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gres poskytuje soucasny pohled na kardiologickou problematiku v celé Siri.
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Zaujalo mne sympozium tykajici se problematiky nahlé
srdecni smrti. Sympozium: Sudden Death: From Genetics to
Electrocardiogram se konalo v preplnéném hlavnim sale.

Brugada ve svém piehledném sdéleni seznamil se sle-
dovanim souboru 667 nemocnych, ktefi jsou nositeli tzv.
Brugada syndromu. Bratfi Brugadové popsali tento syndrom
v roce 1992, od té doby je toto onemocnéni diagnostikovano
po celém svété a predpoklada se, Ze je odpovédné za 4-12%
umrti nahlou srde¢ni smrti, u nemocnych bez organického
srde¢niho onemocnéni se toto Cislo odhaduje dokonce na
20%. U tohoto syndromu je prokazan autozomalné domi-
nantni zptisob dédicnosti s postizenim genu pro sodikovy
kanal. Porucha funkce sodikového kanalu byla popsana pfi
vysSi teplot€, proto i v klinické praxi predstavuje febrilni stav
riziko manifestace onemocnéni. Je pfitomen charakteristicky
elektrokardiograficky nalez ST elevaci a inverzi viny T ve svo-
dech z pravého prekordia, s blokem pravého raménka Tawaro-
va Ci bez néj. Referovany soubor 667 nemocnych predstavuje
dosud nejvétsi sledovany soubor, v 507 pripadech se jednalo
o muZe. Primérny v€k nemocnych pfi stanoveni diagnozy byl
41 let £ 15 let. Pozitivni rodinna anamnéza byla pfitomna
u 344 osob. Klidové abnormalni EKG kfivka byla pfitomna
u 499 nemocnych. Onemocnéni se miiZze manifestovat (a vyu-
Ziva se téchto farmakologickych testi v diagnostice) podanim
blokatort Na kanalu (flecainid, ajmalin). Jednoducha riziko-
va stratifikace se opira o nasledujici ukazatele
1. pohlavi - muzské pohlavi predstavuje u tohoto syndromu

vyssi riziko
2. pfitomnost charakteristické abnormalni EKG krivky za

bazalnich podminek (tj. nikoliv aZ po provokaci)
3. inducibilita maligni arytmie pfi elektrofyziologickém tes-
tovani.

Z téchto zakladnich jednoduchych ukazateli 1ze odhad-
nout riziko:

a) muze s klidové abnormalni EKG kfivkou a inducibilni
maligni arytmii riziko nahlé srde¢ni smrti v nasledujicim
roce je témer 45 %

b) asymptomatické Zeny s normalni EKG kfivkou a nein-
ducibilni komorovou arytmii; riziko nahlé smrti je 0,5 %
béhem 2 let.

Muzské pohlavi, bazalné abnormalni kfivka a inducibi-
lita arytmii predstavuji zvySené riziko nahlé srde¢ni smrti
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a indikaci implantaci ICD. V sou¢asné dobé¢ je implantabilni
ICD povazovan za jedinou spolehlivou prevenci nahlé smrti.
Z patofyziologického hlediska je sice pochopitelnd, nicméné
bézné méné€ obvykla, doporucovana 1écba arytmické boure
u téchto nemocnych, a to infuze isoproterenolu a/nebo pero-
raln€ chinidin.

Priori pfednesla svij pfistup k rizikové stratifikaci ne-
mocnych se syndromem dlouhého QT. JiZ tradicné méla
vynikajici prednasku, podloZenou jak osobnimi zkuSenostmi
s velkym souborem nemocnych, tak literarnimi daty. Obdobi
let 1959-1991 lze oznacit jako ,pregenetické“ hlavnim hod-
nocenym parametrem bylo EKG. Od roku 1991 se datuje éra
~postgeneticka®, ktera zasadnim zplisobem zménila pfistup
k nemocnym se syndromem dlouhého QT. Mutace genu
kaliového kanalu LQT1 a LQT?2, sodikového kanalu LQT3
jsou nejcast€jsi pri¢inou tohoto onemocnéni. Podminkou
diagnézy syndromu dlouhého QT jiZ neni pouze hodnoceni
intervalu QT na EKG, nebot 32% nositelt patologické mutace
ma interval QTc< 450 msec. Je rovnéz znamo, Ze spoustécim
faktorem maligni komorové arytmie je u LQT1 fyzicka zatéz,
u LQT?2 psychicky stres a u LQT3 maximum arytmii vznika
ve spanku.
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Priori seznamila s rizikovou stratifikaci zaloZenou na

genotypu, pohlavi a délce intervalu QT.

1. LQTI1 pfedstavuje pro svého nositele lepsi progndzu nez
LQT2a3

2. zenské pohlavi pfedstavuje horsi prognozu

3. dilezité je hodnoceni intervalu QT > 500 msec, ktery
predstavuje negativni prognosticky faktor. Provedla
stratifikaci nemocnych dle rozdé€leni do typu I-III typu,
zasadnim rizikovym faktorem je délka QTc > 500 msec,
Zeny maji vetsi riziko, horsi prognézu ma LQT III.

Schéma rovnéz uverejnéné v NEJM 2003 stratifikuje ne-
mocné podle pravdépodobnosti kardialni pfihody (synkopa,
ob¢hova zastava, nahla smrt) do 40 let véku a pfed zahajenim
1écby. Na zakladé této stratifikace je tfeba 1€¢bu individua-
lizovat a zvaZovat i u asymptomatickych nemocnych s vyso-
kym a stfednim rizikem.
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Problematiku ARVD piednesl Corrado, u této diagnostic-
ké jednotky je genetické vySetfeni dosud na bazi vyzkumu a je-
ho vysledek nema konkrétni dopad na osud nemocnych. Pre-
valence onemocnéni je odhadovana mezi 1:1000-1:10000,
klinicky diagnostikovani tvori ,S$picku ledovce“. Nezavislé
predikatory Spatné prognozy piedstavuje postizeni LK, obé-
hova zastava, VT s obéhovou kompromitaci - tito nemocni
predstavuji kandidaty implantace ICD.
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