilu [1072]. U dzieci
i bezobjawowych oséb mtodych z SQTS nalezy rozwazy¢
wszczepienie rejestratora petlowego.

Tabela zalecen 46 — Zalecenia dotyczace postepowania u pacjen-
tow z zespotem krétkiego QT

Zalecenia m PoziomP

Diagnostyka

Zaleca sie rozpoznawanie SQTS w przypadku
stwierdzenia QTc <360 ms i jednego lub
wiecej z nizej wymienionych elementéw: (a)
mutacja patogenna; (b) wywiad rodzinny

w kierunku SQTS; (c) przebycie epizodu
VT/VF przy braku choroby serca [1061, 1068]
U pacjentdw z rozpoznaniem SQTS wskaza-

ne jest wykonanie diagnostyki genetycznej
[1063]
Nalezy rozwazy¢ rozpoznanie SQTS

w przypadku stwierdzenia QTc <320 ms lla @
[1064-1067, 1073, 1074]

Nalezy rozwazy¢ rozpoznanie SQTS w przy-

padku stwierdzenia QTc =320 ms i <360 ms lla C
oraz wystapienia omdlenia arytmicznego
Mozna rozwazy¢ rozpoznanie SQTS w przy-
padku stwierdzenia QTc 2320 ms i <360 ms
oraz dodatniego wywiadu rodzinnego

w kierunku SD <40. roku zycia

Stratyfikacja ryzyka, prewencja SCD i leczenie VA

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentdw
z rozpoznanym SQTS, ktdrzy: (a) przezyli
CA i/lub (b) maja udokumentowany epizod
spontanicznego, utrwalonego VT [1063]
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U mtodych pacjentdéw z SQTS nalezy roz- lla c
wazy¢ ILR

U pacjentéw z SQTS z omdleniem arytmicz-

nym nalezy rozwazy¢ implantacje ICD
Mozna rozwazy¢ chinidyne u (a) pacjentow

z SQTS, ktorzy kwalifikuja sie do wszcze-
pienia ICD, lecz majg przeciwwskazania

do implantagji lub nie wyrazajag na nig Ib C
zgody i u (b) bezobjawowych pacjentéw
z SQTS i rodzinnym wystepowaniem SCD
[1069-1071]

U pacjentéw z SQTS z burzg elektryczna

Ilb C
mozna rozwazy¢ izoproterenol [1075]

Nie zaleca sie PES w celu stratyfikacji ryzyka c
SCD u pacjentéw z SQTS

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: CA, zatrzymanie krazenia; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator;

ILR, wszczepialny rejestrator petlowy; SCD, nagta Smierc¢ sercowa; SD, nagta $mier¢;
SQTS, zespdt krétkiego QT; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie
komor; VT, czestoskurcz komorowy

8. WYBRANE ASPEKTY
W POSZCZEGOLNYCH POPULACJACH

8.1. Kobiety w ciqzy i kardiomiopatia pofogowa
Cigza i okres potogu stanowia istotne ryzyko u kobiet
z arytmiczna chorobg serca i zostaty opisane w Wytycz-
nych ESC z 2018 roku dotyczacych postepowania w cho-
robach uktadu sercowo-naczyniowego podczas cigzy
[1076-1080]. Nowo powstate VT moze pojawic sie w trakcie
ciazy, aryzyko nawrotéw VF jest wyzsze u pacjentek z wy-
wiadem VT w przesztosci i SHD [1081]. Nalezy wykluczy¢
kardiomiopatie potogowa (PPCM, peri-partum cardiomy-
opathy) w przypadku wystapienia VT de novo w trakcie
ostatnich 6 tygodni cigzy lub we wczesnym okresie potogu
[1082]. U nawet 20% pacjentek z PPCM moze by¢ obecny
wptyw genetyczny (zwtaszcza warianty skracajace genu ti-
tyny) [1083]. Dalsze badania w przysztosci powinny pomoc
w ustaleniu, czy diagnostyka genetyczna odgrywa role
u pacjentek z PPCM z dodatnim wywiadem rodzinnym.

8.1.1. Kardiowersja elektryczna i terapia

przy uzyciu wszczepialnego kardiowertera-
-defibrylatora podczas cigzy

Kardiowersja wydaje sie bezpieczna we wszystkich okre-
sach ciagzy, a przypadki kliniczne nie wykazaty ani pogor-
szenia przeptywu krwi w krazeniu ptodu, ani rozpoczecia
przedwczesnego porodu [1084]. Po kardiowersji nalezy
rutynowo kontrolowac czestotliwo$¢ rytmu serca ptodu
[1085]. Jesli wskazane jest wszczepienie ICD, powinno by¢
ono wykonane przez doswiadczony zespét z zastosowa-
niem odpowiedniej ochrony radiacyjnej po 8. tygodniu
cigzy [1086]. W celu unikniecia promieniowania w trakcie
wszczepienia ICD moze by¢ przydatne zastosowanie
echokardiografii oraz systemu mapowania 3D do prze-
prowadzenia zabiegu [1087, 1088]. U kobiet ciezarnych

z wszczepionym ICD zaleca sie rutynowa kontrole ICD
przed porodem. U pacjentéw z PPCM progi decyzyjne
dotyczace wczesnego wszczepienia ICD sg wyzsze nizw in-
nych chorobach, zuwagi na wysoki odsetek spontaniczne-
go powrotu do zdrowia po porodzie [1089]. Zasugerowano
zastosowanie WCD jako metody czasowej prewencji SCD
w ciggu pierwszych 3-6 miesiecy po rozpoznaniu PPCM
z LVEF <35%, w trakcie oczekiwania na powrét do zdrowia
[1090, 1091].

8.1.2. Farmakoterapia

Leczenie farmakologiczne zaburzen rytmu serca i niewy-

dolnosci serca u kobiet ciezarnych powinno opierac sie

na zaleceniach dotyczacych terapii u oséb niebedacych

w cigzy z unikaniem stosowania lekéw przeciwwskazanych

w ciazy, takich jak inhibitory ACE, antagonisci ARB/ARNI

i inhibitory reniny [1080, 1082, 1092, 1093]. Pierwszy try-

mestr cigzy wiaze sie z najwiekszym ryzykiem wystapienia

efektéw teratogennych. Zaleca sie rozpoczecie farmakote-
rapii w najpdzniejszym mozliwym okresie cigzy i zuzyciem
najnizszej skutecznej dawki. Narazenie na dziatanie lekéw

w drugim i trzecim trymestrze cigzy moze mie¢ zaréwno

niekorzystny wptyw na wzrastanie i rozwéj ptodu, jak

i zwiekszy¢ ryzyko efektu proarytmicznego.

Zaleca sie sprawdzanie danych dotyczacych lekéw iich
bezpieczenstwa przed wigczeniem nowego leku w trakcie
Cigzy, zgodnie z Wytycznymi ESC dotyczacymi postepowa-
nia w chorobach uktadu sercowo-naczyniowego w ciazy
22018 roku [1080]. Na podstawie tego mozna podsumowac
AAD w nastepujacy sposéb:

e Dobrzetolerowane: sotalol, werapamil w postaci do-
ustnej.

e Stosujjedynie, jesli potencjalne korzysci przewyz-
szaja potencjalne ryzyko: bisoprolol, karwedilol,
digoksyna, diltiazem (mozliwe dziatanie teratogenne),
dyzopiramid (skurcze macicy), flekainid, lidokaina,
metoprolol, nadolol, propranolol, werapamil w postaci
i.v., chinidyna.

e Niewystarczajace dane: iwabradyna, meksyletyna,
propafenon, wernakalant.

o Przeciwwskazane:amiodaron, atenolol, dronedaron.
W przypadku LQTS (zwtaszcza LQT2) ryzyko wystapie-

nia zdarzen sercowych istotnie wzrasta w okresie potogu

(do 1. roku po porodzie) [1094]. Dlatego tez, wazne jest

kontynuowanie stosowania beta-adrenolityku w okresie

cigzy i potogu [955, 1094, 1095]. Zaleca sie kontynuowanie
terapii beta-adrenolitykiem w przypadku LQTS i CPVT

[1096] i nalezy je rozwazy¢ w ARVC [1097-1099]. Nie stwier-

dzono zadnego dodatkowego ryzyka u kobiet z BrS w cigzy

[1100, 1101] (rozdz. 53.6 ESC CardioMed) [1102].

U pacjentek z PPCM wykazano w dwoch badaniach
klinicznych obiecujace wyniki zwigzane z zastosowaniem
bromokryptyny jako metody leczenia specyficznej dla
tej choroby w potaczeniu ze standardowym leczeniem
niewydolnosci serca [1103, 1104].
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8.1.3. Ablacja cewnikowa

W przypadku zaplanowanej cigzy objawowe tachyarytmie
powinny by¢ leczone przy uzyciu ablacji cewnikowej przed
zajsciem w ciaze. Jesli wskazane jest wykonanie ablacji
cewnikowej u kobiety w cigzy, nalezy unika¢ procedury
w pierwszym trymestrze cigzy oraz preferowac zabiegi
z wykorzystaniem mapowania elektroanatomicznego
[1105, 1106].

Tabela zalecen 47 — Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci
sercowej i postepowania u pacjentek w cigzy z komorowymi zabu-
rzeniami rytmu serca

Postepowanie w VA w trybie ostrym

W trakcie cigzy zaleca sie wykonanie kardio-

wersji elektrycznej w przypadku wystapienia | C
utrwalonego VT [1084]

W celu uzyskania powrotu rytmu zatokowe-

go w trybie ostrym w przypadku hemodyna-

micznie tolerowanego SMVT w trakcie cigzy la .
nalezy rozwazy¢ beta-adrenolityk, sotalol,

flekainid, prokainamid lub stymulacje komo-

rowa typu overdrive

Postepowanie przewlekte w VA

Jedli wskazane jest wszczepienie ICD podczas
cigzy, zaleca sie implantacje urzadzenia z za-
stosowaniem optymalnej ochrony radiacyjnej
[1087, 1107]

U kobiet z LQTS lub CPVT zaleca sie kon-
tynuacje stosowania beta-adrenolitykow

w trakcie cigzy i w okresie pofogu [955,
1094-1096]
U kobiet z ARVC nalezy rozwazy¢ konty-

nuacje stosowania beta-adrenolitykdw lla C
w trakcie cigzy [1097-1099]
Nalezy rozwazy¢ stosowanie doustne

metoprololu, propranololu lub werapamilu

w ramach terapii przewlekiej u pacjentek lla C
z idiopatycznym, utrwalonym VT w trakcie

cigzy

U kobiet z wysoce objawowym, nawracaja-

cym SMVT, ktére jest oporne na leczenie lub
wystepuje nietolerancja AAD, nalezy rozwa- I3 ¢
2y¢ ablacje cewnikowa z uzyciem systemoéw

mapowania bez fluoroskopii, najlepiej po

pierwszym trymestrze cigzy [1105]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skréty: AAD, lek antyarytmiczny; ARVC, arytmogenna kardiomiopatia prawokomo-
rowa; CPVT, katecholaminergiczny, wieloksztattny czestoskurcz komorowy;

ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; LQTS, zespét dtugiego QT;

SMVT, utrwalony, monomorficzny czestoskurcz komorowy; VA, komorowe zaburze-
nia rytmu serca; VT, czestoskurcz komorowy

8.2. Transplantacja serca

Pacjenci umieszczeni na liscie oczekujacych na HTX sg na-
razeninaryzyko SCD i majg wysoka czestos¢ wystepowania
VA.Dane z duzych rejestrow wskazuja na korzystny wptyw

ICD na przezycie [1108-1111]. Jedyne badanie randomizo-
wane, obejmujace pacjentéw oczekujacych na HTX, zostato
przedwczesnie zakonczone z uwagi na niska liczbe zre-
krutowanych chorych [1112]. Nie ma danych oceniajacych
znaczenie WCD u pacjentéw oczekujacych na HTX. Nalezy
wzig¢ pod uwage mediane okresu oczekiwania na liscie do
HTX wynoszaca 8-16 miesiecy [1108, 1110]. Niniejszy panel
ekspertéw podziela jednak opinie, ze WCD moze stanowic
alternatywe dla ICD u wybranych pacjentéw oczekujacych
na HTX [371, 1113].

Po przeszczepie serca SCD odpowiada za okoto 10%
$mierci [1114, 1115]. Odrzucanie serca przeszczepionego
i waskulopatia graftu wigza sie z wystepowaniem SCD
[1114, 1116, 1117]. Dlatego tez wszczepienie ICD moze
by¢ whasciwe w wybranej grupie pacjentéw wysokiego
ryzyka [1118].

Tabela zalecen 48 — Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci
sercowej w okresie przed i po transplantacji serca

Okres przed przeszczepieniem serca

Zalecenia Poziom"

U pacjentdw oczekujacych na
transplantacje serca nalezy rozwazy¢

wszczepienie ICD w ramach prewengji lla ¢
pierwotnej [1108, 1111, 1112]

U pacjentdw oczekujacych na

transplantacje serca, mozna rozwazy¢ b c

zastosowanie WCD [1109, 1113,
1119]

Okres po przeszczepieniu serca

U wybranych pacjentéw z wasku-

lopatig serca przeszczepionego lub

leczonych z powodu odrzutu serca Ib C
mozna rozwazy¢ implantacje ICD

(1114, 1116]

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych
Skroéty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; WCD, kamizelka defibrylujaca

8.3. Nagta smierc sercowa u sportowcow

Czestos¢ wystepowania SCD u sportowcow rosnie z wie-
kiem [4, 1120]. U pozornie zdrowych sportowcéw (>35 lat)
szacunkowa czestos¢ wystepowania SCD waha sie od 2 do
6,3 na 100 000 osobolat. U mtodych sportowcéw wyczy-
nowych (<35. roku zycia) czestos¢ wystepowania zdarzen
zakonczonych $miercig jest natomiast istotnie nizsza i wy-
nosi0,4-3 na 100 000 osobolat [46, 47, 1120]. Sportowcy ptci
zenskiej maja niskie ryzyko wystagpienia SCD, przecietnie
1 na 14 SCD dotyczy w tej grupie kobiet [1121].

Ocena uktadu sercowo-naczyniowego przed przy-
stapieniem do uprawiania sportu umozliwia zidentyfiko-
wanie sportowcéw z wysokim ryzykiem choroby uktadu
sercowo-naczyniowego przed pojawieniem sie objawoéw
[1122-1126]. Protokét oceny powinien by¢ dostosowany do
wieku sportowca w celu wziecia pod uwage choréb uktadu
sercowo-naczyniowego specyficznych dla danego wieku
[1125]. Ocena przed rozpoczeciem uprawiania sportu, obej-
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mujaca wywiad medyczny, badanie fizykalne i EKG wydaje
sie skuteczna w identyfikacji choréb uktadu sercowo-na-
czyniowego u mtodych sportowcéw (<35. roku zycia),
dzieki rozpoznaniu odpowiednich objawéw (np. omdlenia
zwigzanego z wysitkiem) lub nieprawidtowosci w EKG
odpowiadajacych dziedzicznym kardiomiopatiom lub
kanatopatiom [1127-1130]. Pomimo ze echokardiografia
moze zwiekszac czutos¢ badan przesiewowych w kierunku
SHD, nie jest ona mozliwa do rutynowego zastosowania
w ramach masowych badan przesiewowych. Wiecej cho-
réb ukfadu sercowo-naczyniowego jest identyfikowana
poprzez seryjne (coroczne) badania u mtodych spor-
towcéw [1129, 1131]. Dodatkowe testy, takie jak badanie
echokardiograficzne, 24-godzinne monitorowanie EKG
metoda Holtera, badania obcigzeniowe i CMR sg wymaga-
ne u sportowcdw, ktérzy maja nieprawidtowosci wykryte
w trakcie oceny wstepnej. Sportowcy z rozpoznang choro-
ba uktadu sercowo-naczyniowego sg prowadzeni zgodnie
zdostepnymi wytycznymi ESC dotyczacymileczenia danej
choroby [4, 1134-1136].

U sportowcéw w srednim/podesztym wieku najczest-
szg przyczyng SCA jest CAD [1125, 1137]. Zanim rozpocznie
sie intensywne uprawianie sportu, nalezy oceniac bezob-
jawowych sportowcéw w srednim/podesztym wieku przy
uzyciu kalkulatora ryzyka, takiego jak SCORE2 [4, 65].

Zaobserwowano doskonaty odsetek przezycia po CA
z korzystnymi wynikami neurologicznymi w o$rodkach
sportowych wyposazonych w AED [1137, 1138]. Uzasadnia
to wysitki zmierzajace do wdrozenia programoéw prewencji
SCD, zdystrybucjg AED w arenach sportowych i szkoleniem
treneréw oraz pracownikéw w zakresie wykonywania CPR
i defibrylacji [1139].

Tabela zalecen 49 — Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka i pre-
wencji nagtej Smierci sercowej u sportowcow

Zalecenia Klasa® | Poziom®

U sportowcow z dodatnim wywiadem me-

dycznym, nieprawidtowosciami w badaniu

fizykalnym lub zmianami w EKG zaleca sie

dalsza diagnostyke obejmujaca badanie C
echokardiograficzne i/lub CMR w celu po-

twierdzenia (lub wykluczenia) wystepowania

choroby serca [1123, 1133, 1135]

U sportowcdw z rozpoznaniem choroby

ukfadu sercowo-naczyniowego zwigzanej

z SCD, zaleca sie postepowanie zgodne C
z aktualnymi wytycznymi dotyczacymi zasad

kwalifikacji do uprawiania sportu

Zaleca sie, zeby pracownicy obiektow

sportowych byli przeszkoleni w zakresie CPR C
i zastosowania AED [93, 1137]
U sportowcdw wyczynowych nalezy rozwa-

zy¢ ocene uktadu sercowo-naczyniowego " c
. o . a
przed rozpoczeciem rywalizacji sportowej

[46, 1122, 1123, 1127]

U mtodych (<35. roku zycia) sportowcdw

wyczynowych nalezy rozwazy¢ ocene uktadu
sercowo-naczyniowego obejmujaca wywiad, lla C
badanie fizykalne oraz 12-odprowadzeniowe

EKG [1123, 1126, 1130, 1140]

U oséb w wieku $rednim i podesztym nalezy

rozwazy¢ ocene ryzyka sercowo-naczynio-
wego przy uzyciu uznanych kalkulatoréw,
takich jak kalkulator ryzyka SCORE2 przez
rozpoczeciem uprawiania intensywnego
wysitku fizycznego [46, 1141, 1142]

lla C

*Klasa zalecen; ®Poziom wiarygodnosci danych

Skroty: AED, automatyczny defibrylator zewnetrzny; CMR, rezonans magnetyczny
serca; CPR, resuscytacja krazeniowo-oddechowa; EKG, elektrokardiogram;

SCD, nagta $mier¢ sercowa

8.4. Zespot Wolffa-Parkinsona-White'a

U pacjentéw z zespotem Wolffa-Parkinsona-White’a (WPW,
Wolff-Parkinson-White) najczestszym rodzajem arytmii jest
nawrotny czestoskurcz przedsionkowo-komorowy (AVRT,
AV re-entry tachycardia; 80%), a nastepnie AF (20%-30%).
Migotanie przedsionkéw przewodzone droga dodatkowa
jest arytmia, ktora jest najbardziej niebezpieczng manife-
stacjg zespotu WPW. Oszacowano, ze ryzyko wystgpienia
CA/VF u nieleczonych pacjentéw z WPW wynosi 0,9-2,4 na
1000 pacjentolat [1143, 1144]. Postepowanie u pacjentéw
z WPW przedstawiono niedawno w wytycznych ESC
22019 roku dotyczacych postepowania u pacjentéw z SVT
[302] i zaktualizowano ze szczegdlnym uwzglednieniem
sportowcow w 2020 roku [1145].U chorych z preekscytacja
i objawowym AVRT zaleca sie wykonanie ablacji cewniko-
wej (klasa l). U bezobjawowych pacjentéw z preekscytacja,
zaréwno ocena inwazyjna (klasa lla), jak i nieinwazyjna
(klasa llb) stanowia opcje w ramach stratyfikacji ryzyka dla
SCD. Podczas gdy ablacja cewnikowa jest zalecana w przy-
padku wystepowania bezobjawowych drég dodatkowych
z cechami wysokiego ryzyka (klasal), obserwacja kliniczna
(klasalla) lub ablacja cewnikowa (klasa llb) stanowig opcje
postepowania opartg na wyborze dobrze poinformowa-
nego pacjenta. Decyzja powinna uwzgledniac lokalizacje
drogi dodatkowej, doswiadczenie w zakresie ablacji
w osrodku lokalnym i to, ze objawowe zaburzenia rytmu
beda sie pojawiaty w dalszej obserwacji [1146]. W przy-
padku populacji pediatrycznej SVT z powodu WPW moze
by¢ zwykle kontrolowany farmakologicznie, a dodatkowe
drogi czesto tracg zdolnos¢ przewodzenia w kierunku
zstepujacym w ciggu pierwszych lat zycia [1147]. U dzieci
z bezobjawowymi drogami przewodzenia nie zaleca sie
stratyfikacji ryzyka przed ukoriczeniem 8. roku zycia [1148].

8.5. Prewencja nagflej smierci sercowej

u 0s6b w podesztym wieku

Wiek jest silnym czynnikiem ryzyka wystapienia Smierci.
W kilku badaniach stwierdzono, ze zaawansowany wiek
byt jednym z czynnikéw zwigzanych ze zmniejszeniem
spodziewanych korzysci zwigzanych z leczeniem przy
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uzyciu ICD. U pacjentéw z kardiomiopatig niedokrwienng
wtgczonych do badania MADIT I, ocena ryzyka sktadajaca
sie z 5 czynnikéw klinicznych obejmujacych wiek >70 lat
miafa wartos¢ predykcyjna w zakresie braku korzysci uzy-
skanych z ICD w perspektywie dtugoterminowej [1149].
W niedawno opublikowanej analizie pacjentéw z ICD
wigczonych do czterech badan MADIT, wiek <75 lat byt
czynnikiem predykcyjnym wystapienia VT/VF, podczas gdy
wiek =75 lat byt czynnikiem predykcyjnym $miertelnosci
z przyczyn niearytmicznych [365]. Podobnie, w niedawno
opublikowanym badaniu DANISH u pacjentéw z niewydol-
noscig serca o etiologii niewiericowej zwigzek pomiedzy
ICD a przezyciem obnizat sie liniowo wraz ze wzrostem
wieku, podczas gdy punkt odciecia ustalony dla wieku
<70 lat wigzat sie z najwiekszym przezyciem [647]. Wsp6t-
czesne dane z badan nierandomizowanych potwierdzaja
te obserwacje. W prospektywnej kohorcie EU-CERT-ICD
u pacjentéw z CAD lub kardiomiopatiami ze wskazaniem
do wszczepienia ICD w ramach prewencji pierwotnej nie
zaobserwowano zadnych korzysciz zastosowania ICD u pa-
cjentéw w wieku >75. roku zycia [357]. Zaobserwowano
natomiast istotng korzys¢ w zakresie przezycia u pacjentéw
w wieku <75 lat. Dalsze dane retrospektywne sg zgodne
z tg obserwacja [1150].

Wiek biologiczny moze by¢ rézny czesciowo w wyniku
choréb wspotistniejacych. Choroby te istotnie wptywaja
na przezycie os6b po wszczepieniu ICD. Wysoki wskaz-
nik wielochorobowosci wiaze sie z mniejszg poprawg
przezycia u pacjentéw z wszczepionym ICD w ramach
prewencji pierwotnej lub wtérnej [1149, 1151]. Dlatego
tez prosty punkt odciecia dla wieku nie powinien prowa-
dzi¢ do decyzji o wszczepieniu ICD. Decyzja o implantacji
ICD powinna opierac sie na spersonalizowanej ocenie
z uwzglednieniem stanu ogdlnego i choréb wspot-
istniejgcych.

Tabela zalecen 50 — Zalecenia dotyczace wszczepiania kardiower-
tera-defibrylatora u 0séb w podesztym wieku

Zalecenia Klasa® | Poziom®
U oséb w wieku podesztym, u ktérych nie
przewiduje sie korzysci z zastosowania
defibrylatora z powodu wieku pacjenta lub b B

choréb towarzyszacych, mozna rozwazyc
zaniechanie implantacji ICD w ramach pre-
wengji pierwotnej [647, 1150, 1152]

*Klasa zalecen; "PPoziom wiarygodnosci danych
Skroty: ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator

9. GLOWNE PRZESLANIA

9.1. Aspekty ogdlne

e Zwiekszona dostepnos¢ publiczna do defibrylato-
réw i szkolenie spoteczne w zakresie wykonywania
podstawowych czynnosci resuscytacyjnych stanowia
kluczowe elementy w celu poprawy przezycia u ofiar
pozaszpitalnego zatrzymania krazenia.

e Kalkulatory ryzyka dla SCD i VA wdrozone do praktyki
klinicznej musza spetnia¢ uzgodnione wysokie stan-
dardy w zakresie opracowania, zewnetrznej walidacji
i raportowania modeli predykcyjnych.

e Pacjenci z kardiomiopatiami o podtozu genetycznym
i zespotami arytmicznymi wymagaja diagnostyki gene-
tycznej jako postepowania rutynowego w ramach opieki.

e Diagnostyka i poradnictwo genetyczne wymagaja do-
stepu do eksperckiego zespotu wielodyscyplinarnego.

e Systematyczna ocena 0séb po zatrzymaniu krazenia
wymaga multimodalnego podejscia.

e We wszystkich przypadkach nagtej Smierci u oséb
ponizej 50.roku zycia zaleca sie wykonanie petnego ba-
dania autopsyjnego. Jego wykonanie nalezy rozwazy¢
u wszystkich ofiar nagtej Smierci niezaleznie od wieku.

e Ocena kliniczna i genetyczna u ofiar SADS i ich krew-
nych prowadzi do rozpoznania genetycznej choroby
serca u znaczacego odsetka cztonkédw rodzin.

e Burza elektryczna oporna na farmakoterapie wymaga
dostepnosci do zaawansowanych technik ablacji cew-
nikowej, mechanicznego wspomagania krazenia oraz
modulacji uktadu autonomicznego.

e W przypadku rozwazania korzysci z leczenia przy
uzyciu ICD nalezy wziag¢ pod uwage inne czynniki ry-
zyka wystapienia Smierci niearytmicznej oraz zyczenie
pacjenta i jakos$¢ zycia.

9.2. Choroba strukturalna serca

e Zalecasie ablacje cewnikowa u pacjentéw z CAD z na-
wracajacym, objawowym SMVT, pomimo przewlektego
leczenia przy uzyciu amiodaronu.

e Ablacja cewnikowa jest metoda zwyboru w przypadku
kardiomiopatii indukowanej przez PVC.

e U pacjentéw zHNDCM/DCM wskazania do wszczepie-
nia ICD w ramach prewencji pierwotnej nie powinny
ograniczac sie do LVEF <35%. Wazne jest uwzglednienie
dodatkowych czynnikéw ryzyka (np. CMR i genetyka).

e Pacjenci z mutacjg w obrebie LMNA wymagaja specy-
ficznej stratyfikacji ryzyka wystapienia SCD.

e Pacjenci z ARVC maja wysoka czesto$¢ wystepowania
adekwatnych interwencji ICD, ktére niekoniecznie
moga byc zaklasyfikowane jako ratujace zycie.

e Zwalidowany kalkulator ryzyka (HCM Risk-Kids) jest
przydatny do oceny ryzyka wystapienia SCD u pacjen-
téw z HCM w wieku ponizej 16 lat.

e Pacjencizdystrofig miotoniczna i kotataniem serca, z po-
dejrzeniem arytmii, omdlenia lub po nagtym zatrzymaniu
krazenia powinni by¢ poddani ocenie inwazyjnej przy
uzyciu badania elektrofizjologicznego.

e U pacjentéw ze skorygowana tetralogig Fallota i mo-
nomorficznym VT preferowana metodg leczenia jest
ablacja cewnikowa.

9.3. Pierwotna choroba elektryczna serca
¢ Nadolol lub propranolol sa preferowanymi beta-
-adrenolitykami u pacjentéw z LQTS i CPVT.
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¢ Ubezobjawowych pacjentéw z LQTS moze by¢ pomoc-
ne oszacowanie ryzyka wystapienia arytmii (kalkulator
ryzyka 1-2-3).

e Zmiany w EKG charakterystyczne dla zespotu Bruga-
doéw typu 1 wystepujace po prowokacji w tescie z blo-
kerem kanatéw sodowych przy braku innych objawéw
nie upowazniaja do rozpoznania BrS.

e Stratyfikacjaryzyka wystapienia SCD u bezobjawowych
pacjentow z BrS ze spontanicznymi zmianami typu
1 w EKG jest kontrowersyjna.

e Nie zaleca sie rutynowego wykonywania ablacji cew-
nikowej u bezobjawowych pacjentéw z BrS.

¢ Rozpoznanieidiopatycznego VF wymaga wykluczenia
zaburzen strukturalnych, kanatopatii lub etiologii me-
tabolicznej.

e Zmiany typowe dla wczesnej repolaryzacji moga mieé
tagodny charakter i s3 odrebnym rozpoznaniem niz ERS.

e Lewostronne, wspétczulne odnerwienie serca odgrywa
wazna role w postepowaniu u pacjentéw z CPVTi LQTS.

10. LUKIW DOWODACH NAUKOWYCH

10.1. Aspekty ogdine

e Potrzebne sa doktadne testy przesiewowe dla wykry-
wania choréb serca zwigzanych zwystepowaniem SCD
u bezobjawowych oséb w populacji ogdinej.

e W przypadku ujemnego wyniku diagnostyki u pa-
cjentéw z SHD nieznany jest optymalny czas przerwy
miedzy powtarzanymi, prognostycznymi testami
nieinwazyjnymi i inwazyjnymi.

e Konieczna jest poprawa oceny wariantow genetycz-
nych o niepewnym znaczeniu i wariantéw prawdopo-
dobnie patogennych.

e Przydatnosc¢ kalkulatoréw dotyczacych ryzyka poli-
genicznego u pacjentéw z ryzykiem wystgpienia SCD
wymagda dalszych badan.

10.2. Choroba strukturalna serca — ogélnie

e Nieznane jest bezpieczenstwo i skutecznos¢ S-ICD
w perspektywie dtugoterminowe;j.

¢ Nie poddano systematycznej ocenie znaczenia wszcze-
pienia ICD w prewencji pierwotnej u pacjentéw z SHD
itagodnie obnizong lub zachowana frakcja wyrzutowa
lewej komory.

e Nalezy okredli¢ optymalne techniki stuzace do mapo-
wania podtoza VT i ablacji w SHD.

e Znaczenie wszczepienia ICD u pacjentéw z kraricowg
niewydolnoscig serca ze wsparciem krazenia przy
uzyciu LVAD obecnej generacji z ciaggtym przeptywem
jest niejasne.

10.3. Idiopatyczne przedwczesne pobudzenia

komorowe/czestoskurcz komorowy

e Konieczne jest okreslenie korzysci wynikajacych
z ablacji cewnikowej lub lekéw antyarytmicznych
u pacjentéw z bezobjawowymi, czesto wystepujacymi
PVCizachowana funkcja serca.

10.4. Choroba wiericowa

e Niewiadomo, ktérzy pacjenciz przewlekta CAD iznacz-
nie obnizong LVEF maja niskie ryzyko wystapienia SCD.

e Znaczenie LGE-CMR w stratyfikacji ryzyka wystgpienia
SCD w przewlektej CAD jest niejasne.

e Konieczne sg RCT w celu okreslenia znaczenia ICD po
skutecznej ablacji VT w przewlektej CAD z tagodnie
obnizong lub zachowana LVEF.

10.5. Kardiomiopatie

¢ Nie wiadomo, czy kardiomiopatia indukowana PVC
jest rozpoznaniem samym w sobie, czy konieczne jest
wystgpienie predyspozycji.

e Wartos¢ predykcyjna LGE-CMR (np. wzorzec i zakres
LGE) w indywidualnej stratyfikacji ryzyka wystapienia
SCD u pacjentéw z sarkoidozg serca, HCM i DCM/HNDC
jest niejasna.

e Konieczne sa badania w celu okreslenia znaczenia PES
u pacjentéw z sarkoidoza sercai DCM/HNDCM, ktérzy
maja tagodnie obnizong lub zachowang funkcje serca
i LGE w CMR.

e Brakuje danych prospektywnych dotyczacych zwigzku
miedzy intensywnoscia i czasem trwania wysitku fizycz-
nego i manifestacjg oraz stopniem nasilenia fenotypu
u zdrowych nosicieli mutacji dla ARVC.

e Konieczna jest ocena korzystnego znaczenia ICD po
skutecznej ablacji u pacjentéw z ARVC, ktérzy majg
hemodynamicznie tolerowany VT.

e U pacjentéw zkardiomiopatia arytmogenna z zajeciem
obu komér i dominujacym zajeciem lewej komory
wymagane sg dane dotyczace wynikéw klinicznych,
czynnikéw predykcyjnych wystapienia zdarzen aryt-
micznych oraz wskazan do leczenia, zuwzglednieniem
leczenia przy uzyciu ICD.

10.6. Choroba zastawkowa serca
e Brakuje wiedzy na temat identyfikacji pacjentéw z MVP
z ryzykiem VA i SCD.

10.7. Wada wrodzona serca

e Brakuje wiedzy natemat bezwzglednego ryzyka wysta-
pienia VA i SCD u pacjentéw z CHD poddawanych korek-
¢ji przy uzyciu wspoétczesnych technik chirurgicznych.

10.8. Pierwotna choroba elektryczna serca

e Konieczne sa mocne dowody potwierdzajace profilak-
tyczne stosowanie ICD w potaczeniu z farmakoterapig
przy uzyciu beta-adrenolitykow i terapia specyficzng
dla danego genotypu u pacjentéw z LQTS.

e Potrzeba wiecej danych w celu okreslenia znaczenia
LCSD i ICD u pacjentéw wysokiego ryzyka z LQTS,
ktorzy nie toleruja farmakoterapii.

e Konieczne sg udoskonalone narzedzia diagnostyczne
i stratyfikacji ryzyka u bezobjawowych pacjentéw
z zespotem Brugaddw i podejrzeniem zespotu wcze-
snej repolaryzacji.
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¢ Nalezy wdalszych badaniach oceni¢ znaczeniemapo- ¢ Konieczne sg dane z obserwacji dtugoterminowej na
wania endo-epikardialnego w celu zidentyfikowania temat skutecznosci ICD vs. bez ICD u pacjentéw z CPVT
zlokalizowanych zaburzen strukturalnych potencjal- po SCD.

nie zwigzanych z IVF i celowanej ablacji cewnikowej. ¢ Niedokoncawiadomo, dlaczego kobiety w mniejszym
stopniu sg narazone na SCD zwigzane ze sportem.

10. CO NALEZY, A CZEGO NIE NALEZY ROBIC — PRZESLANIA ZWYTYCZNYCH

Zalecenia m Poziom®

Zalecenia dotyczace publicznej pierwszej pomocy i dostepu do automatycznych defibrylatoréw zewnetrznych

Zaleca sie umozliwienie publicznego dostepu do defibrylacji w miejscach, gdzie bardziej prawdopodobne jest wystgpie-
nie zatrzymania krazenia®
W przypadku wystapienia OHCA zaleca sie niezwloczne rozpoczecie CPR przez $wiadkéw zdarzenia

Zaleca sie promowanie szkoleh w spoteczenstwie w zakresie podstawowych technik resuscytacyjnych w celu zwiekszenia
odsetka CPR wykonywanych przez $wiadkéw zdarzenia oraz zastosowania AED
Zalecenia dotyczace diagnostyki genetycznej

Zaleca sie diagnostyke genetyczng, jesli choroba o prawdopodobnym podfozu genetycznym i zwigzana z ryzykiem VA
i SCD jest rozpoznana u zywej lub zmartej osoby

W przypadku zidentyfikowania po raz pierwszy wariantu genu przypuszczalnie bedacego przyczyng choroby zaleca sie

ocene jego patogenicznosci z zastosowaniem miedzynarodowo uznanych modeli ¢
W przypadku identyfikacji wariantu genetycznego klasy IV lub klasy V u osoby zywej lub zmartej z chorobg wigzacg sie

z ryzykiem wystgpienia VA i SCD zaleca sie diagnostyke genetyczng u krewnych | stopnia i krewnych objawowych oraz C
obligatoryjnych nosicieli

Zaleca sie przeprowadzenie diagnostyki genetycznej i poradnictwa dotyczacego potencjalnych konsekwencji z nig zwia- c
zanych przez wielodyscyplinarny zespét ztozony z ekspertédw

Zaleca sie, jesli to mozliwe, zeby warianty genetyczne klasy IIl (warianty o niepewnym znaczeniu) oraz klasy IV byty oce- c

niane w celu ich uszeregowania w rodzinach, a dany wariant byt okresowo ponownie oceniany

Nie zaleca sie przeprowadzania diagnostyki genetycznej u probanddw z niewystarczajacymi dowodami wskazujgcymi na
obecnos¢ choroby genetycznej

Zalecenia dotyczace oceny pacjentow z pierwszorazowo udokumentowanymi komorowymi zaburzeniami rytmu

U pacjentéw z nowo udokumentowang VA (czeste PVC, NSVT, SMVT) zaleca sie wykonanie wyj$ciowego 12-odprowa-
dzeniowego EKG, rejestracji VA w 12-odprowadzeniowym EKG, o ile to tylko mozliwe, oraz badania echokardiograficz-

nego jako metod diagnostycznych pierwszego wyboru

Zalecenia dotyczace oceny os6b po nagtym zatrzymaniu krazenia

Zaleca sie, zeby wielodyscyplinarny zespot nadzorowat badania u oséb po SCA bez oczywistej przyczyny pozasercowej

U pacjentéw niestabilnych elektrycznie po SCA z podejrzeniem niedokrwienia miesnia sercowego wskazane jest wykona-

nie koronarografii ¢
U oséb po SCA przy pierwszym kontakcie z pacjentem zaleca sie pobranie krwi w celu ewentualnego badania toksykolo- 5
gicznego i diagnostyki genetycznej

U wszystkich oséb po SCA zaleca sie poszukiwanie zarejestrowanych danych z CIED i z urzadzer monitorujgcych do 8
noszenia (wearables)

U osdéb po SCA zaleca sie wykonywanie powtarzanych, 12-odprowadzeniowych EKG podczas stabilnego rytmu 5
(z uwzglednieniem EKG z wysokimi odprowadzeniami przedsercowymi) oraz ciggte monitorowanie serca

Zaleca sie wykonanie badania echokardiograficznego u wszystkich oséb po SCA w celu oceny struktury i funkgji serca C
Zaleca sie obrazowanie tetnic wiencowych i CMR z LGE u wszystkich pacjentéw po SCA bez widocznej przyczyny w celu B

oceny struktury i funkgji serca
U pacjentéw po SCA bez ustalonej przyczyny zaleca sie test prowokacyjny z blokerem kanatéw sodowych i prébe wysit-

kowa
Zalecenia dotyczace oceny ofiar nagtej Smierci

Ocena niespodziewanej SD, zwfaszcza w przypadku podejrzenia choroby dziedzicznej, powinna by¢ priorytetem dla
zdrowia publicznego
W przypadku SD zaleca sie uzyskanie szczegétowych danych dotyczacych okolicznosci $mierci, objawdw wystepujgcych

przed $miercig, wywiadu rodzinnego i oceny dokumentacji obejmujacej wczesniej rozpoznane schorzenia
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Pefne badanie autopsyjne nalezatoby rekomendowac we wszystkich przypadkach nagtej smierci, ale w przypadku oséb
ponizej 50. roku zycia takie badanie powinno by¢ zawsze wykonane

W przypadku SCD zaleca sie zachowanie prébek odpowiednich do ekstrakcji DNA i skonsultowanie sie z patologiem, jesli
podejrzewana jest choroba dziedziczna lub przyczyna Smierci pozostaje niewyjasniona

Zaleca sie przesiewowa ocene toksykologiczng w przypadku SD z niewyjasniong przyczyng $mierci

W przypadku SCD, w ktérej przyczyna jest znana lub spodziewane jest tto dziedziczne, zaleca sie przeprowadzenie
diagnostyki genetycznej ukierunkowanej na danga przyczyne

Po wystapieniu SADS zaleca sie posmiertng diagnostyke genetyczng ukierunkowang na pierwotng chorobe elektryczng
serca, jesli ofiara Smierci byta mtoda (<50. roku zycia) i/lub okoliczno$ci zdarzenia i/lub wywiad rodzinny wskazuja na
pierwotng chorobe elektryczng serca

W przypadku, gdy na podstawie badania autopsyjnego rozpozna sie dziedziczng chorobe serca, zaleca sie przeprowa-
dzenie oceny kardiologicznej u krewnych pierwszego stopnia w specjalistycznej klinice

W przypadkach SD, gdzie nie wykonano badania autopsyjnego, a istnieje podejrzenie dziedzicznej choroby serca, zaleca
sie przeprowadzenie oceny kardiologicznej u krewnych pierwszego stopnia w specjalistycznej klinice

Zalecenia dotyczace oceny cztonkéw rodziny ofiar nagtej Smierci arytmicznej

Po wystgpieniu SADS nie zaleca sie posmiertnej diagnostyki genetycznej z uzyciem sekwencjonowania eksonu lub geno-
mu bez ustalonej hipotezy

Zaleca sie ocene rodziny ofiary SADS:

* krewnych pierwszego stopnia

* krewnych, ktérzy musza by¢ nosicielami mutacji, opierajac sie na analizie wywiadu rodzinnego

¢ krewnych z podejrzanymi objawami

* jesli wiek osoby zmartej jest <50. roku zycia lub jesli istniejg inne dane lub wywiad rodzinny, wskazujacy na przyczyne
dziedziczng

Zaleca sie ocene rodzinng u ofiar SADS w celu objecia ich diagnostyka genetyczna, jesli na podstawie po$miertnych
testéw genetycznych u ofiar SADS wykryto obecnos¢ patogennej mutagji

Zaleca sie wyjsciowa ocene rodzinng u ofiar SADS uwzgledniajaca zebranie wywiadu medycznego i badanie fizykalne,
standardowe EKG i EKG z wysokimi odprowadzeniami przedsercowymi, badanie echokardiograficzne i prébe wysitkowa

W rodzinach z wywiadem wystepowania SADS bez ustalonego rozpoznania po przeprowadzeniu oceny klinicznej zaleca
sie obserwacje dzieci os6b zmartych az do uzyskania przez nie wieku dorostego

W rodzinach, w ktérych wystapita SADS i bez ustalonego rozpoznania po przeprowadzeniu oceny klinicznej, nie zaleca
sie obserwacji u bezobjawowych dorostych, ktérzy moga by¢ odestani z zaleceniem ponownej oceny, jedli pojawig sie
objawy lub jesli wywiad rodzinny ulegnie zmianie

Zalecenia dotyczace leczenia odwracalnych przyczyn

llekro¢ wystepuje podejrzenie VA indukowanych lekami zaleca sie wycofanie wszystkich lekéw mogacych prowokowaé VA

U pacjentdw z VA zaleca sie badanie odwracalnych przyczyn (np. zaburzen elektrolitowych, niedokrwienia, hipoksemii,
goraczki)?

Zalecenia dotyczace leczenia w fazie ostrej utrwalonego czestoskurczu komorowego i burzy elektrycznej

Zaleca sie wykonanie kardiowersji DC jako leczenia pierwszego rzutu u pacjentéw z hemodynamicznie Zle tolerowanym
SMVT

Zaleca sie wykonanie kardiowersji DC jako leczenia pierwszego rzutu u pacjentéw z dobrze tolerowanym SMVT, pod
warunkiem ze ryzyko zwigzane ze znieczuleniem/sedacjg jest niskie

U pacjentdéw z hemodynamicznie tolerowanym idiopatycznym VT zaleca sie leczenie przy uzyciu dozylnego beta-adreno-
lityku (VT z RVOT) lub werapamilu (VT peczkowy)

Nie zaleca sie stosowania werapamilu dozylnie w przypadku czestoskurczu z szerokimi zespotami QRS o nieznanym
mechanizmie

U pacjentdw z burza elektryczng zaleca sie zastosowanie fagodnej do umiarkowanej sedacji w celu ztagodzenia stresu
psychicznego i zmniejszenia napiecia ukfadu wspétczulnego

U pacjentdéw z SHD i burzg elektryczng zaleca sie leczenie antyarytmiczne z zastosowaniem beta-adrenolitykdw (prefero-
wane nieselektywne) w potaczeniu z amiodaronem dozylnie, chyba ze istnieja przeciwwskazania

U pacjentéw z TdP zaleca sie zastosowanie magnezu dozylnie z suplementacjg potasu

U pacjentdéw z nabytym zespotem LQT i nawracajacym TdP, pomimo skorygowania standw wywotujgcych zaburzenia
i zastosowania magnezu, nalezy podac izoproterenol lub wykonac stymulacje przezzylng w celu zwiekszenia czestotliwo-
4ci rytmu serca

U pacjentdw z ustawicznym VT lub burzg elektryczng z powodu SMVT, opornych na AAD zaleca sie ablacje cewnikowa
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Zalecenia dotyczace terapii lekami stosowanymi w niewydolnosci serca
U wszystkich pacjentéw z niewydolnoscig serca z obnizong EF wskazana jest optymalna farmakoterapia obejmujaca
ACE-I/ARB/ARNI, MRA, beta-adrenolityki i inhibitory SGLT2

Zalecenia dotyczace wszczepienia kardiowertera-defibrylatora (aspekty ogélne)
Zaleca sie implantacje kardiowertera-defibrylatora jedynie u pacjentéw, u ktdrych przewidywany okres przezycia w dobrej
jakosci wynosi >1 roku

Nie zaleca sie implantacji ICD u pacjentdw z ustawicznymi VA, dopdki nie uzyska sie kontroli nad zaburzeniami rytmu

Zalecenia dotyczace prewencji wtdrnej nagtej Smierci sercowej
Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z udokumentowanym VF lub hemodynamicznie Zle tolerowanym VT, przy braku
odwracalnych przyczyn
Zalecenia dotyczace rozbudowy kardiowertera-defibrylatora do terapii resynchronizujacej
Jesli sq wskazania do wszczepienia ICD, zaleca sie ocene, czy pacjent odniesie korzysci z zastosowania CRT z funkcja
defibrylagji

Zalecenia dotyczace optymalizacji programowania urzadzenia
Optymalizacja programowania ICD jest wskazana w celu unikniecia nieadekwatnych i niepotrzebnych terapii i w celu
zmniejszenia Smiertelnosci

U pacjentéw z jedno- lub dwujamowym ICD bez wskazan do stymulacji serca z powodu bradykardii zaleca sie minimali-
zowanie stymulacji komorowej

Wskazane jest programowanie wydtuzonego czasu detekgji (kryteria czasu trwania wynoszace przynajmniej 6-12 s lub

30 interwatdw)

Zaleca sie u pacjentéw z ICD ustawienie najnizszego progu terapii tachykardii przy czestotliwosci rytmu >188 uderzen na
minute w ramach prewencji pierwotnej

U pacjentéw z SHD zaleca sie ustawienie co najmniej jednej terapii ATP we wszystkich strefach tachyarytmii

Zaleca sie ustawianie algorytmow réznicowania pomiedzy SVT vs. VT w przypadku tachykardii z czestotliwoscig rytmu
serca do 230 uderzen na minute

Zaleca sie aktywacje alarméw o uszkodzeniu elektrod B
Zaleca sie zdalne monitorowanie w celu zmniejszenia czestosci nieadekwatnych interwencji wysokoenergetycznych B
Zaleca sie ustawienie salwy ATP (burst) zamiast terapii antytachyarytmicznej typu ramp jako terapii pierwszego rzutu B

W przypadku S-ICD zaleca sie konfiguracje dwdch stref detekgji z aktywacja algorytmu dyskryminacyjnego w dolnej
strefie warunkowego wytadowania wysokoenergetycznego
Zalecenia dotyczace leczenia wspotistniejacego w celu unikania nieadekwatnych interwencji wszczepionego
kardiowertera-defibrylatora

U pacjentéw z ICD i nawracajacymi SVT skutkujagcymi nieadekwatnymi terapiami ICD zaleca sie ablacje cewnikowa

U pacjentéw z nieadekwatnymi terapiami ICD zwigzanymi z AF, pomimo optymalizacji programowania ICD, zaleca sie
farmakoterapie lub ablacje cewnikowa

Zalecenia dotyczace postepowania psychospotecznego po implantacji kardiowertera-defibrylatora

U pacjentéw z ICD zaleca sie ocene stanu psychologicznego i prowadzenie terapii zaburzen lekowych

Zaleca sie komunikacje pomiedzy pacjentem a lekarzem/pracownikiem ochrony zdrowia w celu podjecia tematyki obaw
zwigzanych z ICD i omowienia kwestii dotyczacych jakosci zycia przed wszczepieniem ICD i podczas postepu choroby

Zalecenia dotyczace prewencji powiktan zwigzanych z zastosowaniem wszczepialnego kardiowertera-defibrylatora

Z powodu nizszego ryzyka wystapienia powikfan zwigzanych z urzadzeniem zaleca sie wszczepienie jedno- zamiast dwu-

jamowego ICD w ramach prewencji pierwotnej u pacjentéw bez aktualnych lub spodziewanych wskazan do stymulagji
przedsionkowej lub sekwencyjnej AV

Zalecenia dotyczace kwestii zwigzanych z terapig pacjentéw z implantowanym kardiowerterem-defibrylatorem
bedacych u kresu zycia

Przed wszczepieniem ICD i w przypadku istotnego pogorszenia stanu zdrowia zaleca sie dyskusje z pacjentem i jego
rodzing na temat dezaktywacji ICD i wspélne z pacjentem podejmowanie decyzji w tej kwestii

Zalecenia dotyczace leczenia komorowych zaburzen rytmu w ostrym zespole wiencowym

i skurczu tetnicy wiencowej

U pacjentéw z nawracajacym PVT/VF podczas STEMI wskazane jest stosowanie beta-adrenolityku dozylnie, chyba ze jest
on przeciwwskazany

Nie zaleca sie profilaktycznego stosowania AAD (innych niz beta-adrenolityki) w ACS
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Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka i leczenia komorowych zaburzen rytmu serca we wczesnym okresie

po zawale serca

Zaleca sie wczesng (przed wypisem ze szpitala) ocene LVEF u wszystkich pacjentéw z ostrym M B

U pacjentéw z LVEF <40% przed wypisem ze szpitala zaleca sie ponowng ocene LVEF po 6-12 tygodniach po MI w celu c
okredlenia potencjalnej potrzeby implantacji ICD w ramach prewencji pierwotnej
Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka, prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu
serca w przewlektej chorobie wiencowe;j

U pacjentéw z omdleniem i po przebytym STEMI wskazany jest PES, jesli po przeprowadzeniu diagnostyki nieinwazyjnej
omdlenie jest niewyjasnione

U pacjentéw z CAD, objawowa niewydolnoscia serca (klasa NYHA [1-I1l) i LVEF <35% pomimo >3 miesiecy OMT, zaleca
sie wszczepienie ICD

Nie zaleca sie profilaktycznego leczenia przy uzyciu AAD innych niz beta-adrenolityki u pacjentéw z CAD

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw bez utrzymujacego sie niedokrwienia z udokumentowanym VF lub hemodyna-
micznie zle tolerowanym VT wystepujagcym pdzniej niz 48 godz. po Ml
U pacjentéw z CAD i nawracajgcym, objawowym SMVT lub wytadowaniami wysokoenergetycznymi ICD z powodu

SMVT, pomimo przewlekfej terapii amiodaronem, zaleca sie ablacje cewnikowa jako metode preferowang w stosunku do
eskalacji terapii AAD
Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci sercowej u pacjentow z anomaliami tetnic wiencowych

Zaleca sie obrazowanie obcigzeniowe serca podczas wysitku fizycznego oprécz ergospirometrii u pacjentéw z anomalig

odejscia tetnic wiencowych od aorty z przebiegiem miedzytetniczym w celu potwierdzenia/wykluczenia niedokrwienia C
miesnia sercowego

Zaleca sie obrazowanie obcigzeniowe podczas wysitku fizycznego jako dodatku do ergospirometrii po operacji u pacjen- c
téw z anomalig odejscia tetnicy wiencowej od aorty i z wywiadem CA

Zaleca sie leczenie operacyjne u pacjentdéw z anomalig odejécia tetnicy wiencowej od aorty i z wywiadem CA, omdlenia c

prawdopodobnie wynikajacego z VA lub dtawicy, po wykluczeniu innych przyczyn dolegliwosci

Zalecenia dotyczace postepowania u pacjentéow z idiopatycznymi przedwczesnymi pobudzeniami komorowymi/
/czestoskurczem komorowym

Wskazana jest regularna ocena funkgji komorowej u pacjentdw z nasileniem PVC >10% i prawidfowa funkcjg komér

W objawowym, idiopatycznym VT/PVC pochodzacym z RVOT lub z lewych wigzek peczka Hisa zaleca sie wykonanie

ablacji cewnikowej jako leczenia pierwszej linii¢

Beta-adrenolityki lub niedihydropirymidynowe CCB sg wskazane u objawowych pacjentéw z idiopatycznym VT/PVC c
o pochodzeniu innym niz z RVOT lub wigzek peczka Hisa

Nie zaleca sie ablacji cewnikowej z powodu idiopatycznego VT/PVC u dzieci <5. roku zycia lub o masie ciata <10 kg c
poza sytuacja, gdy farmakoterapia jest nieskuteczna lub kiedy VT jest hemodynamicznie Zle tolerowany

Amiodaron nie jest zalecany jako lek pierwszego rzutu w leczeniu pacjentéw z idiopatycznym VT/PVC C
Nie zaleca sie stosowania werapamilu u dzieci <1. roku zycia z PVC/VT, zwtaszcza jesli maja one objawy niewydolnosci c

serca lub réwnolegle przyjmujg inne AAD

Zalecenia dotyczace postepowania u pacjentow z kardiomiopatia indukowana/zaostrzajaca sie
w wyniku przedwczesnych pobudzen komorowych

U pacjentéw z kardiomiopatia, ktéra prawdopodobnie jest spowodowana przez czeste i gtéwnie monomorficzne PVC, c
zaleca sie wykonanie ablacji cewnikowej

Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka, prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu
serca w kardiomiopatii rozstrzeniowej i kardiomiopatii hipokinetycznej nierozstrzeniowej

U pacjentéw z DCM/HNDCM i zaburzeniami przewodzenia AV w wieku <50 lat lub ktérzy maja dodatni wywiad

rodzinny w kierunku wystepowania DCM/HNDCM lub SCD u krewnego pierwszego stopnia (w wieku <50 lat) zaleca sie B
diagnostyke genetyczng (obejmujacg co najmniej geny LMNA, PLN, RBM20 i FLNC)
Nie zaleca sie uczestnictwa w wysitku fizycznym o wysokiej intensywnosci, obejmujacym sport wyczynowy u 0séb c
z DCM/HNDCM i mutacjg w obrebie LMNA
U pacjentéw z DCM/HNDCM, ktérzy przezyja SCA z powodu VT/VF lub doswiadczajg hemodynamicznie Zle tolerowane- B
go SMVT, zaleca sie wszczepienie ICD
Zaleca sie wykonanie EKG i badania echokardiograficznego u krewnego pierwszego stopnia pacjenta z DCM/HNDCM,
jesli: ‘
* proband miat postawione rozpoznanie w wieku <50 lat lub ma cechy kliniczne sugerujace przyczyne dziedziczng lub
* stwierdza sie rodzinne wystepowanie DCM/HNDCM lub wystapita przedwczesna, niespodziewana SD

-
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Zalecenia dotyczace diagnostyki, stratyfikacji ryzyka, prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych

zaburzen rytmu w arytmogennej kardiomiopatii prawokomorowej

Zaleca sie wykonanie CMR u pacjentdéw z podejrzeniem ARVC

U pacjentéw z podejrzeniem lub z ostatecznym rozpoznaniem ARVC zaleca sie poradnictwo i testy genetyczne

Zaleca sie unikanie wysitku fizycznego o duzym nasileniu u pacjentéw z ustalonym rozpoznaniem ARVC

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z ARVC i Zle tolerowanym hemodynamicznie VT lub VF

U pacjentéw z ARVC i z nieutrwalonymi lub utrwalonymi VA zaleca sie stosowanie beta-adrenolityku

N |NO|N || wm |

Zaleca sie wykonanie EKG i badania echokardiograficznego u krewnych pierwszego stopnia pacjentéw z ARVC
Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka, prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu
serca w kardiomiopatii przerostowej

U pacjentéw z HCM zaleca sie wykonanie CMR z LGE w ramach oceny diagnostycznej

U pacjentéw z HCM zaleca sie poradnictwo i badania genetyczne B
Zaleca sie oszacowanie 5-letniego ryzyka wystapienia SCD w trakcie pierwszej oceny pacjenta i nastepnie w odstepach c
1-3 lat lub w momencie, gdy zmienia sie stan kliniczny chorego

U pacjentéw z HCM z hemodynamicznie Zle tolerowanym SMVT lub VF zaleca sie implantacje ICD B

Zaleca sie wykonanie EKG i badania echokardiograficznego u krewnych pierwszego stopnia pacjenta z HCM

Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka, prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu
serca w chorobach nerwowo-migsniowych
Zaleca sie przeprowadzanie corocznej oceny obejmujacej przynajmniej 12-odprowadzeniowe EKG u pacjentdw z dystro-
fiami miesniowymi, nawet w utajonej fazie choroby

Zaleca sie, zeby pacjenci z chorobami nerwowo-miesniowymi, ktérzy maja VA lub dysfunkcje komorowa, byli leczeni

z powodu arytmii w ten sam sposéb, jak pacjenci bez choréb nerwowo-miesniowych ¢
U pacjentéw z dystrofig miotoniczng i kotataniem serca lub omdleniem prawdopodobnie wynikajacym z VA lub po -
przebyciu CA zaleca sie wykonanie inwazyjnego badania elektrofizjologicznego

U pacjentdw z dystrofig miotoniczng i SMVT lub po przebyciu CA niespowodowanego przez BBR-VT zaleca sie implantacje ICD C
U pacjentéw z dystrofig miotoniczng nie zaleca sie wykonywania seryjnych badan elektrofizjologicznych z oceng przewo-

dzenia AV i indukcjg zaburzen rytmu serca, jesli nie podejrzewa sie wystepowania zaburzen rytmu serca lub nie ma cech C
progresji zaburzen przewodzenia w EKG

U objawowych pacjentéw z BBR-VT zaleca sie wykonanie ablacji cewnikowej C

U pacjentéw z dystrofig miotoniczng poddawanych ablacji z powodu BBR-VT zaleca sie wszczepienie stymulatora ser-
ca/ICD
Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu serca w zapaleniu
miesnia sercowego
W przypadku potwierdzonego lub klinicznie podejrzewanego ostrego zapalenia miesnia sercowego zaleca sie, zeby
pacjenci z zagrazajacymi zyciu VA byli kierowani do wyspecjalizowanych osrodkow

U pacjentéw z hemodynamicznie Zle tolerowanym SMVT, wystepujacym w przewlektej fazie zapalenia miesnia sercowe-

C

go, zaleca sie implantacje ICD
Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka, prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu
serca w sarkoidozie serca

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentow z sarkoidozg serca, ktorzy maja LVEF <35%

U pacjentéw z sarkoidozg serca, ktdrzy (a) maja udokumentowany epizod utrwalonego VT lub (b) s po przebytym CA,
zaleca sie wszczepienie ICD

Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu serca w wadach
zastawkowych serca

U pacjentéw z wadg zastawki aortalnej i SMVT zaleca sie wykonanie PES i ewentualnie ablacji cewnikowej w celu identy-
fikacji i wykonania ablacji w przypadku BBR-VT, zwtaszcza jesli wystepuje po interwencji w obrebie zastawki

U pacjentéw z wadg zastawkowa i utrzymujaca sie dysfunkcjg LV po korekgji chirurgicznej (jesli jest to mozliwe) zaleca

sie wszczepienie ICD w prewencji pierwotnej zgodnie z wytycznymi dotyczgcymi postepowania w DCM/HNDCM

Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci sercowej i leczenia komorowych zaburzen rytmu serca w wadach
wrodzonych serca

U os6b dorostych z CHD z zachowana fizjologicznie funkcjg obu komér i z lewa komora systemowa oraz z objawowa
niewydolnoscig serca (klasa NYHA II/Ill) i wartoscig EF <35% pomimo >3 miesiecy OMT wskazane jest wszczepienie ICD
U pacjentéw z CHD z utrwalonymi VAs zaleca sie ocene rezydualnych zmian lub nowych zaburzen strukturalnych.
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U pacjentéw z CHD ze Zle tolerowanym VT/po CA z powodu VF, wskazane jest wszczepienie ICD po wykluczeniu odwra-
calnych przyczyn

U pacjentédw po korekgji TOF z SMVT lub nawracajacymi, objawowymi, adekwatnymi interwencjami ICD z powodu
SMVT, zaleca sie wykonanie ablacji cewnikowej w wyspecjalizowanym osrodku

Zalecenia dotyczace postepowania u pacjentéw z idiopatycznym migotaniem komor

Zaleca sie diagnostyke idiopatycznego VF u pacjenta po SCA, najlepiej z udokumentowanym VF, po wykluczeniu etiologii
strukturalnej, metabolicznej lub toksycznej oraz kanatopatii

Zaleca sie wszczepienie ICD w idiopatycznym VF

Zalecenia dotyczace postepowania u pacjentow z zespotem dtugiego QT

Zaleca sie rozpoznawanie LQTS albo w przypadku wartosci QTc 2480 ms w powtarzanych 12-oprowadzeniowych EKG
z obecnoscig lub bez towarzyszacych objawoéw lub przy uzyskaniu >3 punktdéw w skali LQTS

Zaleca sie diagnostyke genetyczng i poradnictwo genetyczne u pacjentéw z klinicznie rozpoznanym LQTS

Zaleca sie rozpoznawanie LQTS przy stwierdzeniu mutacji patogennej, bez wzgledu na czas trwania odstepu QT

Nie zaleca sie rutynowego stosowania diagnostycznego testu prowokacyjnego z adrenaling w LQTS

W LQTS zaleca sie nastepujace postepowanie:

* unikanie lekéw wydtuzajacych odstep QT'

* unikanie i korygowanie zaburzen elektrolitowych

* unikanie czynnikéw wywotujacych zaburzenia rytmu serca specyficznych dla danego genotypu

U pacjentéw z LQTS z udokumentowanym wydtuzeniem odstepu QT zaleca sie stosowanie beta-adrenolitykéw, optymal-
nie nieselektywnych (nadolol lub propranolol) w celu redukgji ryzyka zdarzen arytmicznych

U pacjentéw z LQT3 z wydtuzonym odstepem QT zaleca sie stosowanie meksyletyny

Poza stosowaniem beta-adrenolitykow zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentdéw z LQTS z CA

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentow z LQTS, ktdrzy majg objawy?, pomimo stosowania beta-adrenolitykdw i terapii
odpowiednich dla danego genotypu

U pacjentéw z objawowym? LQTS wskazane jest wykonanie LCSD, w sytuacji gdy: (a) ICD jest przeciwwskazany lub pa-
cjent nie wyraza zgody na jego implantacje; (b) pacjent pomimo przyjmowania beta-adrenolityku i lekéw odpowiednich
dla danego genotypu oraz wszczepionego ICD doswiadcza licznych wytadowan ICD lub omdlen z powodu VA

Nie zaleca sie wykonywania badania elektrofizjologicznego u pacjentéw z LQTS

Zalecenia dotyczace postepowania u pacjentéw z zespotem Andersen-Tawila

Zaleca sie diagnostyke genetyczng u pacjentéw z podejrzeniem zespotu Andersen-Tawila

U pacjentdw z zespotem Andersen-Tawila po przebyciu CA lub Zle tolerowanego, utrwalonego VT zaleca sie wszczepie-
nie ICD

Zalecenia dotyczace postepowania u pacjentéw z zespotem Brugadéw

Zaleca sie rozpoznanie BrS u pacjentdw bez innej choroby serca i ze spontanicznymi zmianami w EKG charakterystyczny-
mi dla BrS typu 1

Zaleca sie rozpoznanie BrS u pacjentow bez innej choroby serca, ktorzy przezyli CA z powodu VF lub PVT i u ktérych
w EKG wystepuja zmiany charakterystyczne dla BrS typu 1, indukowane w tescie z blokerem kanatéw sodowych lub
podczas goraczki

U probanddw z BrS zaleca sie diagnostyke genetyczng dla genu SCN5A

Nie zaleca sie wykonywania testu prowokacji farmakologicznej z blokerem kanatéw sodowych u pacjentéw z wywiadem
wystepowania zmian typowych dla BrS typu 1 w EKG

U wszystkich pacjentdw z BrS zaleca sie nastepujace:

* unikanie stosowania lekdw, ktére mogg wywotywac uniesienie odcinka ST w prawostronnych odprowadzeniach
przedsercowych (http://www/brugadadrugs.org)

* unikanie stosowania kokainy, kannabinoidéw i nadmiernego spozycia alkoholu

* leczenie goraczki przy uzyciu lekdw przeciwgorgczkowych

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z BrS, ktérzy:
* 53 po CA i/lub
* maja udokumentowane wystgpienie spontanicznego, utrwalonego VT

Nie zaleca sie wykonywania ablacji cewnikowej u bezobjawowych pacjentéw z BrS

Zalecenia dotyczace postepowania u pacjentéw z cechami/zespotem wczesnej repolaryzacji

Zaleca sie rozpoznawanie ERP w przypadku wystgpienia uniesienia punktu J o >1 mm w dwdch sasiadujgcych odprowa-
dzeniach znad sciany dolnej i/lub bocznej w EKG

U pacjentdw po resuscytacji z powodu niewyjasnionego VF/PVT zaleca sie rozpoznawanie ERS w przypadku obecnosci
cech ERP
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U bezobjawowych pacjentdw z ERP nie zaleca sie rutynowej oceny klinicznej

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z rozpoznaniem ERS, ktdrzy przezyli epizod CA

U bezobjawowych pacjentéw z izolowang ERP nie zaleca sie wszczepienia ICD

Zalecenia dotyczace postepowania u pacjentow z katecholaminergicznym wieloksztattnym czestoskurczem
komorowym
Zaleca sie rozpoznanie CPVT, jedli wystepuje strukturalnie prawidiowe serce, prawidfowy zapis EKG oraz dwukierunkowy
VT lub PVT indukowany wysitkiem fizycznym lub emocjami

Zaleca sie rozpoznanie CPVT u pacjentdw, ktdrzy sa nosicielami mutacji w genach powodujgcych te chorobe

U pacjentéw z klinicznym podejrzeniem lub rozpoznaniem CPVT wskazane jest przeprowadzenie diagnostyki genetycznej
i poradnictwa genetycznego

U wszystkich pacjentéw z CPVT zaleca sie unikanie uprawiania sportu wyczynowego, nasilonego wysitku fizycznego

i narazenia na stresujace srodowisko

U wszystkich pacjentdw z klinicznym rozpoznaniem CPVT zaleca sie stosowanie beta-adrenolitykdw, najlepiej nieselek-

tywnych (nadolol lub propranolol)
U pacjentéw z CPVT po CA zaleca sie wszczepienie ICD w pofaczeniu z beta-adrenolitykiem i flekainidem

Nie zaleca sie PES do stratyfikacji ryzyka wystgpienia SCD

Zalecenia dotyczace postepowania u pacjentéw z zespotem krétkiego QT
Zaleca sie rozpoznawanie SQTS w przypadku stwierdzenia QTc <360 ms i jednego lub wiecej z nizej wymienionych
elementéw, takich jak: (a) mutacja patogenna; (b) wywiad rodzinny w kierunku SQTS; (c) przebycie epizodu VT/VF przy
braku choroby serca

U pacjentéw z rozpoznaniem SQTS wskazane jest wykonanie diagnostyki genetycznej

Zaleca sie wszczepienie ICD u pacjentéw z rozpoznanym SQTS, ktdrzy: (a) przezyli CA i/lub (b) maja udokumentowany
epizod spontanicznego, utrwalonego VT
Nie zaleca sie PES w celu stratyfikacji ryzyka SCD u pacjentéw z SQTS

Zalecenia dotyczace prewencji nagtej Smierci sercowej i postepowania u pacjentek w cigzy z komorowymi
zaburzeniami rytmu serca
W trakcie cigzy zaleca sie wykonanie kardiowersji elektrycznej w przypadku wystgpienia utrwalonego VT

Jesli wskazane jest wszczepienie ICD podczas cigzy, zaleca sie implantacje urzadzenia z zastosowaniem optymalnej

ochrony radiacyjnej
U kobiet z LQTS lub CPVT zaleca sie kontynuacje stosowania beta-adrenolitykéw w trakcie cigzy i w okresie potogu

Zalecenia dotyczace stratyfikacji ryzyka i prewencji nagtej Smierci sercowej u sportowcéw

U sportowcow z dodatnim wywiadem medycznym, nieprawidtowosciami w badaniu fizykalnym lub zmianami w EKG
zaleca sie dalsza diagnostyke obejmujacg badanie echokardiograficzne i/lub CMR w celu potwierdzenia (lub wykluczenia)
choroby serca

U sportowcow z rozpoznaniem choroby ukfadu sercowo-naczyniowego zwigzanej z SCD, zaleca sie postepowanie zgod-
ne z aktualnymi wytycznymi dotyczacymi zasad kwalifikacji do uprawiania sportu

Zaleca sie, zeby pracownicy obiektéw sportowych byli przeszkoleni w zakresie CPR i zastosowania AED

C

C

*Klasa zalecen; °Poziom wiarygodnosci danych; “Galerie handlowe, stadiony, stacje transportu publicznego, kasyna; ‘Lista nie jest wyczerpana; °LOE C dla VT/PVC peczkowego
z lewej odnogi; 'http://www.crediblemeds.org; 9Omdlenie arytmiczne lub hemodynamicznie Zle tolerowane VA

Skroty: AAD, lek antyarytmiczny; ACE-l, inhibitor konwertazy angiotensyny; AED, automatyczny defibrylator zewnetrzny; ARB, antagonista receptora angiotensyny;

ARNI, antagonista receptora angiotensyny Il i inhibitor neprylizyny; ARVC, arytmogenna kardiomiopatia prawokomorowa; ATP, terapia antytachyarytmiczna; AV, przedsion-
kowo-komorowy; BBR-VT, nawrotny peczkowy czestoskurcz komorowy; BrS, zespdt Brugadow; CA, zatrzymanie krazenia; CAD, choroba wiericowa; CCB, antagonista kanatow
wapniowych; CHD, wrodzona wada serca; CIED, wszczepialne urzadzenie do elektroterapii serca; CMR, rezonans magnetyczny serca; CPR, resuscytacja krazeniowo-oddechowa;
CPVT, katecholaminergiczny wielokszattny czestoskurcz komorowy; CRT, terapia resynchronizujgca serca; DC, prad staty; DCM, kardiomiopatia rozstrzeniowa;

EKG, elektrokardiogram; EF, frakcja wyrzutowa; ERP, cechy wczesnej repolaryzacji; ERS, zespot wezesnej repolaryzacji; HCM, kardiomiopatia przerostowa; HNDCM, hipokine-
tyczna kardiomiopatia nierozstrzeniowa; ICD, wszczepialny kardiowerter-defibrylator; ILR, wszczepialny rejestrator petlowy; LCSD, lewostronne wspdtczulne odnerwienie
serca; LGE, p6zne wzmocnienie pokontrastowe z uzyciem gadolinu; LQTS, zespot diugiego QT; LV, lewokomorowy; LVEF, frakcja wyrzutowa lewej komory; MRA, antagonista
receptora mineralokortykoidowego; NSVT, nieutrwalony czestoskurcz komorowy; NYHA, Nowojorskie Towarzystwo Kardiologiczne; OHCA, pozaszpitalne zatrzymanie kraze-
nia; OMT, optymalna farmakoterapia; PES, programowana stymulacja elektryczna; PVC, przedwczesne pobudzenia komorowe; PVT, wieloksztattny czestoskurcz komorowy;
RVOT, droga odptywu prawej komory; SADS, zesp6t nagtej Smierci sercowej arytmicznej; SCA, nagte zatrzymanie krazenia; SCD, nagta Smier¢ sercowa; SGLT2, kotransporter
sodowo-glukozowy typu 2; SHD, strukturalna choroba serca; SMVT, utrwalony monomorficzny czestoskurcz komorowy; SQT, zespét krotkiego QT; STEMI, zawat serca z unie-
sieniem odcinka ST; SVT, czestoskurcz nadkomorowy; VA, komorowe zaburzenia rytmu serca; VF, migotanie komér; VT, czestoskurcz komorowy
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12. WSKAZNIKI JAKOSCI

Wskazniki jakosci (Ql, quality indicators) to narzedzia, kt6-
re moga byc¢ stosowane do oceny jakosci opieki, w tym
aspektow strukturalnych, samego procesu opieki oraz wy-
nikéw leczenia [1153]. Wskazniki te moga takze stuzyc jako
mechanizm poprawy stosowania sie do zalecen ujetych
w wytycznych poprzezinicjatywy dazace do poprawy jako-
$ci oraz analize poréwnawcza $wiadczeniodawcow [1154,
1155]. Znaczenie Ql w poprawie opieki i wynikéw leczenia
zyskuje coraz wieksze uznanie oraz budzi zainteresowanie
ze strony autorytetéw w kwestii ochrony zdrowia, organi-
zacji zawodowych, ptatnikdw oraz spoteczenstwa [1153].

Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne uznaje ko-
niecznos$¢ mierzenia i raportowania jakosci opieki oraz
wynikéw leczenia choréb uktadu sercowo-naczyniowego
i opracowato metody rozwoju QI w celu oceny opieki
i wynikow terapii [1153]. Rbwnolegle z przygotowaniem
tych Wytycznych zainicjowano proces rozwoju QI dla pa-
cjentéw bez lub z ryzykiem wystapienia VA lub SCD z wy-
korzystaniem metodologii ESC oraz poprzez wspotprace
z ekspertami w dziedzinie i Europejska Asocjacjg Rytmu
Serca. Wskazniki te wraz z ich specyfikacja i procesem
powstawania zostang opublikowane osobno.

13. SUPLEMENT
Dane uzupetniajace sg dostepne na stronie internetowe;j
»European Heart Journal”.

14. OSWIADCZENIE DOTYCZACE
DOSTEPNOSCI DANYCH
Zadne nowe dane nie zostaty wygenerowane lub nie byty
analizowane w celu wsparcia tego badania naukowego.
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