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Clanek v prvni ¢asti shrnuje nejéast&jsi typy arytmii u déti a moznosti jejich 1é¢by. Druhd &ast je vénovana vybranym kapitolam
v détské arytmologii: katetriza¢nim ablacim, arytmiim u pacientl s vrozenou srde¢ni vadou, implantabilnim pfistrojim, srde¢ni
resynchronizacni terapii, fetdlnim arytmiim, vrozenym primdarné arytmickym syndromdm a molekularné genetickému vysetieni.
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Heart rhythm disorders in children, current topics in paediatric arrhythmology

The first part of the a article summarises the mechanisms, diagnostic techniques, and management of the most common arrhythmias
in children. In the second part, current topics in paediatric arrhythmology are discussed: catheter ablation, arrhythmias in patients
with congenital heart disease, implantable devices, foetal arrhythmias, inherited primary arrhythmia syndromes, and genetic testing.
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Uvod

Z3kladni mechanizmy arytmii se u déti nelisi
od populace dospélych, nicméné jednotlivé
typy poruch srde¢niho rytmu jsou zastoupeny
v odligné mite — neékteré z nich jsou specifické
pro mladsi vék pacientd, jiné jsou castéji spo-
jeny s pfftomnosti vrozené srde¢nf vady (VSV).
Uvodni &ast ¢lanku je prehledem nejcastejsich
arytmif u déti se zaméfenim na nejddlezitéjsi
specifika jednotlivych poruch rytmu v této vé-
kové kategorii. Problematika jednotlivych arytmif
v détském véku a specidlné u novorozenct byla
uvedena v dfive publikovanych pfehledovych
¢lancich (1, 2). Druhd ¢ast ¢lanku je vénovéna vy-
branym aktudlnim tématdm détské arytmologie.

Nejcastéjsi arytmie
v détském véku

Bradykardie

Bradykardie byvaji vysledkem postizeni pre-
vodnfho systému srdce, zejména sinoatridlniho
(SA) a atrioventrikularniho (AV) uzlu.

Dysfunkce SA automacie byva u struktu-
ralné normalniho srdce vzacna, castéji se ma-
Ze vyskytnout u pacientl s VSV jako nésledek
provedené operace, nebo jako soucast obrazu
nékterych komplexnich vad spojenych mj. s po-
ruchou vyvoje SA uzlu (levoisomerizmus).

Atrioventrikuldrni blokdda |. stupné se ma-
Ze objevit v souvislosti s nékterymi VSV (defekt
sifového septa), vétsinou je ale zjisténa u jinak
zdravych déti bez strukturdiniho ¢i funkéniho
postizeni srdce.

Atrioventrikuldrni blokdda typu Mobitz | by-
va ndhodnym nélezem u asymptomatickych je-
dincU, ¢astéji u vykonnostnich sportovcd, typic-
ky ve spanku. Pfi vyssich tepovych frekvencich
(sympatikotonie) dochdzf v téchto pfipadech ke
zkrdceni PR intervalu.

Atrioventrikularni blokdda typu Mobitz Il
a AV blokada lll. stupné byva vrozena nebo zis-
kand, nezfidka se oba stupné vyskytuji u jed-
noho pacienta souc¢asné. Vrozena AV blokada
lll. stupné se vyskytuje zejména v souvislosti
se systémovym onemocnénim pojiva matky,

pii kterém pres placentu prechazeji specific-
ké protildtky poskozujici vyvoj AV uzlu plodu.
Frekvence komor byva perinatalné okolo 60/
min. (pfi pramérné frekvenci < 60/min. u plodu
je vyssiriziko srde¢niho selhani a hydropsu plo-
du) (3). U starsich déti s nové diagnostikovanou
AV blokadou ll. stupné mdZe byt kromé vrozené
etiologie pficinou blokddy myokarditis (typicky
boreliéza). Chirurgickd AV blokada Ill. stupné
jako komplikace operace VSV se vyskytuje cca
u 1 9% operovanych.

V pffpadé zachytu ¢&i podezieni na AV blo-
kddu Il. stupné typu Mobitz Il nebo AV blokadu
IIl. stupné indikujeme 24hodinové monitorovani
EKG (Holter).

Tachykardie

Supraventrikuldrni tachykardie

V ¢asném détském véku (novorozenci,
kojenci) se nejCastéji setkdvame s atrioven-
trikuldrni reentry tachykardif (na podklade
manifestni ¢i utajené pfidatné sifiokomoro-
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Obr. 1. Terminace ortodromni atrioventrikuldrni reentry tachykardie adenosinem (archiv autora, pre-
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vé spojky, vzacnéji charakteru permanentni
junkeni recipro¢ni tachykardie) a fokalni si-
novou tachykardif. Atrioventrikuldrnf nodalnf
reentry tachykardie se v této veékové kategorii
prakticky nevyskytuje. V obdobi dospivani se
incidence AV reentry tachykardie a AV nodalni
reentry tachykardie vyrovnava. Tachykardie na
podkladé Mahaimova svazku, junkeni ektopic-
ké tachykardie, flutter sini a fibrilace sinf jsou
v détském véku vzacné.

Déletrvajici (zpravidla nékolik hodin) epi-
zoda supraventrikuldrni tachykardie (SVT)
muze u kojencd vést k srde¢nimu selhdni,
vétsSinou se vsak ataka projevf dfive jako pro-
Sednuti, ochabnuti, nebo odmitani potravy.
Starsi déti udavaji palpitace. Ke stanoveni dal-
$iho postupu (indikace antiarytmické terapie,
katetriza¢ni ablace) je nutné vyvinout maxi-
malni snahu o dokumentaci rytmu v dobé
klinickych potizi.

Atrioventrikuldrnf reentry tachykardie (AVRT)
vzniké na podkladé pridatné siiokomorové spoj-
ky mechanizmem reentry okruhu tvofeného pfi-
datnou spojkou a vlastnim pfevodnim systémem.
V pripadé manifestni pridatné spojky je na klido-
vém EKG pritomna preexcitace (Wolff — Parkinson
— White, WPW). Pii ortodromni AVRT jsou komory
aktivovany vlastnim pfevodnim systémem a sineé
retrogradné pridatnou spojkou, QRS byva typicky
stihly (obrdzek 1). Vzécné dochazi k antegradni
aktivaci komor pres pfidatnou spojku a k retro-
gradni aktivaci sini pfes vlastn{ pfevodnf systém
(@antidromni AVRT s aberaci QRS morfologicky
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odpovidajici maximalni preexcitaci). Tzv. utajena
pfidatna siokomorova spojka je schopna pouze
retrogradniho vedeni z komor na siné. Mize se
tedy projevit jako ortodromni AVRT, ale pfi sinu-
sovém rytmu nenf pfftomna preexcitace.

Dle publikovanych dat (4) a klinickych zku-
senosti dochézi az u 90 % pacientl se zachytem
AVRT v novorozeneckém/Casné kojeneckém vé-
ku (nezavisle na absenci &i pfitomnosti preexci-
tace) k vymizeni epizod SVT do jednoho roku
veku. K recidivé arytmie maze dojit v kontextu
pldnovaného vysazeni antiarytmické terapie
v tomto véku, obecné k ni dochézi pfiblizné
u tfetiny détf, nejcastéji ve véku 5-8 let.

Pacienti s WPW jsou v pfipadé vysoké an-
tegradni prevodni kapacity manifestni prida-
tné spojky ohrozeni rychlym prevodem ndhle
vzniklé fibrilace sini na komory pres pridatnou
spojku. Pacienty s WPW obrazem ve véku pfi-
blizné > 8-9 let, u kterych nedochazf k vymizenf
preexcitace pfed dosazenim maximalni tepové
frekvence pfi zdtézovém vysetreni, indikujeme
v rédmci rizikové stratifikace ke katetriza¢nimu
elektrofyziologickému vysetreni. Uvedené vy-
setfeni v nasi studii odhalilo vysokou antegradni
prevodn( kapacitu pfidatné spojky u 37,6 % je-
dincq, resp. celkem u 56,5 % po zahrnuti paci-
ent(, ktefi dosahli rizikovych parametrd spojky
az po podanfisoprenalinu (5).

Permanentni junkénireciproéni tachykar-
die (PJRT) je typem AVRT vznikajici na podkladé
pouze retrogradné a pomalu vedouci pfidat-
né sinokomorové spojky, lokalizované typicky
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vpravo posteroseptalné. Opakované déletrvajici
epizody PJRT mohou zejména u kojencl vyus-
tit v tachykardif indukovanou kardiomyopatii.
Soubor nasich pacientd byl sou¢asti multicen-
trické retrospektivni studie (6) zr. 2014, dle které
byly symptomy srde¢niho selhani v dobé dia-
gndzy (mediadn véku pfi diagndze 3,2 [1. a 3.
kvartil = 0,1 a 116,11 mésice) pfitomny u 18 %
pacientd. Epizody PJRT casto pretrvévaji nékolik
let po narozeni. A¢koli je poté mozné u Casti
pacientl alespori pfechodné ukoncit antiaryt-
mickou terapii, riziko recidivy je vysoké a pacienti
vetsinou podstupuijf katetrizacnf ablaci spojky.

Vzacné se setkdvame s AVRT na podkladé
Mahaimova svazku, ktery byva typicky lokalizo-
van na laterdlnim trikuspidalnim anulu. K aktivaci
komor pfi tachykardii dochazi antegradné pres
Mahaimiv svazek (tomu odpovida typicka
aberace QRS s obrazem pfipominajicim blok
levého Tawarova raménka), siné jsou aktivovany
retrogradné pres AV uzel.

Problematika atrioventrikuldrni noddlni
reentry tachykardie (AVNRT) u déti se struk-
turdiné normalnim srdcem se v zasadé nelisi
od situace u dospélych pacientd. Cast&ji se s ni
setkdvdme u dospivajicich. Dle recentni multi-
centrické studie, kterd zahrnula rovnéz néko-
lik nasich pacientd, byla akutni/dlouhodoba
(82/86 %) Uspésnost katetrizacni ablace AVNRT
vyznamné nizsi, a riziko trvalé kardiostimulace
pro AV blokddu (10 %) vyznamné vyssi u paci-
entl s komplexnimi VSV v porovnéni's pacienty
s jednodussimi VSV (7).

Fokadilni sifiovd tachykardie (FAT) je u dé-
ti nejcastéjsi arytmii na podkladé abnormalni
automacie (ektopicky fokus ve svaloviné sini).
Ektopicka sifiova aktivita ve formé izolovanych
pfedcasnych sifovych stahl je nejcastéjsi aryt-
mif zachycenou v novorozeneckém veéku, v fadu
nejvyse jednotek procent jsou u téchto pacientd
kromé izolovanych extrasystol pfitomny i nese-
trvalé i setrvalé epizody FAT. Pfevod ze sinf na
komory mUze byt v AV uzlu intermitentné bloko-
vén, aniz by doslo k terminaci tachykardie. Radové
hodiny a vice trvajici tachykardie mize zejména
u kojencd vést k rozvoji srde¢niho selhani. U star-
Sich déti, ¢asto dlouhodobé asymptomatickych,
mUze chronicka cetna fokaIni sifova aktivita vést
k rozvoji arytmif indukované kardiomyopatie, pro-
jevuijici se typicky dysfunkci a dilataci levé komory.

Junkéni ektopickd tachykardie (JET): ta-
chykardie vznika na podkladé abnormalini auto-
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Obr. 2. Intraatridini reentry tachykardie s délkou cyklu 300 ms a sitokomorovym pfevodem 1: 1 u 13letého
pacienta s funkcné spole¢nou komorou po totdinim kavopulmondlnim spojeni. Poddni adenosinu vede
diky zablokovdni sifiokomorového pfevodu k ozfejméni mechanizmu arytmie (aktivita sini oznacena
Sipkami), kterd byla posléze ukoncena externi kardioverzi
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macie v oblasti AV junkce. Vrozend forma JET se
vyskytuje raritné, mdze mit chronicky charakter
a bez terapie vede k rozvoji chronického srde¢-
niho selhaniaz u 60 % pacient (8). Se ziskanou
formou JET se setkdvame u ¢asti pacientd na JIP
bezprostfedné po operaci VSV.

Flutter sini vznika na podkladé reentry okru-
hu lokalizovaného ve svaloviné sinf, siiokomo-
rovy prevod byva blokovan nej¢astéjiv poméru
2:1. V détském véku se s flutterem sinf typicky
setkdvame v novorozeneckém obdobi (jednotky
pripadti ro¢né v CR), u starsich déti je velmi vzac-
ny.V jedné retrospektivni studii (9) byla primér-
na frekvence sini u novorozeneckého flutteru
450/min. a komor 224/min. Intrauterinné mize
flutter sini vést az u poloviny plodd k rozvoji
srde¢niho selhani. U pacientl po operaci VSV
(zejména v souvislosti s predchozi atriotomif)
se mUze vyskytnout specificky typ SVT, tzv. po-
stincisionalni intraatridIni reentry tachykardie.

Ackolije fibrilace sini v détském véku témeéf
raritni, zasadnf vyznam ma u pacientl s WPW
(viz vy3e). MliZe byt vzacné spojena s nékterymi
vrozenymi primarnimi arytmickymi syndromy
(syndrom kratkého QT intervalu).

Komorové tachykardie
Komorové tachykardie (KT) jsou v détském
véku pomérné vzacné. Idiopatické formy (typic-

ky monomorfniho charakteru, vétsinou vycha-
zejici z vytokového traktu pravé ¢ilevé komory,
nebo z oblasti zadniho fasciklu v levé komore,
pfi absenci strukturdlniho postizeni srdce) mivaj
spise benigni charakter. Idiopatické KT pfi delsim
trvani (v radu hodin) vedou k alteraci klinického
stavu a mohou pfechodné kompromitovat funk-
ci srdce, zpravidla viak bezprostfedné pacienty
neohrozuji na zivoté. Komorové tachykardie
vznikajici v souvislosti s jinymi onemocnénimi
srdce (vrozené primarnf arytmické syndromy,
VSV, kardiomyopatie, tumory) jsou naopak vzdy
potencialné Zivot ohrozujici, nezavisle na tom,
zda maji polymorfni (typicky u vrozenych pri-
marnich arytmickych syndromu) nebo mono-
morfni (napf. komorova tachykardie na podkladé
reentry po predchozf ventrikulotomii pfi operaci
VSV) charakter.

Kromé obrazu AV disociace s vyssi frekvenci
komor nez sinf mohou byt pfi béZici KT pfitomny
retrogradné prevedené P viny za kazdym QRS
(potencialné vysoka prevodni kapacita AV uzlu
zejména u kojencd).

V pfipadé tachykardii s aberaci QRS se
v détském veéku ¢asto mlze jednat o tachykar-
die supraventrikularni. K aberaci QRS dochazi
nejcastéji v dUsledku vysoké frekvence arytmie
pfi limitované prevodn( kapacité pfevodniho
systému. Ke specifické aberaci morfologie
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QRS dochazf pfi antidromni AVRT u pacientd
s WPW syndromem (morfologie zavisi na loka-
lizaci pridatné sinokomorové spojky) a pacientd
s Mahaimovym svazkem (viz vyse).

Terapie arytmii u déti

Pacienty s vyznamnou dysfunkci SA auto-
macie (10 % détskych pacient(, ktefi podstoupili
zavedeni trvalé epikardiainf kardiostimulace v CR
dle retrospektivni studie zr. 2011) a pacienty s AV
blokadou (87 % pacientl v uvedeném souboru)
v indikovanych pifpadech zajistujeme implantacf
kardiostimulatoru (10). Hlavnimi indikacnimi kri-
térii pro zahdjeni kardiostimulace u AV blokady
jsou znamky nizkého srdecniho vydeje, priiméma
tepova frekvence < 55/min. (u novorozenc®), pri-
meérna tepova frekvence pfibdeéni < 50/min. (u déti
starsich jednoho roku), pffpadné vyskyt nahlych
pauz v rytmu o délce > 2-3 nadsobku predchozf
délky cyklu.

Lékem prvni volby u SVT je adenosin ve
formé rychlého iv. bolusu. Adenosin terminu-
je SVT, u kterych je vedeni AV uzlem soucasti
reentry okruhu (AVRT, AVNRT), tedy u arytmif
tvoficich velkou vétsinu SVT u déti. V pfipadé FAT
a flutteru sini/intraatridIni reentry tachykardie
podani adenosinu obecné nevede k terminaci
arytmie, mUZe ale pomoci s ozfejménim jejiho
mechanizmu (obrazek 2) a vést k Givaze o dalsim
postupu (napt. kontinualni infuze amiodaro-
nu pfi setrvalé FAT, pfipadné transezofageal-
ni stimulace (overdrive) sini ¢i zevni elektricka
kardioverze u flutteru sini/intraatridlni reentry
tachykardie). V pfipadé recidiv SVT nebo nizsi
klinické toleranci jednotlivych epizod doporu-
Cujeme u déti cca od 5-6 let véku provedent
katetriza¢nf ablace arytmogenniho substratu.
U mladsich déti individualné na pfechodnou do-
bu indikujeme antiarytmickou terapii. Nej¢astgji
pouzivanym antiarytmikem je sotalol, pfipadné
v kombinaci s propafenonem, vzacnéji digoxin
nebo amiodaron.

Komorovou tachykardii u détf a pacientt
s VSV zpravidla terminujeme externi kardiover-
zi. U idiopatickych forem KT, pokud to klinicky
stav pacienta dovoli, nékdy volime primarné
farmakologickou terapii (napt. verapamil u fas-
cikuldrni tachykardie détf starsich jednoho ro-
ku). Pacienty ohroZzené nahlou srde¢nf smrti na
podkladé komorové tachydysrytmie (vétsinou
v ramci sekundarni prevence) zajistujeme pro-

stfednictvim ICD.
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Obr. 3. A. Monomorfni komorovd tachykardie u 4letého pacienta po operaci Fallotovy tetralogie. B. Mapovdni (CARTO) pravé komory s identifikaci jizvy
v misté zdplaty na komorovém defektu a na vytokovém traktu pravé komory. Ablacni linie vedena na zdkladé pace-mappingu mezi anulem chlopné plicnice

a zdplatou na komorovém defektu
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z détské arytmologie

Elektrofyziologické vysetfeni
a katetrizacni ablace

Katetriza¢nf ablace je standardni terapeu-
tickou metodou u vétsiny déti se SVT, typicky
ve véku nad 5-6 let. Dlouhodobé vysledky
katetriza¢nich ablaci u déti v Ceské republice
byly publikovény v r. 2014 (11). Ze studie vyplyva
nékolik poznatkd: v moderni dobé je efektivita
vykonu u vétdiny substratd vysoka (kumulativ-
ni efektivita zahrnujici reablaci dosahuje 97 %)
a komplikace jsou vzacné; nizsi dlouhodobé
efektivity ablace je dosahovano u pacientd
s VSV, rutinni vyuziti nefluoroskopického na-
vigacniho systému vede k minimalizaci skia-
preference pacienta, neefektivnifarmakologickd
terapie a v narQstajici mite také zachyt WPW
obrazu s preexcitaci pfetrvavajici do maximal-
ni tepové frekvence pfi zdtézovém vysetieni.
S prihlédnutim k plné rozvinuté a centralizované
péciv CRIze referovanou incidenci katetrizacnf
ablace 0,049 procedur na 1000 déti mladsich 18
let za rok povazovat za validni odhad potreby
této terapie v détské populaci.

Soubor nasich pacientl byl rovnéz soucasti
recentni multicentrické studie (12) zamérené
na déti s WPW syndromem. Studie poukazala
na skutecnost, Zze v soucasné dobé pouzivana
kritéria rizikovosti (antegradni pfevodnf kapacity)
pfidatné sifiokomorové spojky, kterd rutinné po-
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katetriza¢niho elektrofyziologického vysetreni
(mj. nejkratsf preexcitovany RRinterval < 250 ms
pfi indukované fibrilaci sinf), nemusi byt spo-
lehliva v identifikaci dosud asymptomatickych
pacient(, kteff jsou potencidlné ohroZeni ndhlou
srde¢ni smrti jako prvni manifestaci onemoc-
néni. Rizikové parametry spojky, jak jsou v sou-
¢asnosti definované, nebyly pfitomny u 37 %
pacientdl, ktefi ndhle zemreli, nebo se u nich
vyskytla Zivot ohrozujici epizoda (resuscitova-
na srde¢nf zéstava, fibrilace sini s vyznamnou
hemodynamickou odezvou).

Komorové tachykardie je vzacnou indikaci
ke katetriza¢ni ablaci v détském véku. Prikladem
Uspésného vykonu v Détském kardiocentru je
odstranéni arytmogenniho substratu ve vyto-
kovém traktu pravé komory u 4letého ditéte po
operaci Fallotovy tetralogie s vyuzitim navigac-
niho systému CARTO (obrazky 3A, B).

Pomoci CARTO rovnéZ (na individudini bazi)
vysetfujeme pacienty s podezfenim na aryt-
mogenni kardiomyopatii, s cllem identifikovat
pomoci elektroanatomického mapovani loZis-
ka suspektni patologické prestavby myokardu
a pfipadné z nich nasledné provést cilenou en-
domyokardidIni biopsii (obrazek 4).

Arytmie u pacientd
s vrozenou srdec¢ni vadou

Pacienti s VSV jsou dulezitou a hetero-
gennf skupinou arytmologickych pacientd.
Arytmogeneze a hemodynamicka tolerance
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arytmif jsou vyznamné ovlivnény charakterem
VSV (tlakova/objemova zatéz srdecnich oddild,
anatomie pfevodniho systému a korondrniho
zasobeni, hypertrofie srde¢nich stén, dilatace
srde¢nich oddild, ischemie myokardu, regur-
gitace chlopni), hemodynamickymi pooperac-
nimi nalezy a typem predchozich intervenci
(AV blokada, raménkova blokada, dysfunkce SA
uzlu, ventrikulotomie/atriotomie/jizvent). Vyskyt
arytmif u pacientl po operaci VSV stoupa s kom-
plexitou vady a s vékem pacienta. Dospéli po
operaci VSV v détském véku predstavuji neza-
nedbatelnou a postupné nardstajici skupinu
pacientl. Cévnianomalie, variabilni intrakardialni
anatomie a hemodynamicka tolerance rezidual-
nich nalez{ jsou pouze nékterymiz fady faktord
ovliviujicich pfistup k ttmto pacientdm.
Nékteré VSV byvaji typicky asociovany s kon-
krétnim arytmogennim substratem. Pridatna
sinokomorova spojka byvé piitomna pfiblizné
U 20 % pacientd s Ebsteinovou anomali trikuspi-
dalni chlopné. Korigovana transpozice velkych
arterii byvé spojena s rozvojem AV blokéady.
Pacienti (dnes jiz vétsinou dospéli) po fyziolo-
gické korekci transpozice velkych arterif v détstvi
(operace dle Mustarda ¢i Senninga) mivaji dys-
funkci sinoatridlnf automacie a sifiové tachydys-
rytmie (fokdIni sinova tachykardie, flutter sini,
intraatrialni reentry tachykardie), s podobnou
problematikou se setkdvame také u pacientl
s funkené spole¢nou komorou po totalnim ka-
vopulmonalnim spojeni. Pacienti s Fallotovou

tetralogif, u kterych byla pfi korekci vady pro-
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Obr. 4. Elektroanatomické mapovdni pravé ko-
mory (CARTO) u pacienta s arytmogenni kardio-
mopatii. Identifikace oblasti nizké voltdze (Sipky) na
vtokové laterdIni sténé a predni sténé vytokového
traktu (pravd Sikmd projekce)
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Obr. 5. A. Jednodutinovy epikardidini stimulac-
ni systém s elektrodou na hroté levé komory. B.
Dvoudutinovy epikardidlni stimulacni systém u kojence

/

vedena ventrikulotomie ve vytokovém traktu
pravé komory, majf zvysené riziko komorové

tachykardie na podkladé reentry v souvislosti

Obr. 6. Epikardidini stimulacni systém s defibri-
lacni kapacitou u 17leté pacientky s Ebsteinovou
anomdlii po ndhradg trikuspiddini chlopné a bidi-
rekéni kavopulmondini anastomdze. Elektroda na
pravé sini, vtokové a hrotové cdsti subpulmondini
pravé komory k jeji resynchronizaci. Defibrilacni
elektroda (design pro transvendzni zavedeni) im-
plantovdna epikardidlné a uchycena v perikardu
(proximdini coil pred pravou komorou, distdIni coil
za levou komorou)

s jizvou v této lokalizaci. Setrvalé komorové ta-
chykardie u pacientl s VSV mohou byt asocio-
vany s rizikem ndhlého umrti.

Implantabilni pfistroje

U mensich détf (jednotky let) s AV bloka-
dou preferujeme (pfi absenci strukturalni VSV
s hemodynamicky vyznamnéjsimi rezidudInimi
nélezy) implantaci jednodutinového epikardi-
alnfho stimula¢niho systému z limitovaného
subxifoidediniho pfistupu s elektrodou umisté-
nou na hrot levé komory (obrazek 5A). Divodem
je jednak ochrana/zachovanf Zilnfho systému
u malych déti s vyhledem mnoha desitek let
kardiostimulace, jednak prevence stimulaci
indukované dyssynchronni kardiomyopatie
vyskytujici se u ¢asti (6-14 %) (13, 14) pacientl
stimulovanych konvencné ze subpulmondlni
pravé komory. Jednodutinova komorova sti-
mulace je u détf s AV blokddou bez vyznamnéj-
Sich hemodynamickych nalezl na srdci velmi
dobfe tolerovana i pfi absenci sifokomorové
synchronie. EpikardidInf stimulaci vyuzivédme
rovnéz u pacientl s VSV spojenou s absenci
Zilniho pfistupu do srdce, nebo pfi anatomif
znemoznujici transvendzni zaveden stimulac¢-
nich elektrod (ndhrada trikuspidalni chlopné,
pritomnost intrakardidlnich zkratd aj.). Trvalou
kardiostimulaci rutinné zavadime v indikovanych
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pfipadech jiz od novorozeneckého véku (obra-
zek 5B). Epikardidlniimplantace stimula¢niho sys-
tému umoznuje odsunuti nutnosti transvendzni
stimulace do vyznamné vyssiho véku (10).

Implantace ICD u malych déti je limitovana
velikosti implantovaného pfistroje/elektrody.
U malych déti (vék v fadu jednotek let) vyuZiva-
me na individudlni bazi rlznych modifikaci epi-
kardidlniho pfistupu, u vétdich détf je zpravidla
mozny pfistup tranvendzni. U viech pacientd
pouzivame systém dalkového monitorovani ICD.
ZkuSenosti s implantaci ICD u déti mladsich de-
setilet v Détském kardiocentru byly publikovéany
v 1. 2014 (15).

Srdecni resynchronizaci terapie (SRT) je
dlouhodobé zavedenou terapii u détf a pacientd
s VSV. Pres absenci prospektivnich/randomizova-
nych studii a s védomim vyrazné heterogenity
této populace (strukturdlni a funkenf substrat,
charakter elektrického zpozdéniv rdmci srdecni
svaloviny) Ize konstatovat nékolik skute¢nosti:
nejcastéjsi indikacl SRT je dyssynchronie indu-
kovana predchozi konven¢ni kardiostimulaci
ze subpulmonalni komory, typickd situace
u dospélych pacientll — blok levého Tawarova
raménka u systémové levé komory — je naopak
mnohem vzacnéjsi (cca 9-17 %) (16, 17); vétsina
pacientl indikovanych k SRT jsou v NYHA tfidé Il
(proaktivni pfistup pfi indikaci SRT); efektivita
SRT (vyjadiena zlepsenim systolické funkce sys-
témové komory) je nejvice asociovana s pfi-
tomnosti systémové levé komory a s pfedchozi
konven¢nf kardiostimulaci; pfi porovnani se stu-
diemi u dospélych pacientl je v této populaci
mensi procento non-respondérd (10-14 %) (17,
18) a v mensi mife jsou implantovany pfistroje
s defibrila¢ni kapacitou (< 25 %).

V posledni dobé bylo publikovdno néko-
lik praci tykajicich se akutnf resynchronizace
subpulmonaini pravé komory u pacientd
s Fallotovou tetralogif a pfibuznymi VSV (19,
20). Problematika dlouhodobé SRT v této in-
dikaci je zatim omezena na jednotky pacientl
(obrazek 6), nicmméné dle nasich zkusenosti (jed-
na publikovand kazuistika (21) a jeden soubor
Sesti pacientl pfipraven k publikaci) je tento
typ stimulace (samotny nebo ve spojeni s chi-
rurgickym vykonem — vétsinou na regurgitu-
jici pulmonalni chlopni) u pacientl s dysfunk-
cf subpulmonaini pravé komory (asociované
s elektromechanickou dyssynchronii pfi blokadé
pravého Tawarova raménka) ve stfednédobém
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horizontu spojen se zlepsenim funkce a synchro-
nie kontrakce pravé komory.

Fetadlni arytmie

Nejcastéjsimi fetdlné zjisténymi poruchami
rytmu jsou SVT, méné asto AV blokady. Arytmii
u plodu diagnostikujeme pomoci ultrazvuko-
vého vysetreni, které umoznuje presné méreni
frekvence komor/sini a jejich vzajemny vztah.
Pokud jsou SVT v¢as diagnostikovany, majf velmi
dobrou progndzu. V zavaznéjsich piipadech
mohou SVT naopak vést az hydropsu plodu.
K zachytu AV blokady Ill. stupné u novorozenct
dochdzi u v fadu jednotek pripadd ro¢né v CR,
pficemz o vétsiné z nich vime jiz prenatalné a pfi
peclivém sledovanf Ize plody vést nezfidka aZ
k terminovému porodu z pohledu gesta¢niho
veku.

Terapeuticky pfistupujeme u SVT k podavani
antiarytmik matce s vyuzitim transplacentarniho
pfenosu. Nejcastéji pouzivanymi léky jsou digoxin
a sotalol (ackoli ten byl recentné na nasem pra-
covisti nahrazen efektivnéjsim flecainidem) (22).

V pfipadé fetdiniho zachytu kompletniho
AV bloku jsou moznosti lé¢ebného zdsahu ve-
lice limitované. Podani glukokortikoidd nebylo
asociovano s restituci AV pfevodu pfi rozvinuté
kompletni AV blokadé, navic mohou mit tyto
latky fadu nezadoucich Gcinkl na vyvijejici se
plod. Teoreticky Ize o terapii kortikoidy uvazovat
pfi v€asném zachytu nizsich stuprid AV blokady
plodu, publikovana evidence je ale sporna (23).

Vrozené primarni arytmické
syndromy

Nejcastéjsim onemocnénim z této skupiny
je syndrom dlouhého QT intervalu (LQTS).
Viyskytuje se ve formé autosomalné dominant-
ni s nedplnou penetranci (Romano — Ward),
vzacnéji ve formé autosomalné recesivni spo-
jenou s vrozenou hluchotou (Jervell a Lange -
Nielsen). Pficinou onemocnéni jsou nejcasteji
mutace genU pro draslikovy, vzacnéji sodikovy
kanal kardiomyocytl. Odhadovand prevalen-
ce LQTS v populaci je 1:2500 (24). Syndrom
dlouhého QT intervalu je diagnostikovan pfi
opakovaném zéachytu hodnoty QTc na klido-
vém EKG > 480 ms, nebo pfi LQTS skoére > 3
dle Schwartze (25, 26). Soucasné s délkou QT
intervalu je nutné peclivé posoudit morfologii
T vIn, ktera byva do jisté miry také zavisla na
typu LQTS. Syndrom dlouhého QT intervalu
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mUZe byt podkladem pro vznik Zivot ohrozujfcf
polymorfni komorové tachykardie (typicky cha-
rakteru torsade de pointes) a fibrilace komor.
Roc¢niincidence ndhlé srde¢nf smrti byla v dfi-
ve publikované studii u pacientl s nelécenym
LQTS 0,3-0,9 %, ro¢ni incidence synkopy byla
5% (27). Onemocnéni je rovnéz zvazovano
jako jedna z pfi¢in syndromu ndhlého dmrti
kojencl (28). Na nasem pracovisti sledujeme
nékolik déti, u kterych se onemocnéni projevi-
lo perinatdlné kombinaci funke¢niho AV bloku
(pfi extrémné dlouhé repolarizaci v souvislosti
s LQTS) a epizodami polymorfni komorové ta-
chykardie a fibrilace komor.

Diagnostika LQTS byva nékdy obtizna, kro-
mé klidového EKG provadime 24hodinové mo-
nitorovani EKG a u vétsich déti také zatézové
vySetfeni, vzacnéji adrenalinovy test.

Pacientdm s diagndzou LQTS podavame
profylakticky betablokdtory, v indikovanych pri-
padech (zpravidla sekundarné preventivné) je
zajistujeme pomoci ICD. Pacienti nesméjf uzivat
léky prodluzujici QT interval. Vysoce rizikové
pfipady prezentujicf se v novorozeneckém véku
fedime ihned po narozeni implantacf trvalého
kardiostimuldtoru a zpravidla kombinaci antia-
rytmik (vétSinou betablokatory a mexiletin).

Katecholaminergni polymorfni komorovd
tachykardie (CPVT) je zplsobena a mutacemi
genU regulujicich intraceluldrni metabolizmus
vapniku (RyR2, CASQ2). U postizenych jedincl
dochazi typicky k z&tézi indukované komorové
ektopické aktivité, kterd ma charakteristicky bi-
geminicky (alterace dvou morfologif QRS) nebo
polymorfni charakter, zatimco klidové EKG byva
normalni. Spoustécem pro komorovou tachykar-
dii (pfipadné degenerujici do fibrilace komor),
byva fyzickd nebo emocni zatéz, nicméné dle
recentni multicentrické studie, do které byli za-
hrnuti i pacienti z naseho pracovisté (29) doslo
U 23 9% pacientd k synkopé pri klidovych dennich
aktivitach. V uvedené studii byla dale analyzova-
na lokalizace jednotlivych mutaci v rdmci genu
pro ryanodinovy (RyR2) receptor a jeji vztah
k fenotypovému projevu. Bylo mj. zjisténo, ze
mutace asociované se zavaznymi komorovymi
tachykardiemi, synkopou a srdecni zastavou,
byly castéji lokalizovany do Gterminaini domény
genu. S moznosti asociovat konkrétni mutaci
s potencidlnim fenotypem souvisi nardstajici
vyznam molekuldrné-genetického vysetfovani

pro béznou klinickou praxi.
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Profylakticky pacientdim s fenotypem CPVT
poddvame betablokatory, nékdy v kombinaci
s flecainidem. Pacientdm po resuscitované sr-
decni zéstavé, pfipadné pfi recidivach synkopy
nebo komorové tachykardie pfes zavedenou far-
makologickou terapii, implantujeme ICD. V rdmci
programovani parametrd ICD je nutné uvédomit
si skute¢nost, Ze vyboj mdze vést k iniciaci circu-
lus vitiosus: vyboj — sympatikotonie — komorova
tachykardie - vyboj. Zpravidla proto volime delsi
detekeni ¢asy k umoznéni spontanni terminace
nesetrvalych tachydysrytmif.

Syndrom kratkého QT intervalu, syndrom
Brugadovych a syndrom (klinicky relevantni,
tj. spojené se synkopu/resuscitovanou srdecnf
zastavou) ¢asné repolarizace jsou velmivzacné.

Molekuldrné-genetické vysetrenf

Molekularné-genetické vysetfeni meto-
dou Next-Generation Sequencing (NGS) vy-
znamné rozsifuje potencial péce o pacienty
s kardiomyopatiemi/vrozenymi primarnimi
arytmickymi syndromy a jejich rodinné pfi-
slusniky. Metoda je v soucasné dobé ve FN
v Motole rutinné vyuzivdna a je dosahovéno
vysoké miry detekce (az 80 %) kauzélnich ¢i
potencidlné kauzalnich mutaci u pacient
s fenotypem uvedenych onemocnéni. Do bu-
doucna Ize ocekdavat rozsiteni moznosti spe-
cifické farmakologické ¢i jiné terapie dle typu
mutace/patofyziologického substratu a také
spolehlivéjsi rizikovou stratifikaci pacientl dle
genetickych prediktorl potencidlné maligniho
fenotypu jednotlivych onemocnéni (30). Lze
rovnéz predpokladat vétsi ddraz na tésnou spo-
lupraci détskych kardiologl a kardiologd pro
dospélé, elektrofyziologl, genetikd, pediatrd,
biomedicinskych inzenyrd, psychologl a fady
dalSich specializaci.

Zaver
Arytmologie je rychle se rozvijejici obor détské
kardiologie zahrnujici Siroké spektrum pacientt od
jesté nenarozenych az po ty, kteff dosahli prahu do-
spélosti. Komplexita provadénych diagnostickych
a terapeutickych vykont je umocnéna ¢asto limito-
vanymi télesnymi proporcemi détskych pacientt
a pifpadné pitomnostf strukturalni VSV. NarGstajici
pocet pacientl po operaci VSV v détském véku
klade vysoké naroky na zajisténi komplexnia cen-
tralizované péce v oboru kardiologie pro dospélé.
Podporeno MZ CR - RVO, FN v Motole 00064203
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