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Kardiovaskularni onemocnéni predstavuji i pres pokrok ve farmakologické a nefarmakologické 1é¢bé srde¢nich onemocnéni
hlavni pfi¢cinu morbidity i mortality ve vyspélych zemich. Kazuistika pojednava o pfipadu 41leté pacientky, ktera prodélala ndhlou
srdecni zastavu s nutnosti kardiopulmonalni resuscitace béhem sjezdového lyZovani. Plicni embolie, disekce aorty a krvéceni
do mozku byly vylouceny pomoci vypocetni tomografie. Nasledné byl koronarograficky zjistén kriticky nalez na koronarnich
tepnéch s nutnosti provedeni trojndsobného aortokoronarniho by-passu s dobrym efektem. V dalsi fazi byla diagnostikovéna
familiarni hypercholesterolemie a zavedena kombinovana hypolipidemicka lé¢ba pouze s parcialni Gpravou lipidogramu, proto
byla pacientka indikovana k 1é¢bé proproteinovou konvertazou subtilisin/kexinového typu. Clanek se zabyva rovnéz incidenci,
prevalenci a pfi¢inami nahlé srde¢ni zéstavy a familiarni hypercholesterolemie.

Klicova slova: nahla srdecni zastava, familiarni hypercholesterolemie.

Sudden cardiac arrest requiring cardiopulmonary resuscitation during downhill skiing

Despite advances in pharmacological and non-pharmacological treatment, cardiovascular diseases are a major cause of morbidity
and mortality in developed countries. This case report introduces a case of a 41-year-old female patient who suffered a sudden
cardiac arrest during skiing, which required cardiopulmonary resuscitation. Pulmonary embolism, aortic dissection, and cere-
bral hemorrhage were excluded by performing a computed tomography scan. Subsequently, a critical finding was observed on
coronary angiography, necessitating a triple aortocoronary bypass surgery with good effect. In the next phase, familial hyper-
cholesterolemia was diagnosed and combined hypolipidemic treatment was given with only a partial effect on the lipid profile;
therefore, the patient was indicated to treatment with subitilisin/kexin-type proprotein convertase.

The article also deals with the incidence, prevalence, and causes of sudden cardiac arrest and familiare hypercholesterolemia.

Key words: sudden cardiac arrest, familiare hypercholesterolemia.

Uvod

Kardiovaskularni onemocnéni patfi mezi
lych zemich, v Ceské republice (CR) se statistic-
ky jedna o polovinu viech umrti (1). Pfiblizné
2200 Ameri¢anG umird z kardiovaskularnich
pficin kazdy den a celosvétoveé si vyzadaji vice
lidskych zivotd nez onemocnéni nadorova,

dychacich cest a kombinované urazy dohro-
mady (2).

Popis pripadu

Jednactyficetiletd pacientka s pozitiv-
ni rodinnou anamnézou (Umrti v rodiné na
infarkt myokardu kolem 4.-5. dekady, déti
a sourozence nema), doposud s ni¢im nelé-

¢ena, bez chronické medikace, bezanamnézy
anginy pectoris nebo dusnosti, nekuracka,
prodélala nahlou srde¢ni zastavu béhem
sportovni aktivity — sjezdového lyZovani.
Bezprostiedné byla zahajena kardiopulmo-
nalni resuscitace (KPR), pro fibrilaci komor
(FIKO) jednou defibrilovéna s navozenim si-
nusového rytmu bez akutnich ischemickych
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zmén na EKG, hodnoty troponinu byly opa-
kované negativni, hodnota c-reaktivniho pro-
teinu také negativni, hodnoty kreatinkinazy
nebyly odebrany. Podrobnéjsi informace
o prbéhu KPR na sjezdovce nejsou k dis-
pozici. Vzhledem k pfetrvavajicimu neurolo-
gickému deficitu byla pacientka patrné intu-
bovana na sjezdovce a byla na umélé plicni
ventilaci az do druhého dne. Pacientka byla
pfevezena do nemocnice, kde bylo pomoci
vypocetni tomografie (CT) vylouceno krvace-
ni do mozku, plicni embolie a disekce aorty.
Pacientka byla nadale jiz hemodynamicky
stabilni. Déle bylo doplnéno echokardiogra-
fické vysetreni srdce s nalezem dobré funkce
levé komory, bez chlopenni vady. Pomoci
magnetické rezonance srdce byly vylouceny
post-ischemické zmény myokardu. Druhy
den po KPR byla pacientka extubovana. Byla
doplnéna koronarografie, na které byl zjis-
tén kriticky nalez - 60% stendza distalniho
kmene levé korondrni tepny, 65% stendza
proximalni ¢asti a 95% stendza stfedni casti
pravé koronarni tepny (ACD), 90% stendza
stfedni ¢asti ramus interventricularis anterior
(RIA), 65% stend6za proximalni ¢asti ramus
circumflexus (RC) a nevyznamna stendza
ramus marginalis sinister (RMS) (obrazky
koronarografickych nalez(i 1-4). U pacient-
ky doposud bez chronické medikace byla
zavedena lé¢ba ischemické choroby srde¢ni
(ICHS) - aspirin, fondaparinux, ramipril, bi-
soprolol, atorvastatin, pantoprazol a paci-
entka byla letecky transferovana z Itélie do
komplexniho kardiocentra v CR ke zvazeni
dal$iho postupu. Na ultrazvukovém vyset-
feni mozkovych magistralnich tepen zjisténa
klinicky nevyznamna stendza pravé karotidy,
jinak patrné difuzni aterosklerotické postize-
ni magistralnich tepen.

Vzhledem k expanzivnimu aterosklerotic-
kému postizeni vsech tii tepen vcetné kmene
a pfiznivé periferii byla pacientka indikovana
k provedeni trojndasobného aortokoronarni-
ho by-passu (CABG) s naslednym provedenim
nekomplikované operacni revaskularizace —
LIMA na RIA, VSM-RMS a VSM-RIVP. Pfi kom-
pletni revaskularizaci, dobré funkci LK a opa-
kované provedenym EKG Holterim, na kte-
rych nedoslo k zachytu maligni arytmie nebo
béhu nesetrvalé komorové arytmie, nebyla
implantace kardioverteru-defibrilatoru (ICD)

indikovana. lhned po prekladu do CR byl
odebran podrobny lipidogram s hodnotami:
celkovy cholesterol 7,5mmol/l, low density
lipoprotein (LDL) 6,43, triacylglyceroly 0,72,
high density lipoprotein (HDL) 0,77 a nonH-
DL 6,75 mmol/l, aterogenni index plazmy
nebyl stanoven. Na zakladé vysledkl byl
pfidan k atorvastatinu 80 mg do medikace
ezetimib 10 mg. Po operaci byla pacientka ve
stabilnim stavu preloZena do lazeriské péce,
kde rehabilitovala, a nasledné byla propus-
téna do ambulantni péce. Po tiech mésicich
od navyseni hypolipidemické terapie doslo
k pouze ¢astecné upravé lipidogramu (celko-
vy cholesterol 4,77, triacylglyceroly 1,21, HDL
1,22,LDL 3,0, nonHDL 3,55 mmol/I). Pacientka
navic trpéla vyraznymi myalgiemi. Byla te-
dy provedena zména lécby atorvastatinem
80 mg za rosuvastatin 40 mg, ale ani poté
nebylo kombinovanou hypolipidemickou
|écbou dosazeno cilovych hodnot LDL pro
pacienty ve vysokém riziku (celkovy cho-
lesterol 5,23, triacylgylceroly 0,59, HDL 1,37,
LDL3,5, nonHDL 3,86 mmol/l) a pacientka by-
la tedy indikovéna k 1é¢bé pomoci proprotei-
nové konvertdzy subtilisin/kexinového typu
(PCSK9). Pacientce byl nasazen alirokumab
v davce 150mg a 14 dnd. Pro nedostatecny
efekt terapie po ¢tyfech mésicich aplikovani
alirokumabu s hodnotou celkového choleste-
rolu 9,39 (ztoho HDL 1,55 a LDL 7,45 mmol/I),
byl do medikace navracen atorvastatin 20mg
spolu s ezetimibem 10 mg. Pokud nedojde
k upravé lipidogramu bé&hem pfisti kontroly
za tfi mésice, bude provedena zména terapie
alirokumabu za evolocumab, inclisiran nebo

kyselinu bempedovou.

Diskuze

Nahla srde¢ni zéstava (NSS) predstavuje
pfiblizné 50 % vSech umrti z kardiovaskular-
nich pficin a odhaduje se, Ze polovina téchto
pacientll prodéla primo-manifestaci do té
doby nediagnostikované koronarni nemoci
(3, 4). Kategorizuje se inicidlnim rytmem - na
tachyarytmickou a ne-tachyarytmickou skupi-
nu. Tachyarytmickd skupina zahrnuje FIKO a do
ne-tachyarytmické skupiny patii bezpulzova
elektricka aktivita (PEA), komorové asystolie
a extrémni bradykardie. Pravé inicidlni srde¢ni
rytmus pfi NSS je dllezity jako ukazatel miry
preZitia pro terapeutickou indikaci defibrilace -
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Obr. 1. Koronarograficky ndlez 65% stendzy pro-
ximdini cdsti a 95% stendzy stredni ¢dsti ACD

Obr. 2. Koronarograficky ndlez 60% stenozy dis-
tdIniho kmene levé korondrni tepny, 90% stendza
stredni¢dsti ramus interventricularis anterior (RIA), 65%
stendza proximdilni ¢dsti ramus circumflexus (RC) a
nevyznamnd stendza ramus marginalis sinister (RMS)

Obr. 3. Koronarograficky ndlez 60% stenozy dis-
tdIniho kmene levé korondrni tepny, 90% stendza
stfedni &dsti ramus interventricularis anterior (RIA)
anevyznamnd stendza ramus marginalis sinister (RMS)

pacienti, ktefi dostali vyboj bezprostfedné, mé-

li dle studii vyssi miru preziti (5, 6, 7).
Béhem posledni dekady doslo ke zménam
prevalence FIKO v ramci NSS mimo nemoc-
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Obr. 4. Koronarograficky ndlez 60% stenczy dis-
tdIniho kmene levé korondrni tepny, 90% stendza
stfedni cdsti ramus interventricularis anterior (RIA),
65% stencza proximdini ¢dsti ramus circumflexus
(RC) a nevyznamnd stendza ramus marginalis si-
nister (RMS)

ni¢ni zafizeni — napfiklad v pracich studuji-

cich populaci v Rochestru, Minesoté, doslo
k vyraznému poklesu — z popisovanych 26,3
na 100000 obyvatel v letech 1995-1999 na
7,7 na 100000 obyvatel v letech 2000-2002.
Incidence PEA poté naopak narUstala (8).

PEA, nejcastéji zptsobena hypoxii, hypo-
volemii, hypotermii, myokardialni ischemii,
plicni embolii, hyper/hypokalemii ¢i Iékovou
intoxikaci v poslednich letech narUsta prav-
dépodobné kvali uspésné terapii kardiovas-
kuldrnich onemocnéni. Toto zlep3eni terapie
a ovlivnénivyvolavajicich faktor(, implantace
ICD pfistroja a terapie betablokatory pravdé-
podobné pfispéli ke snizeni vyskytu FIKO na
ukor PEA (9,10).

FIKO se vyskytuje pfiblizné u 10 % NSS
a predstavuje stav, kdy srdce neni schopno
pracovat jako pumpa, nebot jeho svalstvo se
kontrahuje neorganizované kvuli dezorgani-
zaci elektrické aktivity komor (11). Nejéastéji
se vyskytuje pii ICHS, tak jako to bylo v pii-
padé nasi kazuistiky, ale mdze byt i nasled-
kem kardiomyopatie, myokarditidy nebo
jiné patologie srdce. Mezi dalsi ¢asté pficiny
patfi iontové dysbalance, intoxikace kardio-
tonickymi [éky, trauma, pfipadné kanalopatie
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(12). Prodlouzeny QT interval nebo syndrom
Brugadovych, manifestujici se blokadou pra-
vého Tawarova raménka a ST elevacemi ve
svodech V1-3 (13), nebyly na klidovém EKG
potvrzeny.

Vzhledem k mladému véku pacientky,
anamnéze Umrti v rodiné na infarkt myokardu
kolem 4.-5. dekady a rozsahlému ateroskle-
rotickému postizeni korondrnich tepen, bylo
vysloveno podezieni na familiarni hypercho-
lesterolemii (FhCH). Jeji prevalence se pohy-
buje v populaci mezi 1:200 az 1:250 (14, 15),
nejedna se o0 vzacnou nemoc, ale spise casto
poddiagnostikovanou (16, 17, 18). Diagnéza
je zalozena na souboru kritérii napf. Dutch
Lipid Clinic Network Diagnostic Criteria (19),
ktera zahrnuji hodnoty LDL cholesterolu (nad
4,9mmol/l u nelécenych pacientt a celkovy cho-
lesterol vice nez 8 mmol/l), fyzikalni nélez (pre-
devsim xantomata na ocnich vickdch, slachdch,
loktech, kolenou, chodidlech, pfitomnost arcus
cornealis u pacientti mladsich nez 45 let), osobni
anamnézu se vznikem ICHS, akutni koronarni
syndrom (AKS) do 50 let véku nebo jiného kar-
diovaskuldrniho onemocnéni's projevy anginy
pectoris ¢i periferni vaskularni choroby, ¢i pii-
tomnost genetické mutace asociované s FhCH.

V dobé pred rozsifenim statinové terapie
se uddvalo, ze muzi maji 50% riziko rozvoje
ICHS pfed 50. rokem Zivota a Zeny stejné riziko
pfed dovrsenim 60. roku.

Nase pacientka splriovala kritéria FhCh
i pfes absenci typickych klinickych znamek
onemocnéni. Podle doporuceni ji byla za-
vedena statinova terapie v kombinaci s eze-
timibem a doporucena rezimova opatfeni.
Polymorfismy v genech APOE, SORT1, LDR
nebylo mozné vysetfit. Pacientka byla pro-
pusténa s nasledujici medikaci — atorvastatin
80mg 0-0-1 v kombinaci s ezetimibem 10 mg
1-0-0, posléze byl atorvastatin — pro myal-
gie vyménén za rosuvastatin 40 mg, nicméné

nedoslo k uspokojivé upravé lipidogramu,
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a proto byla pacientka indikovéna k nasazeni
PCSK9 inhibitor( - a to alirokumab v davce
150mg a 14 dnU. Pro nedostatecny efekt tera-
pie byl vracen do medikace atorvastatin 20 mg
s ezetimibem 10 mg. Vzhledem k poklesu LDL
pfi statinové medikaci (kterd ale nebyla tolero-
vana) usuzujeme na zachovanou aktivitu LDL
receptord, ale mize jit o alteraci ve vazebném
misté pro PCSK9. DalSimi moznostmi nedo-
state¢ného Uc¢inku maze byt imunogenicita,
non-compliance a nespravna technika apli-
kace ¢i skladovani, pfestoze pacientka byla
opakované poucena o skladovéni a technice
aplikace. Pokud nedojde k tpravé lipidogra-
mu béhem pfisti kontroly, bude provedena
zména terapie alirokumabu za evolocumab,
inclisiran nebo kyselinu bempedovou.

Zavér

Uvedena kazuistika popisuje pfipad dopo-
sud s ni¢cim nelécené 41leté pacientky, kterd
prodélala NSS vzniklou mimo nemocni¢ni
prostredi, nastésti s ispésnym koncem. | pies
vyrazny pokles kardiovaskuldrnich onemoc-
néni diky adekvatni terapii, novinkdm v [é¢bé
srdec¢niho selhani, pokroklim v revaskularizaci
véetné zlep3eniinicidlni [é¢by AKS, stale pred-
stavuji tato onemocnéni hlavni pfic¢inu mor-
tality v CR. Proto je nutné zvazit u rizikovych
pacientd s pozitivni rodinnou anamnézou pro-
vedeni zatézového vysetfeni srdce, pravidelné
echokardiografické a EKG vysetieni dfiv, nez
dojde k manifestaci cerebro/kardiovaskular-

nich onemocnéni.
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