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Arytmie patfi k nejcastéjsim a nejzavaznéjsim komplikacim u pacientl s vrozenou
srdec¢ni vadou v dospélosti. Arytmogenni substrat byva specificky pro riizné vrozené
srdecni vady, diky vrozenému anatomickému postizeni nebo i nasledkem chirurgic-
kych korekénich operaci. Vzhledem k ¢asto kiehkému hemodynamickému stavu je
preferovéna léc¢ba s kontrolou rytmu, véetné vyuziti interven¢nich metod (katétro-
vé ablace, implantace kardiostimulatoru/kardioverteru, resynchronizacni 1é¢ba).
DulezZita je opakovana a pecliva rizikova stratifikace v prevenci nahlé srde¢ni smrti.
Pacienti s arytmiemi se zavaznymi vrozenymi srde¢nimi vadami v dospélosti by méli
byt sledovani a léCeni v superspecializovanych expertnich centrech. Cilem tohoto
¢lanku je prehled soucasnych poznatkid a doporuceni pro péci o dané pacienty.
Klicova slova: arytmie, vrozené srde¢ni vady v dospélosti, ndhla srdecni smrt, katétrova
ablace, implantace ICD.

Arrhythmias in patients with adult congenital heart disease

Arrhythmias are among the most frequent and serious complications in patients
with adult congenital heart disease. The arrhythmogenic substrate is specific for dif-
ferent congenital heart diseases, either due to congenital anatomical malformations
or as a result of surgical repair. Given the often borderline haemodynamic status,
rhythm-control therapy is preferred, including the use of interventional methods
(catheter ablation, pacemaker/cardioverter implantation, resynchronisation therapy).
Periodic and thorough risk stratification is essential in the prophylaxis of sudden car-
diac death. Patients with arrhythmias and severe congenital heart disease should be
managed and treated in superspecialised expert centres. The aim of this article is to
review the recent knowledge and guidelines for the care of these patients.

Key words: arrhythmias, adult congenital heart disease, sudden cardiac death, catheter
ablation, ICD implantation.

Uvod

Prevalence vrozenych srdec¢nich vad (VSV)
je celosvétové odhadovana na 9 z 1000 no-
vorozencl (1). Vyskyt v jednotlivych zemich
je razny dle dostupnosti a kvality prenatélni-
ho screeningu a pfistupu tamni spole¢nosti
k lékafskym potratdm. VSV ale obecné
pfibyva, vice nez 90 % jedincd se doziva
dospélosti (2). Arytmie patii k nej¢astéjsim
a nejzavaznéjsim komplikacim u pacientt
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s VSV v dospélosti, zvysuji morbiditu, pocet
hospitalizaci, predstavuji vyznamné riziko
i pro ndhlou srdecni smrt u téchto jedincti (3).

Zakladni elektrofyziologické principy
a mechanismy arytmii u VSV jsou podobné
jako u béznych pacientd. Vyznamné se vsak
lisi vlastni arytmogenni substrat, ktery je
i specificky pro jednotlivé typy VSV. Nékteré
poruchy srde¢niho rytmu a pfevodniho systé-
mu mohou byt jiz vrozené (napf. abnormalni
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pozice sinusového uzlu, vrozeny kompletni
atrio-ventrikularni blok, akcesorni spojky) (4).
Dalezitym substratem jsou samoziejmé i za-
sahy pti korekénich operacich a reoperacich.
Loziska fibrézy, jizvy po atriotomiich nebo
ventrikulotomiich, pouzité zaplaty a pros-
teticky materidl pfedstavuji zény pomalého
vedeni, kritické mUstky pro reentry okruhy i lo-
kalni ektopickou aktivitu (5). Obecné plati, ze
srozsahem operacniho vykonu stoupa i riziko
arytmii, moderni opera¢ni postupy toto riziko
snizuji. Riziko arytmii se zvysuje i s vékem da-
ného pacienta a jeho vékem v dobé operace,
reoperace. Cetnost arytmii je také ovlivnéna
hemodynamikou dané VSV, zvysuje se v di-
sledku objemového i tlakového pretizeni jed-
notlivych srde¢nich oddilG, hypoxie, ischemie,
cyandzy (6). Rozdilnd vrozena anatomie nebo
anatomie po korekénim feseni komplikuje
v nékterych pfipadech bézné transvenozni
pfistupy pro intervenéni feSeni arytmii (ka-
tétrové ablace, implantace kardiostimulatord/
kardioverter(), ¢asto je nutno vyuzit nestan-
dardni pfistupové cesty (napf. transhepatalng,
punkce konduitt atd.) (7). Vzhledem ke spe-
cifickému postizeni, substratu i klinickému
pribéhu by obzvlasté pacienti s prognosticky
z&vaznéjsimi VSV a arytmiemi méli byt sledo-
vani a léceni ve specializovanych centrech (8).

Asymptomati¢ti pacienti s méné zavazny-
mi VSV v dospélosti (napt. izolovana bikuspid-
ni aortalni chlopen, malé defekty sifiového
nebo komorového septa) byvaji bézné sledo-
véni a dispenzarizovani u svych osetfujicich
kardiologU. Pacienti se stfedné zavaznymi
VSV (napf. Ebsteinova anomdlie, koarktace
aorty, Fallotova tetralogie atd.) nebo s téz-
kymi VSV (napf. transpozice velkych arterii,
pacienti s Fontanovskou cirkulaci atd.) jsou
jizv soucasné dobé v nasich podminkach dis-
penzarizovéni ve specializovanych centrech.
Diagnostika a opakovany screening arytmii
patii k zakladnim a béznym postupdm u vsech
pacientl s VSV v dospélosti. Zakladni vyset-

feni zahrnuje: 1. detailni anamnézu (rodinna

anamnéza - VSV, nahla srdecni smrt v pfi-
buzenstvu, typ VSV u daného jedince, typ
a casovy pribéh korek¢nich operaci a reope-
raci, symptomy, funk¢ni a zatézova tolerance,
farmakoterapie); 2. kompletni fyzikalni vyset-

feni; 3. standardni 12svodové EKG (posouzeni

o vy

zékladniho rytmu, pfevodnich intervald, site
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a tvar QRS komplexu, raménkové blokady,
blokady atrio-ventrikuldrniho pfevodu, pfi-
tomnost ischemickych zmén, poruch repo-
larizace - inverze T vIn, prodlouZeni QT inter-
valu, pfitomnost, tvar a pocet sinovych nebo
komorovych extrasystol). Optimalni je zaznam
12svodového EKG i béhem bézici klinické aryt-
mie, pokud to samoziejmé hemodynamicky
stav pacienta dovoluje. 4. echokardiografie

(transtorakalni nebo i jicnova — k posouzeni
velikosti srde¢nich oddili, hemodynamiky,
rozsahu strukturdlniho postizeni, chlopen-
nich vad atd.); 5. ostatni: u symptomatickych
pacientt je indikovdna EKG monitorace -
standardni EKG Holter (3 nebo 12svodovy,
na 24 nebo 48 hodin) nebo i prodlouzena
monitorace modernimi kontinualnimi nebo
epizodickymi zaznamniky (monitorace ty-
denni, mési¢ni), ev. dlouhodobd monitorace
implantabilnimi zdznamniky. Periodickd EKG
monitorace u asymptomatickych pacientt je
diskutabilni, s ¢astymi klinicky a prognosticky
nevyznamnymi nalezy. Magnetickd rezonan-
ce (MR) srdce - indikovana ke komplexnimu
posouzeni anatomie a hemodynamiky ob-

zvlast u komplexnich vad a dale k posouzeni
arytmogenniho substratu, jizveni dle nalezu
a distribuce oblasti s pozdnim sycenim (LGE).

Z&atézové vysetreni — diagnostika ev. arytmif
pfi zatézi, posouzeni funkcniho stavu a zaté-

Zové tolerance. Laboratorni vysetieni — ev.

znamky zanétu, iontogram, krevni obraz, led-
vinné a jaterni funkce, hormony stitné zlazy,
natriuretické peptidy, koagulaéni parametry.
Elektrofyziologické vysetteni a programova-

na stimulace komor - pouze v indikovanych

pfipadech (rizikova stratifikace u nékterych
VSV, jako napt. Fallotova tetralogie - pfi nalezu
nesetrvalych komorovych tachykardii, jinak
nevysvétlitelné synkopé) (9).

Specifické typy arytmii u nejcastéjsich VSV
v dospélosti jsou shrnuty v tabulce 1.

Tachyarytmie u pacientd s VSV
v dospélosti

Supraventrikuldrni arytmie

Udava se, Ze supraventrikuldrni arytmie
(SVT) postihuji az 50 % pacientd s VSV v do-
spélosti. Tyto arytmie byvaiji rizikovéjsi oproti

Tab. 1. Specifické typy arytmifl u nejcastéjsich vrozenych srdecnich vad v dospélosti (modifikovdno dle

ESC Guidelines 2020 (30))
Supraventrikuldnf Komorové Bradykardie
arytmie arytmie a NSS
Typ VSV AVRT | IART/AT | FS SKT NSS | SSS AVB
vrozeny | ziskany | vrozeny | ziskany
ASD ++ ++ ) + )
AVSD ++ ++ (+) (+) () ++
vsb + Sa) + S
Ebsteinova 4+ |+ + -+ ++ + +
anomalie
TOF ++ ++ ++ ++ + +
Transpozice
velkych tepen
AtridIni switch +++ + ++ +++ +++ +
Arteridlni switch + + ) )
Kongenitalnf ++ + + () ++ + i
korekce
Fontanovska
cirkulace
Atriopulmondrni +++ ++ + ++
spojeni
Intrakardidlni tunel ++ + + ++
Extrakardidlni + + + +
konduit
Eisenmengerovska ++ ++ ++
cirkulace

(+) = minimdln/ riziko + = stfedni riziko ++ = stfedniriziko +++ = vysoké riziko

ASD - defekt septa sini, AVRT — atrioventrikuldrni reentry tachykardie, AVSD — atrioventrikuldrni defekt septa,
VSD — defekt septa komor, TOF - Fallotova tetralogie, IART — inciziondlni sitiovd reentry tachykardie,

AT - siriovd tachykardie, FS - fibrilace sini, SKT - setrvald komorovd tachykardie, NSS — ndhld srdecni smrt,
SSS —dysfunkce sinusového uzlu, AVB — atrioventrikuldrni blok
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bézné populaci, zejména u jedincl se zavazny-
mi VSV s vyznamnou hemodynamickou kom-
promitaci a vyzaduji ¢asnou a efektivni 1écbu,
véetné promptni elektrické kardioverze v nut-
nych pfipadech (10). Jelikoz se jednd nejcastéji
o mladé pacienty s dobrou kapacitou vedeni
v atrio-ventrikuldrnim (AV) uzlu, mohou byt tyto
arytmie pfevadény 1: 1 na komory, s rizikem
srde¢niho selhani nebo i nahlé srde¢ni smrti.
K pfevodu 1 : 1 miZe dojit ¢asto i po mirném
zpomaleni zakladni SVT podanymi antiarytmiky.
SVT mohou byt pficinou neadekvatni terapie
zkardioverterd (ICD). Jako dlouhodoba lé¢ba je
jednoznacné preferovana kontrola rytmu, tedy
udrzeni sinusového rytmu, a katétrova ablace
oproti farmakoterapii antiarytmiky.

Intraatrialni reentry tachykardie

Intraatridlni reentry tachykardie (IART) je
nejcastéjsi typickou arytmii u pacientd s VSV
v dospélosti (nejcastéji u defektu septa sini,
Ebsteinovy anomalie, transpozice velkych te-
pen s atridlnim switchem, Fallotovy tetralogie)
(11). Nasledkem transatrialniho pfistupu pfi
korekenich operacich a reoperacich mnohych
VSV se vytvafi arytmogenni substrat zejména
po atriotomii, suture, prosteticky material a fib-
réza prilehlé tkdné predstavuji zénu pomalého
vedené, kriticky mastek reentry okruhu pro
makroreentrantni reentry tachykardii (MRAT).
Dalsim kritickym mUstkem a zénou pomalého
vedenije i u téchto pacientl kavo-trikuspidalni
mustek (CTI), jako u béznych pacientt s typic-
kym flutterem sini. Na vzniku a recidivach IART
se samoziejmé podili i objemové pretizeni
s dilataci pravé siné (napt. u rezidualnich levo-
-pravych mezisifiovych shuntd, trikuspidalni
regurgitace). Typicka frekvence aktivace sinf
je 150-250/min, s variabilnim pfevodem na
komory.

Atrioventrikularni nodalni reentry
tachykardie

Atrioventrikularni nodalni reentry tachy-
kardie (AVNRT) neni pfilis typickou arytmii
u pacientt s VSV v dospélosti. Vzhledem k po-
tencialni malpozici atrioventrikularniho uzlu
u nékterych VSV (napf. defekty AV septa, konge-
nitalné korrigované transpozice velkych tepen)
je vhodné pri ev. katétrové ablaci pouziti 3D
mapovacich systém.

www.iakardiologie.cz
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Atrioventrikuldrni reentry
tachykardie, akcesorni spojky

Atrioventrikularnireentry tachykardie (AVRT)
je typickou arytmii pro pacienty s Ebsteinovou
anomalii (az 20 % téchto pacientli ma jednu
i vice akcesorni spojku, nékdy i tzv. Mahaimova
typu s pomalym progradnim vedenim a vzda-
lenou komorovou inzerci). Tyto piidatné spoj-
ky jsou tvofeny myokardidlnimi mustky, které
vznikaji pfi posunu septalniho cipu trikuspidalni
chlopné smérem do pravé komory mimo cent-
ralnifibrézni téleso (12). Akcesorni spojky se také
vyskytuji u pacientd s kongenitalné korigovanou
transpozici velkych tepen s postizenim aparatu
trikuspidalni chlopné.

Fibrilace sini

Fibrilace sini (FS) je velmi ¢etnou arytmii
u pacientl s VSV v dospélosti, objevuje se jiz
v mlad3im véku oproti bézné populaci. Casto
ji predchazi ektopicka fokalni aktivita ve formé
Cetnych supraventrikuldrnich extrasystol ne-
bo i setrvalych fokalnich sifiovych tachykardii.
Riziko vzniku FS pak stoupa s vékem a standard-
nimi rizikovymi faktory (hypertenze, obezita,
diabetes, srde¢ni selhani), ale u pacientti s VSV je
potencovano navic i lézemi po korekcich vlastni
vady, objemovym pretizenim, dlouhodobou
hypoxii, s dilataci, remodelaci a fibr6zou obou
srdecnich sini (13). Mechanicka funkce sini je
casto limitovana, coz predstavuje i vyznamné
trombogenni riziko — indikace k antikoagula¢ni

terapii se tedy fidi nejen tradi¢nim CHA_DS,-
VASc skore, ale zejména typem postizeni a in-
dividualnim rizikem. Obecné: trvale antikoagu-
lovani by méli byt pacienti s anamnézou nejen
FS, ale i flutteru sini nebo IART s intrakardialni
korekci VSV, s cyanézou, Fontanovskou operaci
nebo se systémovou pravou komorou (14).
U pacientl s Eisenmengerovym syndromem
musi byt antikoagulace opatrnd pro riziko
hemoptyzy a fatalniho parenchymatézniho
krvaceni do plic. Antikoagulacni lé¢ba mUize byt
indikovand i bez arytmie, napf. u Fontanovské
cirkulace s rezidualnim pravo-levym zkratem
nebo anamnézou tromboembolickych kompli-
kaci a u jinych VSV na podkladé rozhodnuti ve
specializovaném centru.

Farmakoterapie

K farmakologické 1é¢bé jsou indikovana
a pouzivana standardni antiarytmika. K akutni-
mu preruseni SVT (kromé fibrilace sini a sifiovych
tachykardii) Ize vyuzit adenosine — vyhodné
i pro diferencidlni diagnézu tachykardii se Stih-
lym QRS, kratkodobé preruseni vedeni v AV
uzlu mdze pravé FS nebo sinovou tachykardii
demaskovat. Ke zpomaleni odpovédi komor Ize
podat beta-blokator nebo verapamil/diltiazem
(jisté ne uznamé dysfunkéni LK/PK), ev. digitalis.
Antiarytmika nejsou pfilis efektivni pro akutni
verzi na sinusovy rytmus ani pro jeho dlou-
hodobé udrzeni (véetné amiodaronu) (15). Na
zietel je tfeba brat i cetné nezadouci Ucinky,

Obr. 1. Ukdzka modelu z 3D tiskdrny — defekt septa sini, pohled ze strany levé siné

defekty mezisinové prepazky
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Obr. 2. Katétrovd ablace inciziondIni atridini reen-
try tachykardie (IART) na laterdini volné sténé pravé
siné v oblasti jizvy po atriotomii u pacientky po
korekci defektu septa sini. Cervené body zndzorriujf
Jjednotlivd mista aplikaci radiofrekvencni energie

Obr. 3. Katétrovd ablace makroreentry sifové
tachykardie na kavo-trikuspiddinim isthmu (CTI),
vcetné ablace fokdlnich ektopif laterdlné od CTI
u pacientky s Ebsteinovou anomdilif

u pacientd s VSV ¢asto potencované rliznymi

orgadnovymi dysfunkcemi (16). V akutni lé¢bé
je tedy preferovana elektrickd kardioverze,
v dlouhodobé katétrova ablace (17).

Katétrové ablace

Katétrova ablace je 1é¢bou prvni volby
u pacientt s VSV v dospélosti pro AVNRT (18),
AVRT (19), fokalni sifiové tachykardie i makro-
reentrantni sinové tachykardie, obzvlast u mé-
né zavaznych VSV (indikace | C), ale i u zavaz-
néjsich VSV (indikace lla C). Doporuc¢ovano je
vyuziti modernich technologii (3D mapovaci
systémy, chlazené katétry, pre- i perproce-
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Obr. 4. Katétrovd ablace ektopické setrvalé ko-
morové tachykardie z oblasti papildrniho svalu
u pacienta s Fontanovskou cirkulaci, spole¢nou
komorou i sinf

durdini zobrazovaci metody - intrakardialni
echokardiografie (20), CT srdce, MR srdce
s 3D rekonstrukci, Ize vyuZit i metody 3D tisku
(Obr. 1). Typickou ablaci pro makroreentratni
IART je oblast volné laterdlni stény pravé siné
(substrat po atriotomii) a kavo — trikuspidalni
mustek (CTI) (Obr. 2 a 3). Akutni efekt katétro-
vé ablace je uvadén cca 80 % u IART a 90-95 %
u ablace CTI. Dlouhodoba Uspésnost je limito-
vana pokracujici progresi myokardidlni fibré-
zy, rekurence IART nezavislych na CT isthmu
jsou popisovany az u 50 % pacientu. Katétrové
ablace pro fibrilaci sini jsou provadény nejcas-
téji u pacientd s méné zavaznymi VSV, zakla-
dem jeizolace plicnich Zil, ev. dalsi abla¢ni |éze
dle charakteru arytmie a rozsahu substratu.
V rdmci chirurgické korekce vady lze provést
i chirurgickou ablaci FS nebo IART - nejcastéji
kryoablace.

Komorové arytmie

Komorové extrasystoly

Komorové extrasystoly (KES) jsou ¢astym
nalezem pfi EKG monitoracich u pacientl
s VSV v dospélosti. Samotny vyskyt KES ne-
bo i nerizikovych nesetrvalych komorovych
tachykardii (NSKT) u asymptomatickych pa-
cientl nebyva prognosticky vyznamny. Za
obecné rizikové se povazuji KES s kratkym
vazebnym intervalem (< 350 ms), polymorfni
KES, komplexniformy (kuplety, triplety, rychlé
NSKT > 180/min, polymorfni NSKT), KES pfi

Akut Kardiol. 2023;22(4):173-179 /

zatézi (zejména polymorfni). S narlstajicim
poctem KES se zvysuje i riziko KES - indu-
kované kardiomyopatie, ¢etné KES mohou
dale zhorsovat funkci jiz dysfunkcni levé nebo
pravé komory a také zhorsovat odpovéd na
resynchronizacni terapii z kardiostimulatoru/
ICD. V bézné populaci je nyni udavana ¢etnost
KES > 10 % jako minimalni hranice pro mozny
rozvoj KES-indukované kardiomyopatie, riziko
se vyznamnéji zvysuje pfi Cetnosti KES > 20 %
(21). Ptimo pro pacienty s VSV v dospélosti
tato data nejsou dostupng, individuélné bu-
dou tyto hranice zejména u nejtézsich vad

ziejmé niZzsi.

Komorové tachykardie

Setrvalé komorové tachykardie (tedy
tachykardie del3i nez 30 s) byvaji ¢astym
nalezem zejména u pacientl s Fallotovou
tetralogii, komplexnimi formami transpo-
zice velkych tepen, systémovou pravou
komorou a s vadami s obstrukci vytokové-
ho traktu levé komory. Mohou byt mono-
morfni, ale i polymorfni, pfipadné pfimo
fibrilace komor. Typickou arytmii u pacien-
td s Fallotovou tetralogif je rychla setrvala
monomorfni tachykardie (median frekvence
az 213/min). Specifickym substratem jsou
u téchto pacientl léze po korekénich ope-
racich, které tvofi mlstky pomalého vedeni
mezi pfirozenymi anatomickymi strukturami
a jizvami po ventrikulotomii, prostetickym
materidlem (zaplaty po komorovém defektu,
ve vytokovém traktu pravé komory, protéza
pulmondlini chlopné) (22). Komorové arytmie
samoziejmé predstavuji vyznamné riziko
pro ndhlou srde¢ni smrt, ohrozZeni pacienti
by méli byt pravidelné rizikové stratifikovani
a pfipadné indikovani k implantaci ICD -

viz nize.

Farmakoterapie

K akutnimu preruseni hemodynamicky to-
lerované komorové tachykardie Ize vyzkouset
amiodarone nebo prokainamid, jednozna¢né
preferovana je vsak elektricka kardioverze.
K dlouhodobé [é¢bé nerizikovych NSKT nebo
komorové extrasystolie jsou nejcastéji po-
uzivany beta blokatory (Iépe neselektivni),
k redukci recidiv komorovych tachykardii
u pacientd s ICD nejcastéji amiodarone (vzdy
viak nutno zvazit indikaci ke katétrové ablaci).
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Katétrové ablace

Katétrova ablace je jednozna¢né indi-
kovana u pacientl s VSV s ICD a incesantni
komorovou tachykardii, arytmickou boufi
(23). Déle u pacientu s ¢etnymi rekurentnimi
komorovymi tachykardiemi, u nichz je an-
tiarytmicka farmakoterapie netcinna nebo
ma vyznamné nezadouci Ucinky. Velmi ucin-
nou metodou je katétrova ablace u pacient
s Fallotovou tetralogii - linearni ablace s blo-
kadou vsech definovanych kritickych mastka
pro reentry okruhy komorovych tachykardii
a neinducibilita Zddné komorové tachykardie
na konci vykonu znamenala absenci komo-
rovych tachykardii pod dobu 46 + 29 mésicd
v souboru 25 pacientl s Fallotovou tetralogif
(24). Vzhledem k témto vysledkdim muze byt
takto definovana Uspésna katétrova ablace
u pacientl s Fallotovou tetralogii dle recent-
nich doporuceni zvazena i jako alternativa
k implantaci ICD. Katétrové ablace komoro-
vych arytmii lze provadét i u komplexnich VSV
(Obr. 4), dllezité je vyuziti modernich tech-
nologii, zobrazovacich metod (viz vyse) a ex-
pertni zkudenosti. V indikovanych pfipadech
Ize zvazit i pre- nebo perioperativni mapovani
arytmogenniho substratu pfed planovanou
korekéni operaci s naslednou chirurgickou
nebo katétrovou ablaci.

Bradyarytmie u pacientii s VSV
v dospélosti

Bradykardické poruchy se i u pacientl
s VSV v dospélosti projevuji béznymi pfiznaky,
jako je nevykonnost, polohova nestabilita, za-
vraté, presynkopalni stavy, ev. synkopa. Ztrata
atrio-ventrikuldrni synchronie viak navic zhor-
Suje i regurgitace na atrio-ventrikuldrnich
chlopnich. Chronotropni inkompetence a ztra-
ta sifového prispévku déle zhorsuje nékdy jiz
tak kifehkou hemodynamiku u komplexnich
VSV. Porucha mechanické kontraktility sini
je vyznamnym rizikem pro trombembolické
pfihody. Epizody asystolie nebo bradykardie
mohou indukovat komorové arytmie s rizikem

i nahlé srdecni smrti (25).

Dysfunkce sinusového uzlu
Dysfunkce sinusového uzlu mGze byt

vzacnéji u nékterych VSV vrozend (levosi-

fovy izomerismus, levostranna juxtapozice

sifovych ousek), ¢astéji byva ziskana po chi-
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rurgickych korekcich (operace defektu typu
sinus venosus, Fontanovské operace, korekce
dle Mustarda-Senninga), kdy muze byt posko-
zena piimo tkan sinusového uzlu, nebo jeho
krevni zasobeni.

Poruchy atrioventrikuldrniho uzlu

Analogicky, i poruchy atrioventrikularniho
(AV) uzlu spojené s VSV mohou byt vrozené
(typicky kongenitalné korigovana transpozice
velkych tepen - s AV blokddou 3. st. pfi naroze-
niv5-10%, v dospélosti az 30 %, dale defekty
AV septa, syndrom heterotaxe s levosifiovym
izomerismem) (26). Ziskana AV blokada se vy-
skytuje az u 1-3 % pacientll po opera¢nim
vykonu u pacientl s VSV (nejcastéji operace
pro defekt komorového septa, Fallotovu te-
tralogii, operacich v oblasti levostranného
vytokového traktu, u atrio-ventrikuldrniho
septalniho defektu a levostranné AV chlopné).
U vétsiny pacientl s AV blokem ¢asné po ope-
raci dochazi do 7-10 dn(i ke spontanni obnové
AV vedeni. Je tedy doporu¢ovana minimalné
7denni observace a monitorace pred defini-
tivni indikaci zavedeni trvalé kardiostimula-
ce. Pozdni AV blokada po operaci byva u cca
u 0,3-0,7 % pacientl a je podminéna spise jiz
postupujici degeneraci, fibrézou pfevodniho
systému (26).

Implantace kardiostimulatort/
kardioverter(

Vzhledem k ¢astému vyskytu bradykar-
dickych poruch, komorovych arytmii, a také
vyznamnéjsimu riziku nahlé srde¢ni smrti
je v populaci pacientd s VSV v dospélosti
neztidka implantace trvalé kardiostimulace
(TKS) nebo implantabilniho kardioverteru
(ICD) indikovana. Samotné vykony i dalsi
poimplanta¢ni péce je mnohem kompliko-
vanéjsi nez u béznych pacient(, indikace
k implantaci tedy musi byt peclivé zvazo-
vana. Problematicky az nemozny muze byt
transvendzni pristup (napf. u Fontanovské
cirkulace), bézné se vyuziva pfistup epi-
kardidlni — idedIné spojeny napf. s koreke-
ni reoperaci (27). Perioperacné lze zavést
i intrakardidlni elektrody s vyuzitim punkci
pfes konduity, velké cévy (28). Lze vyuzit
i subkutanni ICD (ovSem bez moznosti sti-
mulace bézné nebo antitachykardické), ev.
v posledni dobé bezelektrodové kardiosti-

/ Interv Akut Kardiol. 2023;22(4):17-

muldtory nebo jejich kombinaci. Pokud jsou
elektrody umistény v systémové cirkulaci,
ale také u pacientl s pravolevymi zkraty, je
vyznamné vyssi riziko embolizace, s nutnos-
ti trvalé antikoagulac¢ni terapie. Vyssije i rizi-
ko infek¢nich komplikaci. Az 25 % pacienttd
s VSV a implantovanym ICD mudze mit nea-
dekvatni vyboje (incidence cca 6,5 %/rok),
nejcastéji v disledku supraventrikularnich
arytmii (29).

Indikace k trvalé kardiostimulaci

Indikace k implantaci TKS a ICD jsou
detailné a nazorné shrnuty v recentnich
Doporucenich Evropské kardiologické spole¢-
nosti (Doporuceni pro VSV v dospélosti — 2020
(30), Doporuceni pro kardiostimulaci a resyn-
chronizaéni terapii — 2021 (31), Doporuceni
pro komorové arytmie a prevenci nhlé sr-
decni smrti — 2022 (21)), které vSechny ob-
sahuji i specialni kapitoly tykajici se arytmii
a implantaci TKS/ICD u pacient( s VSV. Ve
vsech dokumentech je jednoznacné dopor-
ucovano, aby veskeré arytmologické vykony
byly provadény ve specializovanych tercial-
nich centrech, s moznosti multidisciplinarni-
ho pfistupu a zkuSenostmi s pacienty s VSV.

Implantace TKS je samoziejmé indikova-
na u symptomatickych pacientl s brady-
kardii na podkladé dysfunkce sinusového
uzlu nebo AV blokady (synkopa, presyn-
kopa, chronotropni inkompetence), ale
i u pacientq, u kterych ztrata AV synchro-
nie vede ke hemodynamickému zhorseni
vlastni VSV. Profylakticky je implantace TKS
indikovana i u asymptomatickych jedinca
s vy$sim typem AV blokady s rizikovymi
faktory (dysfunkéni LK/PK, ndhradni rytmus
se Sirokym QRS, prodlouzeny QT interval,
komplexni komorové extrasystoly, pramér-
na denni tepova frekvence < 50/min, pauzy
vice nez 3x del3i nez délka cyklu ndhradni-
ho komorového rytmu). Dale ma/nebo mu-
ze byt dle jednotlivych doporucenizvazena
implantace TKS u asymptomatickych jedin-
cl s pramérnou denni tepovou frekvenci
< 40/min nebo pauzami > 3's, k prevenci
bradykardicko-tachykardického syndro-
mu s recidivujicimi paroxysmy supraven-
trikuldrnich arytmii (pokud nelze vyresit
katétrovou ablaci), ptipadné i arytmii ko-
morovych.
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Indikace k implantaci ICD, nah
srdecni smrt

Nahla srdec¢ni smrt (NSS) je pfic¢inou
umrti u 20-25 % pacientl s VSV v dospé-
losti (32). Riziko NSS se zvysuje Umérné se
zavaznosti pfislusné VSV. Mensina pacient
(cca 5 %) zmira NSS v dlsledku bradykardicko-
-tachykardického syndromu, s komorovymi
tachykardiemi indukovanymi bradykardii
nejcastéji pii AV blokadé. Vétsina NSS je zpu-
sobena pfimo komorovymi arytmiemi (komo-
rova tachykardie/fibrilace komor) vznikajicimi
na podkladé komorového arytmogenniho
substratu a hemodynamického postizeni
u jednotlivych VSV. Nejrizikovéjsimi pro NSS
jsou Fallotova tetralogie, transpozice velkych
tepen, Fontanovska cirkulace, Eisenmenger(v
syndrom, Ebsteinova anomalie. Velmi dulezit4
je u téchto pacientl dusledna a opakovana
rizikova stratifikace, s aktivnim screeningem
rizikovych faktorG pro NSS. Tyto jsou nejlépe
specifikovany pro pacienty s Fallotovou tetra-
logii (NSKT, funkeni tfida NYHA 1I/11l, dysfunkce
LK/PK, jizveni na MR srdce, QRS = 180 ms, QRS
fragmentace, inducibilni setrvala KT pfi pro-
gramované stimulaci komor) a pacienty s jed-
nokomorovou cirkulaci nebo systémovou pra-
vou komorou (dysfunkce komory, NSKT, QRS
= 140 ms, NYHA II/1ll, vyznamna regurgitace
na systémové AV chlopni). Programovana sti-
mulace komor (PSK) je u pacient( s Fallotovou
tetralogii indikovana u pacientd s kombinaci

LITERATURA

1. Liu Y, Chen S, Zuhlke L, et al. Global birth prevalence of
congenital heart defects 1970-2017: updated systematic re-
view and meta-analysis of 260 studies. Int J Epidemiol. 2019
Apr 1;48(2):455-463. doi: 10.1093/ije/dyz009. PMID: 30783674;
PMCID: PMC6469300.

2. Moons P, Bovijn L, Budts W, et al. Temporal trends in survi-
val to adulthood among patients born with congenital heart
disease from 1970 to 1992 in Belgium. Circulation. 2010 Nov
30;122(22):2264-72. doi: 10.1161/CIRCULATIONAHA.110.946343.
Epub 2010 Nov 22. PMID: 21098444,

3.Hernandez-Madrid A, Paul T, Abrams D, et al. ESC Scientific
Document Group. Arrhythmias in congenital heart disease:
a position paper of the European Heart Rhythm Association
(EHRA), Association for European Paediatric and Congenital
Cardiology (AEPC), and the European Society of Cardiolo-
gy (ESC) Working Group on Grown-up Congenital heart di-
sease, endorsed by HRS, PACES, APHRS, and SOLAECE. Eu-
ropace. 2018 Nov 1;20(11):1719-1753. doi: 10.1093/europace/
eux380. PMID: 29579186.

4. Baruteau AE, Pass RH, Thambo JB, et al. Congenital and
childhood atrioventricular blocks: pathophysiology and con-
temporary management. Eur J Pediatr. 2016 Sep;175(9):1235-
1248.doi: 10.1007/500431-016-2748-0. Epub 2016 Jun 28. PMID:
27351174; PMCID: PMC5005411.

5. Akca F, Bauernfeind T, De Groot NM, et al. The presen-

rizikovych faktord, ale i u pacientd se synko-
pou nejasné etiologie. Vyznam a senzitivita/
specificita PSK u ostatnich VSV nejsou tak
prokéazény.

Zéakladni indikace k implantaci ICD jsou
podobné jako pro bézné pacienty bez VSV.
ICD jsou implantovany v sekunddrni prevenci,
tedy u pacient(l prezivsich obéhovou zastavu
v dlsledku komorovych arytmii po vylouceni
reversibilnich pficin, u pacientd s hemodyna-
micky netolerovanymi komorovymi arytmi-
emi. Profylaktickd implantace ICD (primarni
prevence) je indikovana u pacientu s biven-
trikularni fyziologif, dysfunkéni systémovou
komorou s EF < 35 %, symptomy srdecniho
selhani (NYHA 1I/11), pfes optimalni [é¢bu tr-
vajici > 3 mésice. Profylaktickd implantace ICD
by méla byt dale zvazena u pacientli s VSV se
suspektni arytmickou synkopou a pokroci-
lou komorovou dysfunkci, pfipadné pozitivni
PSK (u pacientl s Fallotovou tetralogii i ,jen”
s kombinaci rizikovych faktord, synkopou
nebo pozitivni PSK, podobné u pacientl
s jednokomorovou cirkulaci nebo se sys-
témovou PK). Naopak - implantace ICD
neni indikovana u pacientl s predpokla-
danou délkou zivota s pfijatelnou kvalitou
kratsi nez 1 rok, incesantnimi komorovymi
arytmiemi, zavaznym psychiatrickym one-
mocnénim, s farmakologicky refrakternim
terminalnim srde¢nim selhani ve funkéni
tiidé NYHA IV - pokud nejsou kandidaty

ce of extensive atrial scars hinders the differential diagno-
sis of focal or macroreentrant atrial tachycardias in pati-
ents with complex congenital heart disease. Europace. 2014
Jun;16(6):893-8. doi: 10.1093/europace/eut338. Epub 2013
Nov 25. PMID: 24280196.

6. Janse MJ. Electrophysiological changes in heart failure
and their relationship to arrhytmogenesis. Cardiovasc Res.
2004;61:208-217.

7.Dave AS, Aboulhosn J, Child JS, et al. Transconduit puncture
for catheter ablation of atrial tachycardia in a patient with ex-
tracardiac Fontan palliation. Heart Rhythm. 2010 Mar;7(3):413-
6.doi: 10.1016/j.hrthm.2009. 10. 037. Epub 2009 Nov 10. PMID:
20097619; PMCID: PM(C2852427.

8.Baumgartner H, Budts W, Chessa M, et al. Working Group on
Grown-up Congenital Heart Disease of the European Society
of Cardiology. Recommendations for organization of care for
adults with congenital heart disease and for training in the
subspecialty of ,Grown-up Congenital Heart Disease’ in Eu-
rope: a position paper of the Working Group on Grown-up
Congenital Heart Disease of the European Society of Cardio-
logy. Eur Heart J. 2014 Mar;35(11):686-90. doi: 10.1093/eurhe-
artj/eht572. Epub 2014 Jan 27. PMID: 24474738.

9. Khairy P, Landzberg MJ, Gatzoulis MA, et al. Value of pro-
grammed ventricular stimulation after tetralogy of fallot re-
pair: a multicenter study. Circulation. 2004 Apr 27,109(16):1994-

178 INTERVENCNI A AKUTNI KARDIOLOGIE / Interv Akut Kardiol. 2023;22(4)173-179 /

srde¢ni transplantace nebo resynchroni-
zacni terapie. Komorova dyssychronie byva
u pacientll s VSV v dospélosti ¢asto dalsim
faktorem vyznamné zhorsujicim hemody-
namiku (33, 34, 35). Zakladni indikace pro
zavedeni TKS/ICD s resynchronizaci obou
komor (CRT) je dysfunkéni systémova LK
s EF <35 %, sinusovy rytmus, QRS = 150 ms,
morfologie bloku levého Tawarova raménka
(LBBB), funk¢ni tfida NYHA Il - IV (pfipad-
né u podobnych pacientl se stihlych QRS,
u nichz v3ak pfedpokladédme vice nez 40%
komorovou stimulaci). K dalSim specifickym
indikacim patfi napft. selhavajici systémova
PK obzvlasté pfi sou¢asné kompletni AV
blokadé atd.

Zavér

Péce o pacienty s vrozenymi srde¢nimi
vadami v dospélosti vyzaduje komplexni
pfistup, véetné specializované arytmolo-
gické péce u jedincd s arytmiemi. Cilem
u pacienttd s VSV je udrzeni sinusového ryt-
mu, nejlépe bez dlouhodobé antiarytmické
1é¢by. S vyuzitim modernich diagnostickych,
zobrazovacich a intervencnich metod (ka-
tétrové ablace, korekce hemodynamicky
vyznamnych rezidudlnich nalezd) tak lze
velmi ¢asto dosahnout uspokojivych vy-
sledkt k udrzeni dobré kvality zivota, dob-
rého funkeniho stavu a omezenirizika nahlé
srde¢ni smrti.

2000. doi: 10.1161/01.CIR.0000126495.11040.8D. Epub 2004
Mar 29. PMID: 15051640.

10. Franco E, Sanchez |, Vazquez Martinez JL, et al. Ventricular
Fibrillation Caused by 1:1 Atrial Flutter. J Cardiovasc Electro-
physiol. 2016 Dec;27(12):1488-1489. doi: 10.1111/jce.13050.
Epub 2016 Aug 22. PMID: 27451121.

11.Krieger EV, Zeppenfeld K, DeWitt ES, et al. American Heart
Association Adults With Congenital Heart Disease Commit-
tee of the Council on Lifelong Congenital Heart Disease and
Heart Health in the Young and Council on Clinical Cardiolo-
gy. Arrhythmias in Repaired Tetralogy of Fallot: A Scientific
Statement From the American Heart Association. Circ Arr-
hythm Electrophysiol. 2022 Nov;15(11):2000084. doi: 10.1161/
HAE.0000000000000084. Epub 2022 Oct 20. PMID: 36263773.
12. Frescura C, Angelini A, Daliento L, et al. Morphologi-
cal aspects of Ebstein’s anomaly in adults. Thorac Cardio-
vasc Surg. 2000 Aug;48(4):203-8. doi: 10.1055/5-2000-6893.
PMID: 11005593.

13. Teuwen CP, Ramdjan TT, Gotte M, et al. Time Course
of Atrial Fibrillation in Patients With Congenital Heart De-
fects. Circ Arrhythm Electrophysiol. 2015 Oct;8(5):1065-72.
doi: 10.1161/CIRCEP.115.003272. Epub 2015 Aug 14. PMID:
26276884.

14. Hindricks G, Potpara T, Dagres N, et al. ESC Scientific Do-
cument Group. 2020 ESC Guidelines for the diagnosis and

www.iakardiologie.cz



management of atrial fibrillation developed in collaboration
with the European Association for Cardio-Thoracic Surgery
(EACTS): The Task Force for the diagnosis and management of
atrial fibrillation of the European Society of Cardiology (ESC)
Developed with the special contribution of the European He-
art Rhythm Association (EHRA) of the ESC. Eur Heart J. 2021
Feb 1,42(5):373-498. doi: 10.1093/eurheartj/ehaa612. Erratum
in: Eur Heart J. 2021 Feb 1;42(5):507. Erratum in: Eur Heart J.
2021 Feb 1,42(5):546-547. Erratum in: Eur Heart J. 2021 Oct
21,42(40):4194. PMID: 32860505.

15. Koyak Z, Kroon B, de Groot JR, et al. Efficacy of antia-
rrhythmic drugs in adults with congenital heart disease
and supraventricular tachycardias. Am J Cardiol. 2013 Nov
1,112(9):1461-7. doi: 10.1016/j.amjcard.2013. 07.029. Epub 2013
Aug 29. PMID: 23993125.

16. Thorne SA, Barnes |, Cullinan P, et al. Amiodarone-
-associated thyroid dysfunction: risk factors in adults with
congenital heart disease. Circulation. 1999 Jul 13;100(2):149-
54.doi: 10.1161/01.¢ir.100. 2. 149. PMID: 10402444,

17. Wasmer K, Eckardt L. Management of supraventricular
arrhythmias in adults with congenital heart disease. Heart.
2016 Oct 15;102(20):1614-9. doi: 10.1136/heartjnl-2015-309068.
Epub 2016 Jun 16. PMID: 27312002.

18. Upadhyay S, Marie Valente A, Triedman JK, et al. Cathe-
ter ablation for atrioventricular nodal reentrant tachycardia
in patients with congenital heart disease. Heart Rhythm. 2016
Jun;13(6):1228-37.doi: 10.1016/j.hrthm.2016. 01. 020. Epub 2016
Jan 21. PMID: 26804568.

19. Roten L, Lukac P, DE Groot N, et al. Catheter ablation of
arrhythmias in ebstein’s anomaly: a multicenter study. J Car-
diovasc Electrophysiol. 2011 Dec;22(12):1391-6. doi: 10.1111/].
1540-8167.2011.02161.x. Epub 2011 Sep 13. PMID: 21914017
20. Peichl P, Kautzner J, Gebauer R. Ablation of atrial tachy-
cardias after correction of complex congenital heart disea-
ses: utility of intracardiac echocardiography. Europace. 2009
Jan;11(1):48-53. doi: 10.1093/europace/eun316. Epub 2008 Nov
23.PMID: 19029131.

21. Zeppenfeld K, Tfelt-Hansen J, de Riva M, et al. ESC Sci-

www.iakardiologie.cz

PREHLEDOVE CLANKY / REVIEW ARTICLES (
ARYTMIE U PACIENTO S VROZENOU SRDECNTVADOU V DOSPELOSTI

entific Document Group. 2022 ESC Guidelines for the ma-
nagement of patients with ventricular arrhythmias and the
prevention of sudden cardiac death. Eur Heart J. 2022 Oct
21;43(40):3997-4126. doi: 10.1093/eurheartj/ehac262. PMID:
36017572.

22. Zeppenfeld K, Schalij MJ, Bartelings MM, et al. Catheter ab-
lation of ventricular tachycardia after repair of congenital he-
art disease: electroanatomic identification of the critical right
ventricular isthmus. Circulation. 2007 Nov 13;116(20):2241-52.
doi: 10.1161/CIRCULATIONAHA.107.723551. Epub 2007 Oct 29.
PMID: 17967973.

23. Carbucicchio C, Santamaria M, Trevisi N, et al. Catheter ab-
lation for the treatment of electrical storm in patients with im-
plantable cardioverter-defibrillators: short- and long-term out-
comes in a prospective single-center study. Circulation. 2008
Jan 29,117(4):462-9. doi: 10.1161/CIRCULATIONAHA.106.686534.
Epub 2008 Jan 2. PMID: 18172038.

24. Kapel GF, Reichlin T, Wijnmaalen AP, et al. Re-entry using ana-
tomically determined isthmuses: a curable ventricular tachycar-
diain repaired congenital heart disease. Circ Arrhythm Electro-
physiol. 2015 Feb;8(1):102-9. doi: 10.1161/CIRCEP.114.001929. Epub
2014 Nov 24. PMID: 25422392.

25. Koyak Z, Harris L, de Groot JR, et al. Sudden cardiac death
in adult congenital heart disease. Circulation. 2012 Oct
16;126(16):1944-54. doi: 10.1161/CIRCULATIONAHA.112.104786.
Epub 2012 Sep 18. PMID: 22991410.

26. Breur JM, Udink Ten Cate FE, Kapusta L, et al. Pa-
cemaker therapy in isolated congenital complete atri-
oventricular block. Pacing Clin Electrophysiol. 2002
Dec;25(12):1685-91. doi: 10.1046/].1460-9592.2002.01685.x.
PMID: 12520668.

27.Tomaske M, Prétre R, Rahn M, et al. Epicardial and pleural lead
ICD systems in children and adolescents maintain functionality
over 5 years. Europace. 2008 Oct;10(10):1152-6. doi: 10.1093/euro-
pace/eun214. Epub 2008 Aug 13. PMID: 18701602.

28. Janousek J, Paul T, Luhmer |, et al. Atrial baffle pro-
cedures for complete transposition of the great arte-
ries: natural course of sinus node dysfunction and risk

/ Interv Akut Kardiol. 2023,22(4):173-179 / INTERVENCNI A AKUTNI KARDIOLOGIE 179

factors for dysrhythmias and sudden death. Z Kardiol.
1994 Dec;83(12):933-8. PMID: 7846933.

29.Lin A, Mahle WT, Frias PA, et al. Early and delayed atrioven-
tricular conduction block after routine surgery for congenital he-
art disease. J Thorac Cardiovasc Surg. 2010 Jul;140(1):158-60. doi:
10.1016/j,jtcvs.2009. 12. 050. Epub 2010 Apr 9. PMID: 20381087.
30. Baumgartner H, De Backer J, Babu-Narayan SV, et al.
ESC Scientific Document Group. 2020 ESC Guidelines for
the management of adult congenital heart disease. Eur Heart
J. 2021 Feb 11;42(6):563-645. doi: 10.1093/eurheartj/ehaa554.
PMID: 32860028.

31.Glikson M, Nielsen JC, Kronborg MB, et al. ESC Scientific Docu-
ment Group. 2021 ESC Guidelines on cardiac pacing and cardiac
resynchronization therapy. Eur Heart J. 2021 Sep 14;42(35):3427-
3520. doi: 10.1093/eurheartj/ehab364. Erratum in: Eur Heart J.
2022 May 1,43(17):1651. PMID: 34455430.

32. Koyak Z, de Groot JR, Van Gelder IC, et al. Implantable car-
dioverter defibrillator therapy in adults with congenital heart
disease: who'is at risk of shocks? Circ Arrhythm Electrophysiol.
2012 Feb;5(1):101-10. doi: 10.1161/CIRCEP111.966754. Epub 2011
Nov 17. PMID: 22095638.

33. Koyak Z, de Groot JR, Krimly A, et al. Cardiac resynchroni-
zation therapy in adults with congenital heart disease. Euro-
pace. 2018 Feb 1;,20(2):315-322. doi: 10.1093/europace/euw386.
PMID: 28108550.

34. Gebauer RA, Tomek V, Salameh A, et al. Predictors of left
ventricular remodelling and failure in right ventricular pacing
in the young. Eur Heart J. 2009 May;30(9):1097-104. doi: 10.1093/
eurheartj/ehp060. Epub 2009 Mar 12. PMID: 19286675; PMCID:
PMC2675702.

35. Janousek J, Gebauer RA, Abdul-Khalig H, et al. Working
Group for Cardiac Dysrhythmias and Electrophysiology of
the Association for European Paediatric Cardiology. Car-
diac resynchronisation therapy in paediatric and conge-
nital heart disease: differential effects in various anatomi-
cal and functional substrates. Heart. 2009 Jul;95(14):1165-
71.doi: 10.1136/hrt.2008.160465. Epub 2009 Mar 22. PMID:
19307198; PMCID: PMC2699215.



	MUDr. Vojtěch Novotný, Ph.D.
	Ondřej Toman1, 3, Tomáš Zatočil1, 3, Lumír Koc1, 3, Daniela Žáková2, 3, Martin Fiala1, 3
	Arrhythmia in patients with adult congenital heart disease
	Jiří Seiner1, 2, Matej Strýček1, Rostislav Polášek1, 2, Tomáš Roubíček1, 2
	Post–cardiac arrest syndrome
	Hana Voběrková, Viktor Kočka, Josef Kroupa
	Acute pulmonary embolism – current options of catheter­‑directed treatment
	Hana Línková
	TAVI: when not anymore?
	Zuzana Komorová1, Jan Sitar1, Jiří Seménka1, Ladislav Groch1, Lenka Špinarová1, Karin Ďurčanská2, 3
	When two valves fail, it’s time for a third one (transcatheter valve­‑in­‑valve implantation)

