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2022-es ESC-guideline-ok a kamrai ritmuszavarban szenved6
betegek kezelésérél és a hirtelen szivhalal megel6zésérél”
Az Europai Kardioldgiai Tarsasag (ESC) kamrai ritmuszavarban szenvedd betegek kezelésével

és a hirtelen szivhaldl megel&zésével foglalkozé munkacsoportja kidolgozasaban.
Az Eurépai Gyermekkardioldgiai és Velesziiletett Kardiologiai Tarsasag (AEPC) altal tamogatva.
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1. Bevezetés

Az Eurdpai Kardiologiai Tarsasag (ESC) a kézelmiltban befejezte a kamrai
ritmuszavarban (VA) szenvedd betegek kezelésével és a hirtelen szivhalal (SCD)
megel&zésével kapcsolatos orvosi evidenciak és klinikai vizsgalati adatok jelenlegi
allapotdnak atfogo fellilvizsgalatat. Az atfogd fellilvizsgalati folyamat soran a konkrét
kezelési lehetdségeket megvizsgaltak, és pontoztak az elére meghatarozott
skaldk szerint a bizonyitékok szintjének és a klinikai ellatasi ajanlasok erdsségének
értékelésére. Ezeket az értékelési rendszereket a belsé borftooldalon részletesen
ismertetjik (az ajanlasok ESC-osztdlyai és evidenciaszintjei 1. és 2. tablazat). A
feltlvizsgalatbol szarmazé bizonyitékokat és klinikai ellatasi ajanlasokat réviditetlen
formaban kozzétették, és szabadon hozzaférhetévé tették az ESC honlapjan és a
European Heart Journal (EH)) altal tizemeltetett honlapon.

2. A pocket guideline szerkezete és a hasznalata

A kévetkezSkben oktatasi eszkozként bemutatjuk a teljes guideline-bdl szarmazo,
alapvetd klinikai ellatassal kapcsolatos informaciok osszedllitasat. Felhivjuk a pocket
guideline felhasznaloinak figyelmét, hogy az itt targyalt témak és orvosi bizonyitékok
lényegesen részletesebben, tovabbi ajanldsokkal és alatamasztd széveggel egyitt
szerepelnek a fent emlitett, kézzétett forrdsdokumentumokban. Ez a pocket
guideline tartalmazza az Gsszes atfogd folyamatabrat és az ajanlasok tobbségét, rovid
bevezetdvel kisérve. A folyamatabrak szinkddolasa az ajanlas osztalyat tikrézi a teljes
guideline és mas ESC-guideline-ok szerint. Az ajanlasokat tartalmazé tablazatban
csak azok az ajanlasok szerepelnek, amelyek nem deriilnek ki a folyamatabrakbol.

A VA és az SCD genetikai kockdzatat és a tipikus triggerként m(ikodé fizikai
aktivitast, a VA/SCD megjelenésekor betoltétt életkort, a nemek tdlstlyat és a VA
tipikus altipusat (polimorf VT, kamrafibrillacié vs. monomorf VT) a VA/SCD-vel
tarsulé kilonbozé betegségekben a kozponti abra (1. abra) mutatja be. A guideline-
ok els§ része Utmutatdst ad a kordbban ismert szivbetegséggel nem rendelkezé
betegek VA-val torténd elsé megjelenésekor végzett diagnosztikai értékeléshez,
beleértve a genetikai vizsgalatokra vonatkozé ajanlasokat is. Gyakorlati ajanlasokat
tartalmaz az ICD programozasara, a széles QRS-tachycardia és az elektromos vihar
kezelésére, illetve a gyogyszeres kezelés kezdetére vonatkozdan. A masodik rész
a betegségspecifikus kezelés szerint tagolddik, majd a kivalasztott populaciokra
vonatkozo ajanlasok kévetkeznek.




1. abra. Kézponti abra
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ACS: akut koronériaszindréma; ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; BrS: Brugada-szindréma;
CAD: koszoruér-betegség; CPVT: katekolaminerg polimorf kamrai tachycardia; HCM: hipertrofias
cardiomyopathia; DCM: tagult cardiomyopathia; CAD: kronikus iszkémias szivbetegség; LQT: hossza QT
szindréma; MV T: monomorf kamrai tachycardia; PVT: polimorf kamrai tachycardia; rTOF: javitott Fallot-
tetraldgia; VF: kamrafibrillacid




3. A kozvélemény figyelmének felkeltése és a beavatkozas
fontossaga

A korai Ujraélesztés megkezdése a slirgdsségi orvosi elldtds megérkezése elétt a
talélési esélyek javitasanak kulcsfontossagu eleme.

Ajanlasok a nyilvanos alapszintii életmentésre és az AED-hez valo
hozzaférésre vonatkozéan

Ajanlasok Osztaly Szint

Javasolt, hogy a kiilsé automata defibrillator olyan helyeken legyen
elérhetd, ahol nagyobb valészintiséggel fordul el szivmegallas.*

Az OHCA-ndl ajanlott, hogy a jelenlévék azonnal kezdjék meg az
Ujraélesztést.

Ajanlatos az alapvetd életmentésrdl sz6l6 kozosségi képzés az
Ujraélesztéssel és az AED haszndlataval kapcsolatban.

Meg kell fontolni az alapszint( életmentésben képzett onkéntesek
mobiltelefonos riasztasat, hogy segitsenek a kdzelben lévé OHCA-
aldozatoknak.

AED: automata kiilsé defibrillator; CPR: kardiopulmonalis reszuszcitacio; OHCA: kérhazon kiviili szivmegallas
*Bevasarlokozpontok, stadionok, tomegkézlekedési allomésok, kaszinok.
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4. Diagnosztika
4.1. Diagnosztikai lépések a kamrai ritmuszavar elsé megjelenésekor
A VA és az (abortdlt) SCD egy kordbban nem ismert szivbetegség gyakori elsé
megnyilvanuldsa. Atfogd diagnosztikai értékelést javaslunk az ét leggyakrabban
eléforduld klinikai esethez:

1. Véletlenil felfedezett, nem tartos VT (NSVT)

2. Elsé tartés monomorf VT- (SMVT-) epizéd

3. A hirtelen szivmegallas tuléldi

4. A hirtelen haldl dldozatai

5. A hirtelen aritmia okozta halal szindréméban elhunytak hozzatartozéi

Az NSVT véletlen felfedezése és az elsé6 SMVT-epizdddal jelentkezd betegek
1. Az NSVT Véletlen felfedezése gyakori a rutinszer( kardioldgiai kivizsgalds és
monitorozas soran a nem kardioldgiai beavatkozasokhoz szikséges anesztézia/
szedacio bevezetése eldtt. A véletlentl felfedezett NSVT tovabbi kivizsgalast igényel
a hdttérben allo esetleges eltérések azonositasa vagy kizarasa érdekében.




2. abra. 1. eset: véletleniil felfedezett NSVT
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CAD: koszorér-betegség; CMR: a sziv magnesesrezonancia-vizsgalata; EKG: elektrokardiogram; NSVT: nem
tartos kamrai tachycardia; PVC: korai kamrai komplex; SCD: hirtelen szivhalal; SHD: strukturidlis szivbetegség

*RVOT vagy fascicularis eredetre utalé EKG-morfoldgia, negativ csaladi anamnézis, normalis 12 elvezetéses EKG
és echokardiogram.

°Pl. atrioventricularis vezetési rendellenességek, Q-hullamok, széles QRS-komplexus, ST/T-hulldamok eltérései,
kérosan magas vagy alacsony fesziiltségek. Kamrai diszfunkcié/dilatcio/hipertrofia/falelvékonyodas, szegmentalis
falmozgéaszavar, multifokalis PVC-k/NSVT-k/névekvé kamrai ritmuszavar (VA) burden fizikai terhelés soran.

Pl. Brugada-mintézat, hosszd/révid QT, polimorf/bidirekciondlis VA fizikai terhelés soran.
“Diagnosztikai vizsglat a CAD kizdrasara a beteg profiljanak és tineteinek megfelelen.
<Uj tiinetek vagy a beteg Klinikai dllapotaban bekévetkezé valtozasok esetén fontolja meg az Gjraértékelést.




3. abra. 2. eset: els6 SMVT-epizoddal jelentkez6 betegek
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ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CAD: koszor(ér-betegség; CAG: koszoriér-angiografia; CMR:
sziv-MRI; EKG: elektrokardiogram; EP: elektrofiziolgiai; LV: bal kamra; PET-CT: pozitronemisszios tomogréfia
és komputertomografia; PVC: korai kamrai komplex; RV: jobb kamra; SCD: hirtelen szivhalal; SHD: strukturalis
szivbetegség; SMVT: tartés monomorf VT, VT: kamrai tachycardia

*RV-kidramlasi traktus vagy fascicularis eredetre utalé EKG-morfoldgia, negativ csaladi anamnézis, normalis 12
elvezetéses EKG és echokardiogram. °PI. Q-hullimok, QRS-fragmentacio, ST/T-rendellenességek, szegmentalis
falmozgaszavar. °Pl. atrioventricularis (AV) vezetési rendellenességek, Q-hullamok, széles QRS-komplexus,
T-hullam-inverzié, abnormalisan magas vagy alacsony fesziiltségek. Kamrai diszfunkcio/dilatacio/hipertrofia/
falelvékonyodas/falmozgési rendellenességek/diffiz hipokinézis. ‘Diagnosztikai vizsgalat a CAD kizarasara a
beteg profiljanak és tiineteinek megfelelen. °A munkacsoport feliilvizsgalt kritériumai szerint. ‘Pl. AV-vezetési
rendellenességek, korosan magas vagy alacsony fesziiltségek, széles QRS, ST/T-hullam-eltérések, LV-dilatacié
és -diszfunkcio, késéi gadoliniumhalmozas noniszkémias eloszlassal. sPl. AV-blokk, széles QRS, ST/T-eltérések,
multifokalis PVC-k, gyulladasos hyperaemia és 6déma, fibrézis, szisztolés LV- és RV-diszfunkcid, perikardialis
folyadékgyiilem.

2. Az SMVT-vel jelentkezd betegek tobbsége mogottes SHD-vel rendelkezik. A
részletes diagnosztika fontos, mivel az alapbetegség hatdrozza meg a beteg tovabbi
kezelését.

A hirtelen szivmegillas talél6i

A helyes diagnézis kulcsfontossagti ahhoz, hogy a hirtelen szivmegallas talélSinek
(SCA) és csaladjuknak a legmegfelelSbb kezelést és életmodbeli tanacsokat lehessen
adni. Osszességében az SCA-nak négy lehetséges oka van: 1) nonkardidlis ok (pl.
agyvérzés és tidSembolia), 2) iszkémias szivbetegség, 3) noniszkémias strukturalis
szivbetegség és 4) primer elektromos betegségek. A hirtelen szivmegallas talél&inek
diagnosztizlasara szolgdlé algoritmust a 4. abra mutatja be. A folyamatabra dgy van
felépitve, hogy az 6sszes okot az SCA okainak rangsorolasaval lehessen felismerni.

Ajanlasok az SCA-tulélék kivizsgalasihoz

Ajanlasok Osztaly Szint

A nyilvanvalé extrakardidlis ok nélkiili SCA-tUlél6 kivizsgalasat
multidiszciplinaris csapatnak kell feltigyelnie.

A CIED-bdl és a viselheté monitorokbdl késziilt felvételek
visszakeresése minden SCA-t(lél& esetén javasolt.

CIED: szivbe tiltethetd elektronikus eszk6zok; SCA: hirtelen szivmegallas




4. abra. 3. eset: az SCA tulélGinek kivizsgalasa

A beteg jellemzdinek és az
SCA kérilményeinek vizsgalata
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Agyi s mellkasi CT-vizsgalat (lla oszesly)

Vérminta vétele toxikolagiai és genetikai
vizsgilathoz (1. osztily)
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(Folytatés a kévetkezé oldalon.)

AF: pitvarfbrillacio; CAD: koszoruér-betegség; CAG: koszoruér-angiografia; CMR: sziv-MRI; CT:
komputertomogrifia; EKG: elektrokardiogram; LGE: késéi gadoliniumhalmozas; SCA: hirtelen szivmegallas;
SHD: strukturalis szivbetegség; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia; STEMI: ST-elevécios szivinfarktus;
VF: kamrafibrillacio

12017-es SC-guideline-ok az akut szivinfarktus kezelésérd| STEMI esetén. °Az SHD kizérésa a beteg életkoratd| és
jellemzéitél fiiggden; a QT-id6t a szivmegallast kovetéen néhany nappal jra kell értékelni. °A beteg jellemz6itd|
és a klinikai kontextustdl figgéen mérlegelni kell a sziv CT/CAG-t. “A bal kamrai funkciét az echokardiogramon
néhany nap mlva Gjra el kell végezni, hogy kizarjuk a szisztolés diszfunkcié okaként az esetleges miokardidlis
stunningot. *Komoly klinikai gyant esetén (tipikus tiinetek és atmeneti ST-szakasz-elevacié a monitorozas soran)
megfontolandé a koszordér-spasmus korai vizsgalata.




4. abra. 3. eset: az SCA tulélGinek kivizsgalasa (folytatas)
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A hirtelen szivhalal dldozatai és a SADS-ben elhunytak hozzatartozoi
Ajanlasok az SD aldozatainak értékelésére

Ajanlasok Osztily Szint

A vératlan SD kivizsgalasat, kiilonosen érokletes betegség gyantja B
esetén, kozegészségligyi prioritassa kell tenni.

A SADS utan az elhunyton végzett post mortem genetikai vizsgalat
tovabbi génekre vonatkozéan is mérlegelhetd.

A SADS utan nem ajanlott a hipotézismentes post mortem genetikai B
vizsgalat exom- vagy genomszekvenalassal.

SADS: hirtelen aritmiés halal szindréma; SD: hirtelen halal

IIb C

A boncolds az SD eseteiben kulcsfontossagli annak megallapitasahoz, hogy az
elhunyt csaladjaban fennall-e az 6rokiétt szivbetegség kockazata (5. dbra). Az 50 év
alatti fiatal egyéneknél az SCD eseteinek mintegy felében azonosithaté potencidlis
Orokletes szivbetegség. A halal okanak megallapitasahoz elengedhetetlen a korabbi
tiinetekre, tarsbetegségekre, gyogyszeres kezelésre és a csaladi anamnézisre
vonatkozd 6sszes rendelkezésre allo adat Osszegy(jtése. A boncolds f6 szerepe
az SD-ben a haldl okdnak megallapitasa. Egy szivhez ért6 patoldgus sok esetben
megvaltoztatja a kezdeti diagndzist, ami ravilagit a szakértdi vizsgalat szikségességére.
A boncolds soran azonositott orokletes szivbetegségek kézé tartoznak a car-
diomyopathigk (HCM, DCM, ARVC) és a familiaris CAD. A toxikoldgiai sz(irés a
fiatal SD-esetek nagy részében gydgyszer-tiladagolast vagy polifarmaciat mutathat
ki. A szévetek megérzése a DNS-kivonds céljabdl fontos a post mortem genetikai
elemzéshez. A haldl utani, betegségre iranyuld genetikai analizisek pl. a familidris
hypercholesterinaemia és az ARVC esetében jelentdsek.

A hirtelen aritmia okozta halal szindréma a leggyakoribb oka 35 év alatti, SCD-t
elszenvedett pacienseknél (6. dbra). A SADS-ben elhunytak csaladjanak vizsgalata
nagy aranyban azonositja a rokonok genetikailag 6rokolt szivbetegségét, amely
feltehetSleg a haldl oka. Az elhunyt genetikai elemzése (molekularis boncolas) és
a csalad klinikai vizsgalata egytittesen fontos a pontos diagnézis feldllitdsahoz. Az
etiologiak kozé tartozik a hosszi QT szindréma, a Brugada-szindroma, a CPVT és
egyéb fel nem fedezett cardiomyopathia.

1
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5. abra. 4. eset: a hirtelen halal aldozatainak vizsgalata
Atfogé boncolds* érmentés esetleges toxikologiai
(I. oszealy) vizsgalatokhoz (1. osztily)

**
e Sl

b

]«

|

[ |
T :
|

riilmények vagy csaladi ko

|

Els3foki rokonok kardioldgiai Post mortem genetikai vizsgalat
kivizsgalsa (1. osztaly) genetikai @nicsadissal* (1. osztaly)

1l

]

|

@Esc—
SADS: hirtelen aritmids halal szindréma; SCD: hirtelen szivhaldl; SD: hirtelen halél

*Boncolés ajanlott, idedlis esetben minden varatlan SD esetén, és mindig az 50 év alattiaknal. A boncolasnak magaban
kell foglalnia az Gsszes szerv teljes makroszképos vizsgalatat és szévettani vizsgalatat. A szivet idedlis esetben
szivszakértSnek kell megvizsgalnia. Orokletes okok vagy megmagyarazhatatlan halal gyantja esetén DNS- kivonasra
alkalmas mintét kell venni. “Minden kértlményt figyelembe véve, ide tartoznak a negativ boncoldsok, a bizonytalan
kimenetel(i boncolasok, a nem iszkémias cardiomyopathiak, a koszor(ér-betegség, ha csaladi hypercholesterinaemia
gyanUja mertil fel, és a mellkasi aortadisszekcio. “A hozzatartozok tajékozott beleegyezése utan.
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6. abra. 5. eset: az SADS-ben elhunytak hozzatartozéinak értékelése

1

¢ ) v
s S lapjan fel lez!
utalé jelek Srokletes betegség)

t J l
7
Familiaris kivizsgalas az elséfoku rokonok,
a kotelezd hordozdk vagy a gyanus tii kk
rendelkezé rokonok esetében
az allapotnak megfeleléen. (I. osztaly)

Genetikai tandcsadis és kaszkadvizsgdl
rokonok szimara (I. osztily)

Ntriumesatorna- —
blokkolo-teszt*

(lla osztély)

Adrenalinteszt®
(IIb osztaly)

@Esc—
CMR: sziv-MRI; EKG: elektrokardiogram; SADS: hirtelen aritmids halal szindréma; SCD: hirtelen szivhalal

"6 évesnél id6sebb + a vizsgalatok vagy a halal kérilményei alapjan Brugada-szindréma gyandja all fenn.

°Ha a fizikai terhelés nem kivitelezhet.

Ujraértékelés, ha a csaladi anamnézisben valtozas vagy Uj tiinetek jelentkeznek.




4.2. Genetikai vizsgalat

A genetikai vizsgalatokat multidiszciplinaris egyiittmUikodéssel kell elvégezni,
beleértve olyan szakembereket, akik jartasak nem egyértelmi eredményt kovetd
genetikai tanacsadasban, valamint tapasztalt kardioldgusokat, akik képesek a genetikai
vizsgélatokat a megfelel§ esetekben alkalmazni. A negativ genetikai vizsgalat nem
zarja ki sem a diagndzist, sem a csaladi rendellenességet, és nem szabad erre a célra
felhasznalni. A mutacié (IV. osztalyd/valdszintileg patogén vagy V. osztaly/patogén
varians) azonnal felhasznélhaté akar a diagndzis megerdsitésére a probandoknal (az
elsé érintett csalddtag), akdr a rokonok kezdeti diagndzisara, és segithet a terdpia
és/vagy a progndzis meghatarozasaban. Az 6sszes lIl. osztalyd (VUS) és IV. varians
id&szakos Ujraértékelése javallott.

A genetikai vizsgalatokra vonatkoz6 ajanlasok
Ajanlasok Osztaly Szint

A genetikai vizsgalat akkor ajanlott, ha egy él6 vagy elhunyt
személynél olyan éllapotot diagnosztizalnak, amelynek
valészin(sithetSen genetikai alapja van, és fennall a VA és az SCD
kockazata.

Ha egy feltételezett kauzativ varianst elsé alkalommal azonositanak,
a patogenitas meghatdrozasa nemzetkozileg elfogadott
keretrendszer alapjan ajanlott.

Ha egy IV. vagy V. osztély( varidnst azonositottak egy olyan él6 vagy
elhunyt egyénnél, akinek az dllapota a VA és az SCD kockazatat
hordozza, az elséfokd és tiineteket mutaté rokonok és az obligit
hordozok genetikai vizsgalata ajanlott.

Ajanlott, hogy a genetikai vizsgalatot és a lehetséges

kévetkezményekkel kapcsolatos tandcsadast egy multidiszciplinaris C
szakértdi csoport végezze.

Javasoljuk, hogy a lll. osztaly( (bizonytalan jelent8ségli variansok)

és a |V. osztalyt variansokat lehetSség szerint csalddon beldli c
szegregacio szempontjabol értékeljék, és a varianst rendszeresen

vizsgaljak djra.

Nem ajanlott genetikai vizsgalatot végezni olyan betegeknél, akiknél c

©ESC

nincs elegendd bizonyiték a genetikai betegségre.

SCD: hirtelen szivhaldl; VA: kamrai aritmidk
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5. A kamrai ritmuszavar akut kezelése

A VA akut kezelése magaban foglalja a reverzibilis okok azonositasat és kezelését.
Gydgyszer okozta ritmuszavarra kell gyanakodni azoknal a betegeknél, akiket olyan
szerekkel kezelnek, amelyekrdl ismert, hogy megvaltoztatjsk a sziv elektromos
tulajdonsagait (pl. QRS- és/vagy QT-megnyllast idéznek el6) vagy elektrolit-
rendellenességeket okoznak. A jelentkezd VA lehetséges korrigalhatd oka ellenére
minden beteg atfogd vizsgalata fontos, kiléndsen akkor, ha nincs ismert, az allapot
hatterében all6 szivbetegség, vagy a betegség progresszidjanak gyantja meril fel. A széles
QRS-sel jard tachycardiaval jelentkezd betegeket a tlinetek és az etiologia szerint kell
kezelni (7. abra). Az SMVT azonnali termindlasa még toleralt SMVT esetén is ajanlott,
mivel gyors hemodinamikai romlas kévetkezhet be. Az SMVT akut megsziintetésére
a DC-kardioverzié az elényben részesitett terapia, feltéve, hogy az altatési/szedacids
kockazat alacsony. A toleralt SMVT-vel jelentkezd betegeknél az AAD-k is alkalmazhatok,
kilonosen az ismert idiopatias VT-altipusokban szenvedd betegeknél.

Az elektromos vihar gyakori az ICD-s betegeknél, és fokozott haldlozassal jar. Az
elektromos vihar kezelése a beteg hemodinamikai éllapotatdl, a VA tipusatdl
(monomorf vs. polimorf VA) és az alapbetegségtd| fiigg. Altalaban tébb tényezét
figyelembe vevé megkozelitésre van sziikség, beleértve a kész(ilék lekérdezését és a
készlilék programozasanak optimalizalasat, ALS-t, szedaciot/intubélast, iv. AAD-ket
és invaziv terapiakat, mint példaul pacing, katéteres ablaci6, autoném modulacio és
mechanikus keringéstdmogatas (8. dbra).

A reverzibilis allapotok kezelésére vonatkozé ajanlasok

Ajanlasok Osztaly Szint

A gydgyszer ledllitdsa javasolt, ha gydgyszer okozta VA gyanija
mertl fel.

Visszavezethetd okok (pl. elektrolitegyensly-zavar, iszkémids
allapot, hypoxaemia, 14z)* kivizsgalasa ajanlott a VA-ban szenvedd
betegeknél.

C

Annak ellenére, hogy a VA lehetséges oka korrigalhato volt, az ICD-
beliltetés sziikségességét a késébbi VA/SCD kockazatanak egyéni lla C
megitélése alapjan kell mérlegelni.

©ESC

ICD: beiiltethetd kardioverter defibrillator; SCD: hirtelen szivhalal; VA: kamrai aritmia

*A lista nem teljes.




7. abra. A regularis, széles QRS-sel jaro tachycardia akut kezelése

Prokainamid
(lla osztaly)

Prokainamid
(Ila osztaly)

Amiodaron
(IIb osztaly)

Flekainid
Ajmalin
Sotalol
Amiodaron®
(Ilb osztaly)

. @Esc—

ALS: emelt szintii Gjraélesztés; EKG: elektrokardiogram; SVT: szupraventrikularis tachycardia; VT: kamrai

tachycardia

*Az SVT-n kivil az adenozin megsziintetheti az idiopatias VT-t is, ami azt jelzi, hogy az aritmia hatterében
triggerelt aktivitds 4ll. °A kardioverzié el8nyeit mérlegelni kell az altatéssal/szedacioval kapesolatos kockazatokkal
szemben. A tébbi antiaritmias gyogyszer korlatozott elérhetdségét figyelembe véve.

Az intravénas verapamil nem ajanlott ismeretlen mechanizmusd, o
: . : a 2
széles QRS-sel jard tachycardia esetén. g
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8. abra. Elektromos vihar vagy ismételt ICD-terapiak kezelése

J
1. Iépés e
( ICD ICD kikapcsolasa
progi 4sa, magnes elhelyezésé AF/SVT:-
ptimali: " a ha a programozé kezelés
(I osztaly) nem all e (I osztaly)
k A (I. osztaly) A
\cD IFD kikapcsolla's'a
4o Magnes elhelyezésével,
— | optimalizila ha a programozé | e——
(l.osztély) nem éll rendelkezésre,
A (l. osztaly)

@Esc—

(Folytatas a kévetkezé oldalon.)

AAD: antiaritmids gyogyszer; AF: pitvarfibrillacio: ALS: emelt szintii Gjraélesztés; CPVT: katekolaminerg polimorf
kamrai tachycardia; ERS: korai repolarizacios szindréma; ICD: beliltethetd kardioverter defibrillator; PVC: korai
kamrai komplex; STEMI: ST-elevacios szivinfarktus; SVT: szupraventrikularis tachycardia; VA: kamrai aritmia; VF:
kamrafibrillacio

*A készillékterapids rész kiilonleges szempontjai.




8. abra. Elektromos vihar vagy ismételt ICD-terapiak kezelése (folytatas)

Polimorf VA

=T

1

zerzett
hosszi QT

odlege
elekeromos
betegség

Béta-blokkold
(1. osztaly)
Pacing?
(l. osztaly)

Unifokalis PVC
altal kivaltott
polimorf VA

Akut
iszkémia

ulso
kivalto
tényezSk

Katéteres

ablacié (lla

osztaly)

(I- oszedly) v
( (b osztaly) )

A kivéltd Izoproterenol ' = Izoproterenol
tényez6k (lla osztaly) (Ila osztaly)

megsziintetése
(1. osztaly)

Kinidin Kinidin
(lla osztaly) (lla osztaly)
Mg™/K* iv.

, Katéteres Verapamil Mg* /K" iv.
(I osztély) ablicié (la oszedly) | (L.oszeily)
(Ila osztaly)

Izoproterenol

(I. osztaly) A trigger PVC AAD az

katéteres alapbeteg-
Pacing ablicija s;gllwelli

: Ila osztal, megfelelden

(1. osztaly) ( ) el

Autoném
modulcio
(lla osztaly)

= I
1

Mély szedacio/intubacid
(lla osztaly)

Mechanikus keringéstaimogatas
( (llb osztaly) ’
@Esc—

(Folytatas a kévetkezé oldalon.)

®Nincs adat a kinidin hatasarél a PVC-triggerelt polimorf VA-kra vonatkozéan cardiomyopathidban szenvedd
betegeknél. °A magas VA-burden olyan esetet jelent, amelyben nagyon gyakoriak az ICD-sokkot igénylé
VA-epizddok, és csak révid ideig lehet stabil ritmust elérni. Alacsony VA-burden esetén az ismételt ATP/ICD
sokkokat stabil ritmus kéveti. °Ha a bradycardia vagy a posztextraszisztolés pauzék facilitaljak a PVT/VF indulasat.
Az overdrive pacing (az alapritmusnal kissé magasabb frekvenciaval térténé pacing) hasznos lehet a lassa,
visszatéré/nem visszatérd VT dtmeneti elnyomasara.
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8. abra. Elektromos vihar vagy ismételt ICD-terapiak kezelése (folytatas)

Monomorf VA

|ICD-programozas optimalizilasa®
(I. osztaly)

X

Béta- blokkold/szedacio

(1. osztaly)
Amiodron . G |

(I. osztaly)

i
Katéteres ablacio
Loszh) Q

Mély szedacio/intubacio
(lla osztaly)

Y

Autoném modulacio
(llb osztaly)

Mechanikus keringéstimogatas
(llb osztaly)

Overdrive pacing®

@Esc
6. Hosszu tavu kezelés - gyogyszeres kezelés. Altalanos
szempontok

A szivelégtelenségben szenvedd betegeknél kételezd az alapbetegség optimalis
orvosi kezelése, beleértve a szivelégtelenség kezelésére szolgald gydgyszerek
maximalisan tolerdlhaté dézisat. Az AAD-nak fontos szerepe van, killénésen a
tiinetes betegeknél, de alkalmazasukat gyakran korlatozzak a mellékhatésok,
beleértve a proaritmids hatast. A natriumcsatorna-blokkolé szerek és a QT-idét
nyljtd gyogyszerek proaritmids hatdsa EKG-valtozasokkal jar. Ezért az AAD
jellemz6itsl és a betegprofiltdl fiiggéen szikség lehet rendszeres — EKG-val és
tovabbi vizsgalatokkal torténd — nyomon kévetésre.
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9. abra. A natriumcsatorna-blokkolot igényl6 betegek értékelése a
kezelés megkezdése el6tt és utankovetésiik

-

\

@ESc

AF: pitvarfibrillacié; AV: pitvar-kamrai; BBB: szarblokk; EKG: elektrokardiogram; ICD: bediltethetd kardioverter
defibrillitor; LV: bal kamra; MI: szivinfarktus

*http://www.brugadadrugs.org. *Flecainid, Encainid. ‘Az AV-csomé-blokkolé hatasu gyogyszerek egyiittes
alkalmazasa AF-ben vagy pitvari flutterben szenvedd betegeknél. ‘Az ICD-vel €6 betegeknél a gyogyszer okozta
proaritmia nagyobb kockazata elfogadhato. °A pitvarfibrillacio diagnézisara és kezelésére vonatkozé 2020-as
ESC-guideline-ok szerint. A AQRS >25% nem egy abszolut hatarérték, hanem a gyégyszer beadasa eltti QRS-
szélességtdl és a betegre egyénileg meghatarozott kockdzat-haszon aranytél figg.
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10. abra. Az esetlegesen QT-meghosszabbodassal jaro gyogyszereket
igényl6 betegek értékelése a kezelés megkezdése el6tt és utankovetésiik

EKG: elektrokardiogram; LV: bal kamra
*http://www.crediblemeds.org "Ha erés az indikacio, és nincs alternativ kezelés, forduljon specialistihoz.
°A pitvarfibrillcié diagnézisara és kezelésére vonatkozé 2020-as ESC-guideline-ok szerint.

7. Hosszu tavi kezelés - eszk6zos terapia. Altalanos
szempontok

Az |CD szerves részét képezi a VA miatti szivmegallast tlé|6 betegek, illetve a magas
kockazatdnak itélt betegek kezelésének. Az ICD-terdpia elSkészitése soran fontos
figyelembe venni a beteg varhaté élettartamat, életminGségét és tarsbetegségeit. Az
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ICD programozasanak optimalizalasa alapvetd fontossagli az ICD-terdpia-burden
minimalizlasa és a betegek érdekében. A primer és szekunder prevencié indikaciéit
és sajatos szempontjait kiilon fejezetek tartalmazzak.

Az ICD-beiiltetésre vonatkozo ajanlasok (altalanos szempontok)
Ajanlasok Osztaly Szint

Kardioverter defibrillator betiltetése csak olyan betegek esetében

javasolt, akiknél a jo életmindségti tulélés varhatoan >1 év.

Nem ajanlott ICD-t bediltetni incessant VA esetén a betegeknél,

amig a VA-t nem sikeriil kontrollalni. ©

Az SCD szekunder prevencidjara vonatkozé ajanlasok
Ajanlasok Osztaly Szint

Az ICD beiltetése javasolt dokumentalt VF vagy hemodinamikailag

nem tolerdlhatd VT esetén, reverzibilis okok hianyaban.

VT/VF esetén, ICD-indikacié és amiodaron-kontraindikacié
hianyaban amiodaron megfontolandd, ha ICD nem all
rendelkezésre, egyidejlileg fenndllé orvosi okok miatt ellenjavallt,
vagy a beteg elutasitja.

A hasonlé morfolégidji PVC éltal kivaltott SMVT vagy SPVT/
VF és ICD indikaciéval rendelkezé betegeknél a katéterablacid
megfontolandd, ha ICD nem all rendelkezésre, ha az egyidejiileg
fenndllé orvosi okok miatt ellenjavallt, vagy ha a beteg elutasftja.

A szubkutan ICD-re vonatkoz6 ajanlasok
Ajanlas Osztaly Szint

A szubkutan defibrilldtor a transzvénas defibrillator
alternativajaként megfontolandé az ICD indikaciéval rendelkezd

betegeknél, ha bradycardia miatti pacing, kardidlis reszinkronizacié =

vagy ATP nem sziikséges.

Ajanlasok a CRT hozzdadasara az ICD-hez

Ajanlas Osztaly Szint

Ha az ICD alkalmazasa javallt, ajanlott felmérni, hogy a betegnek

hasznéra valhat-e a CRT-defibrilldtor. ¢

©ESC
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A hordozhaté kardioverter defibrillatorra vonatkozé ajanlasok
Ajanlasok Osztaly Szint

A WCD-t olyan felnétt betegek esetében kell megfontolni, akiknél
masodlagos prevencios ICD-indikacio all fenn, és akiknél d&tmenetileg Ila C
nem jon széba ICD-bediltetés.

A WCD az Ml utani korai fazisban, szelektalt betegeknél
megfontolandé.

Ajanlasok a késziilék programozasanak optimalizalasara

Ajanlasok Osztaly Szint

Az ICD programozasanak optimalizalasa a nem megfelel és a
sziikségtelen terapidk elkerilése és a mortalitds csokkentése
érdekében javallott.

Az egy- vagy kétlireg(i ICD-s betegeknél, akiknél nincs bradycardia
miatti pacingindikacid, ajanlott a kamrai pacing minimalizalasa.

Hosszabb érzékelési bedllitdsok programozasa javallott (legalabb
6-12 mp vagy 30 intervallum).

A primer prevenciés ICD-s pacienseknél ajanlott a leglassabb
terapias tachycardiazéna hatarértékét 2188 bpm-re programozni.
Az SHD-ben szenvedd betegeknél legalabb egy ATP-terdpia
programozasa ajanlott minden tachyarrhythmids zénaban.

Ajanlott az SVT versus VT megkulonbéztetd algoritmusok
programozasa a 230 bpm-ig terjedd tachycardia esetén.

Az elektrédadiszfunkciot jelzd riasztasok aktivalasa javasolt.

Az inappropriate sokkok el6forduldsanak csokkentése érdekében a
tavellendrzés ajanlott.

Elséként a burst ATP programozasa ajanlott a ramp ATP-vel
szemben.

Az S-ICD-k esetében a kett8s érzékelési zona konfiguracio ajanlott,
a diszkriminacios algoritmus aktivalasaval az alsé feltételessokk-
zbnaban.

Az ICD rutinszer(i programozasa esetén egynél tobb tachycardia-
detekcios zéna bedllitasa megfontolandé.




Ajanlasok a nem megfelel6 ICD-terapia elkeriilése érdekében

Ajanlasok Osztily Szint
Katéteres ablacio ajanlott olyan ICD-s betegek esetében, akiknél a c
visszatéré SVT nem megfelelé ICD-terdpiat eredményez.
Farmakoldgiai kezelés vagy katéteres ablacié ajanlott azoknal a
betegeknél, akiknél az AF-hez kapcsoléddan az ICD optimalis C
programozasa ellenére nem megfelel ICD-terapia jelentkezik.
Ajanlasok a pszichoszociilis kezelésre az ICD-beiiltetés utan
Ajanlasok Osztaly Szint
A pszicholdgiai dllapot felmérése és a szorongas kezelése ajanlott az

2 C
ICD-s betegeknél.
A beteg és az orvos/egészségligyi szakember kozétti kommunikacio
ajanlott az ICD-vel kapcsolatos aggélyok kezelése és az c
életmindséggel kapcsolatos kérdések megvitatasa érdekében az ICD
beliltetése el6tt és a betegség elérehaladasa soran.
Ajanlasok az ICD beiiltetésére LVAD-recipiensek esetén
Ajanlas Osztaly Szint
Az ICD beliltetését fontoléra kell venni a tiineteket okozo, tartésan lla
fenndllé VA-val rendelkezd, LVAD-vel éI6 paciensek esetében.
Ajanlasok az ICD-szovédmények megel6zésére
Ajanlasok Osztaly Szint

Az egytiregli ICD-t a kétlireg(i ICD-vel szemben olyan primer
prevenciés betegeknél ajanljak, akiknél jelenleg vagy varhatéan nincs
indikacié pitvari vagy AV-szekvencidlis pacingre, mivel kisebb az
eszkézzel kapcesolatos szovédmények kockdzata.

A single-coil elektrodak hasznalata megfontolandé a dual-coil
elektrodakkal szemben, mivel a transzvénas elektrédaextrakcio lla C
soran a komplikacids réta alacsonyabb.
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Ajanlasok az ICD-s betegek életvégi kérdéseire vonatkozéan
Ajanlasok Osztaly Szint

A beteggel és a csaladdal folytatott tajékozott megbeszélés az ICD
deaktivalasi lehet&ségeirdl és a kézos dontéshozatalrdl a betiltetés C
el6tt és az egészségi allapot jelentds romlasa esetén javallott.

A single-coil elektrodak hasznalata megfontolandé a dual-coil
elektrodakkal szemben, mivel a transzvénas elektrédaextrakcid lla C
soran a komplikacids réta alacsonyabb.

Ajanlasok az ICD-s betegek életvégi kérdéseire vonatkozéan
Ajanlas Osztaly Szint

A beteggel és a csaldddal folytatott tajékozott megbeszélés az ICD
deaktivalasi lehetSségeirdl és a kozos dontéshozatalrdl a beliltetés C
elétt és az egészségi dllapot jelentds romldsa esetén javallott.

AF: pitvarfibrillacio; ATP: antitachycardia pacing; AV: pitvar-kamrai; CRT: kardialis reszinkronizacios terapia; ICD:
beltetheto kardioverter defibrillator; LVAD: bal kamrai keringéstimogato eszkéz; PVC: korai kamrai komplex;
SCD: hirtelen szivhalal; SHD: strukturalis szivbetegség; S-ICD: szubkutan ICD; SPVT: tartés polimorf VT, SVT:
szupraventrikulris tachycardia; VA: kamrai aritmia; VF: kamrafibrillacié; VT: kamrai tachycardia; WCD: viselhetd
defibrillator

8. Diagnosztikai értékelés, kezelés és kockazatstratifikacio
a klinikai megjelenés és az ismert (valdszinisitheto)
alapbetegség alapjan

8.1. Koszoruér-betegség és koszoruér-rendellenességek

Az SCD az ACS-ben a haldlozas egyik f6 oka, amelyet tébbnyire VF okoz. A STEMI-
ben a VA megel&zésére stirgds reperfuziod és iv. béta-blokkold javasolt.

Ismétl6dé tartds VA esetén tovabbi revaszkularizacidra, iv. AAD-re, szedalésra/
intubalasra és magasabb szint( terapiakra, beleértve a mechanikus keringéstamogatas
bevezetését is, sziikség lehet (11. abra). A koszortér-vasospasmus kévetkeztében
életveszélyes VA-ban szenvedd betegeknél nagy a VA kitjulasanak kockazata.

Mivel nem biztos, hogy a tobb értagitd gyogyszerrel végzett gyogyszeres kezelés
elegendd védelmet nydijt, a CA-t tllélS betegeknél megfontolandé az egyidejli ICD-
beliltetés. A STEMI-t kovetd elsé hetekben a legmagasabb a teljes haldlozas és az
SCD kockazata, kiilénosen a csokkent LVEF-fel rendelkezé betegek esetében. Emiatt
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az LVEF mérése az elbocsétés elétt, majd 6-12 héttel késébbi Gjbdli meghatarozasa
javallott azoknal a betegeknél, akiknek az LVEF-je az elbocsatas elétt <40%.

A <35%-o0s LVEF-fel és szivelégtelenség-tiinetekkel rendelkezd betegeknél fenndll
az SCD kockazata, és az ICD beliltetése javallott. Ezenkiviil az ICD beiiltetését
a NYHA-osztalytdl fiiggetlentil meg kell fontolni a <30%-os LVEF-fel rendelkezd be-
tegeknél, valamint a <40%-os LVEF-fel rendelkezé és NSVT-vel rendelkezdé
betegeknél, akiknél PES-sel tartds VT indukalhatd. Krénikus CAD-ben szenvedd
és a nem invaziv vizsgalat utan megmagyarazhatatlan syncopéban szenvedd be-
tegeknél a PES szintén javallt (12. dbra). Az ICD-beliltetés csokkenti az aritmids
haldlozast a kronikus CAD-ben szenvedd, tartds, nem toleralhatd VA-t tulélé
betegeknél. Az ICD-implantacié elénye azonban kevésbé egyértelmi a tolerdlt
SMVT-vel és enyhén csokkent LVEF-fel (240%) rendelkezd betegeknél. Ezekben a
betegekben a katéteres ablacié mint 6nall6 terapia (feltéve, hogy a megallapitott
végpontok teljestilnek), ICD-implantacié vagy amiodaronterapia megfontolandé. A
VT kidjuldsanak csékkentése érdekében a hemodinamikai toleranciatdl fuggetlen
elsé SMVT-epizdd utani megeléz6 VT-ablacié is megfontolandé az ICD-beiiltetés
mellett. Krénikus CAD-ben szenveds, ismétiédd tiineteket okozd SMVT-ben vagy
ICD-sokkban szenvedd betegeknél fontoldra kell venni a béta-blokkold sotalollal
valo helyettesitését, amiodaron adasat vagy katéteres ablaciét. Ha a VT kitjulasa
mar amiodaront szedd betegeknél is eléfordul, katéteres ablacié indikalt (13. abra).

Ajanlasok VA kezelésére ACS és vasospasmus esetén

Ajanlasok Osztaly Szint
ACS esetén nem ajanlott az AAD-kkel (a béta-blokkoldk kivételével) B
végzett profilaktikus kezelés.

A koronariaspasmus okozta SCA-t tulélSk esetében fontoléra kell
venni az ICD beiiltetését.

AD: antiaritmias gyogyszer; ACS: akut koronariaszindréma; ICD: beiltethetd kardioverter defibrillator;
SCA: hirtelen szivmegallas

lla C

©ESC

Ajanlasok krénikus CAD-ben szenvedd betegek szamara

Ajanlasok Osztaly Szint

CAD-ben szenvedd betegeknél a béta-blokkoloktdl eltéré AAD-
kkel térténd profilaktikus kezelés nem ajanlott.

AAD: antiaritmias gyogyszer; CAD: koszor(ér-betegség; SCD: hirtelen szivhalal

©ESC
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11. abra. A VA megel6zése és kezelése STEMI esetén

I

Béta-blokkold iv.a PCI elétt, ha nem ellenjavalle”
(lla oszeily)

Adot esetben tovabbi revaszkularizicié*
(1. oszily)

K, Mg®* pétlasa
(1. osztly)

Béta-blokkolé iv.*
(1. osztly)

Szedacié (a beteg kényelme érdekében)*
(I osztély)

=Y Yo Yo

«l«

Amiodaron iv.
(lla osztily)

Lidokain iv.
(IIb osztly)

Mély szedacio/intubalas®
(llb osztaly)

«l«

Katéteres ablicié®
(Ila osztaly)

Overdrive pacing'
(lla osztaly)

Autoném moduliciés
(IIb osztily)

Mechanikus keringéstimogatds®
(llb osztaly)

A A 4 J

@Esc
CAG: koronariaangiogram; PCI: perkutan koronariaintervencié; STEMI: ST-elevaciés miokardidlis infarktus; VA:
kamrai aritmiak

©2017-es ESC-guideline az ST-elevéciés szivinfarktussal jelentkezd betegek ellatasara vonatkozdan. *Az intravénas
béta-blokkolot keriilni kell hipotenzioban, akut szivelégtelenségben, AV-blokkban vagy stlyos bradycardidban
szenveds betegeknél. Folyamatdiagram az elektromos vihar kezeléséhez. °Ha hasonlé PVC kiviltja a visszatéré
polimorf VA-t.
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12. abra. Rizikéstratifikacié és az SCD primer prevenci6ja kronikus CAD

esetén

( &s tiszeazatlan syncope ( ! I

ICD-beiiltecés
(Ila oszealy)

ICD-beiiltecés
(lla oszedly)

@Esc—

CAD: koszoruér-betegség; ICD: beiiltethetd kardioverter defibrillator; ILR: implantalhaté loop recorder; LVEF:
bal kamrai ejekcios frakcio; MI: szivinfarktus; NSVT: nem tartos kamrai tachycardia; NYHA: New York Heart
Association; PES: programozott extrastimulacio; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia

2018-as ESC-guideline-ok a syncope diagnézisard| és kezelésérdl.

A koszorterek anomadlids eredete, akar bal, akar jobb oldali, az SCD fokozott
kockazataval jar, kilondsen fiatal egyéneknél vagy erételjes testmozgas esetén. A
mUitéti beavatkozds lehetéségének mérlegelése a nagy kockazat! anatomia CTA-
val torténd felmérésén és a terhelés okozta iszkémian alapul, fejlett képalkotd

eljarasokkal.
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13. abra. Az SMVT kezelése krénikus CAD-ben

Katéteres ablicié
(lla osztdly)

1CD-beiltetés®
(Il osztly)

Amiodaron®
{lla osztaly)

¢
e
SRR

e —

Katéteres ablicié

ICD-beiiltetés

(1. oszzly) (lla oszualy)

Katéteres ablacia Socalo!‘
(llb oszcily) (lla oszaly)
Amiodaron

{lla osztaly)

@Esc—

CAD: koszoruér-betegség; ICD: beiiltethetd kardioverter defibrillator; LVEF: bal kamrai ejekciés frakcio; SMVT:
tartés monomorf kamrai tachycardia

*Monitorzénaban fellépd kamrai tachycardia: fontolja meg a katéteres ablaciot. °Ha a katéteres ablacié nem
elérhetd, nem sikeres, vagy a beteg nem kivanja. 1CD-sokkok csokkentése érdekében.
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Ajanlasok a koszoruér-eredési rendellenességtdl szenved6 betegek
szamara

Ajanlasok Osztaly Szint
Diagnosztikai vizsgdlat

A terheléses képalkoté szivvizsgalat javasolt a kardiopulmondlis
terheléses vizsgalat mellett olyan betegeknél, akiknél a koszortér
az aortabdl rendellenesen ered (interarteridlis lefutds esetén) a
miokardidlis iszkémia megallapitésa/kizarasa érdekében.

A sziv terheléses képalkoto vizsgalata javasolt a kardiopulmondlis
terheléses vizsgalat mellett olyan betegeknél, akiknél a koszortér
az aortabdl rendellenesen ered, és akiknél a kortérténetben
abortalt CA szerepel.

Kezelés

Mitét ajanlott olyan betegeknél, akiknél a koszortér eredése

az aortabdl anomalias és CA-t szenvedtek el, akiknél a syncope
hatterében VA gyantja mertiil fel, vagy akiknek angindja van, ha mas
okokat kizartak.

A mitét olyan tiinetmentes betegeknél javasolt, akiknél valamelyik
koszortér anomélias eredetti, és miokardidlis iszkémia vagy a bal lla C
koszoruér nagy kockazati anomalids eredése dll fenn.*

CA: szivmegallas; VA: kamrai aritmia
A magas kockazatd anatémia definicioja az interarteridlis lefutds, a résszer( orifice, a magas orifice, az akut
szégben torténd felszallas, valamint az intramuralis lefolyas és annak hossza.

8.2. Idiopatias PVC/VT és PVC indukalta/sulyosbitotta cardiomyopathia
Az SHD hianyaban eléfordulé PVC-ket/V T-ket idiopatiasként definidljuk. Ha a klinikai
megjelenés vagy az EKG-val és echokardiogrammal végzett inicidlis értékelés nem
meggyéz8, CMR-t kell végezni az SHD szubtilis formdinak kizérasara. A betegeket
szimptomak vagy a szivfunkcié romlasa esetén gydgyszerrel vagy katéteres ablacidval
kell kezelni (14. abra). A gyakori PVC-k reverzibilis okai lehetnek az LV-diszfunkciénak
az SHD nélkiili betegeknél (PVC-indukalt cardiomyopathia), de stlyosbithatjak az
LV-diszfunkciét az SHD-s betegeknél (PVC-sulyosbitott cardiomyopathia), akar a
PVC-k kozvetlen kévetkezményeként, akar a CRT-vel él§ betegeknél az optimalis
biventrikuldris pacinget korldtozé hatds miatt. A katéteres ablacié nagyon hatékony
lehet, ezért a PVC-indukélt cardiomyopathia elsévonalbeli terapidjaként ajanlott.
PVC-sulyosbitott cardiomyopathia gyanUja esetén a PVC-burden csokkentése és
30
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14. abra. Az idiopatias PVC/VT és a nem megjelen6 SHD kezelése

e

CMR {lla osztily)

Strukrurdlis eltérés a szivben Strukeuralisan normalis sziv
3 —
cardiomyopachia

Rendszeres Katéteres ablicié Béta-bloklold vagy
udnkdverés (1. osztily) CCB (. osztily)

LVEF (1. oszraly) ——— Fanid
) L CCB vagy {lla osztaly)
Kactreres aplicio flelcainid Katéteres ablacié

{IIb oszealy) {lla osztaly) {1 oszealy)

- @Eesc
AAD: antiaritmids gyogyszer; CCB: kalciumcsatorna-blokkold; CMR: sziv-MRI; EKG: elektrokardiogram; LVEF:
bal kamrai ejekcios frakcio; PVC: korai kamrai komplex; RBBB: jobb Tawara-szar-blokk; RVOT: jobb kamrai
kidramlasi traktus; SHD: strukturalis szivbetegség; VT: kamrai tachycardia

A nem nyilvanvalé SHD-t a fizikalis vizsgalat, az alaphelyzeti EKG és az echokardiogram szignifikans eltéréseinek
hidnya hatarozza meg. "Atipikus megjelenés: pl. idésebb kor, RBBB-morfoldgia, tartés monomorf VT, amely
6sszhangban van a re-entryvel. °A tiineteknek relevansnak kell lenniiik, és a PVC/VT-vel kell 6sszefiiggésben
4liniuk. %Az EKG alapjan gyanithat6 vagy az elektrofizioldgiai vizsgalat soran megerésitett eredet. <Ujabb tiinetek
vagy a beteg klinikai allapotaban bekévetkezé viltozasok esetén fontolja meg az tjraértékelést.

véglll az LVEF javitdsa érdekében mind a katéteres ablaciét, mind az amiodaron
alkalmazasat fontoldra kell venni.
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3. tablazat: A gyakori idiopatias PYC/VT vagy PVC-indukalt
cardiomyopathia kezelésére vonatkozé ajanlasok 6sszefoglalasa

i Béta- - .
Ablacio blokkolé CCB Flecainid Amiodaron

RVOT/fascicularis PVC/ lla

VT: tiineti, normalis Ila osztaly el lla osztaly
LV-funkcio

PVC/VT a RVOT/

fascicularis kivételével: lla osztsly lla osztsly
tlinetmentes, normélis

LV-funkcio

RVOT/fascicularis PVC/ lla osztal lla lla osztal
VT: LV-diszfunkcio Y osztaly” Y
lla
osztlyd Ila osztaly

PVC/VT a RVOT/

fascicularis kivételével: Ila osztaly
LV-diszfunkcio

s - - -

tlinetmentes, normélis
LV-funkcio

CCB: kalciumcsatorna-blokkold; LV: bal kamra; PVC: korai kamrai komplex; RVOT: jobb kamrai kidramldsi
traktus; VT: kamrai tachycardia

©ESC

“Intravénds kalciumcsatorna-blokkolok. °Kizardlag valasztott betegeknél (mérsékelt LV-diszfunkcic).

Ajanlasok idiopatias PVC/VT-ben szenvedé betegek szamara
Ajanlasok Osztaly Szint

Katéteres ablacié nem ajanlott <5 éves vagy <10 kg teststlyd
gyermekeknél, kivéve, ha a korabbi gyogyszeres kezelés nem vezet
eredményre, vagy ha a VT hemodinamikailag nem toleralhaté.

(e

Az amiodaron mint elsévonalbeli kezelés nem ajanlott idiopétias V T/
PVC betegeknél.

A verapamil nem ajanlott PVC/VT-ben szenvedd, 1 évesnél fiatalabb
gyermekeknél, kiilondsen, ha szivelégtelenség jelei vagy mas AAD-k
egyidejli alkalmazasa éll fenn.

(e

0

©ESC

AAD: antiaritmias gyogyszer; CCB: kalciumcsatorna-blokkold; LV: bal kamra; PVC: korai kamrai komplex; RVOT:
jobb kamrai kidramlasi traktus; VT: kamrai tachycardia
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15. abra. PVC indukalta/stlyosbitotta cardiomyopathia kezelése

[—&E—@

e
1 1 &
T e -

{lla osztaly)

|
[—&ER@T

@car iomyopathia gyantija sulyosbitjik az SHD-t

Katéteres ablicid Katéteres ablicio
{l. osztaly) {lla oszcaly)
Amiodaron
{lla oszeily) {lla osztily)

@Esc—

AAD: antiaritmids gyogyszer; CAD: koszoruér-betegség; CMR: sziv-magnesesrezonancia; LGE: kés6i
gadoliniumerdsédés; LV: bal kamra; LVEF: bal kamrai ejekcios frakcio; PVC: korai kamrai komplex; SHD:
strukturalis szivbetegség
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Ajanlasok a PVC altal kivaltott vagy sulyosbodott cardiomyopathiara
vonatkozéan

Ajanlasok Osztaly Szint
Diagnosztikai értékelés

A megmagyarazhatatlanul csokkent EF és legalabb 10%-os

PVC- burdennel rendelkezé betegek esetében PVC-indukalt lla Cc
cardiomyopathiét kell feltételezni.

Kezelés

A CRT-re nem reagalo, gyakori, tdlnyomérészt monomorf PVC-k
esetén, amelyek a gydgyszeres kezelés ellenére korlatozzak az
optimalis biventrikularis pacinget, katéteres ablacié vagy AAD-k
hasznalata megfontolandé.

lla C
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AAD: antiaritmids gyogyszer; CRT: szivrezonancia-terapia; EF: ejekcios frakcid; PVC: korai kamrai komplex

8.3. Cardiomyopathiak

A cardiomyopathidk a sziv szerkezetét és miikodését befolyasolo dllapotok csoportja. A
diagnosztikai értékelés, a rizikdstratifikacio, a beteg és sziikség esetén a hozzatartozok
kezelése a fenotipustdl (pl. DCM/hipokinetikus nem dilatativ CM [HNDCM], ARVC,
HCM és RCM) és a mogottes etioldgiatol fiigg. Az atfogd diagnosztikai kivizsgalas,
beleértve a genetikai vizsgdlatot és a CMR-t is, hozzdjarulhat a diagndzishoz és a
rizikdstratifikaciohoz. A DCM/HNDCM-es betegeknél egyes gének, példaul az LMNA,
a PLN, az RBM20 és az FLNC mutaciéi és a CMR-en észlelt LGE jelenléte a VA/SCD
nagyobb kockazataval jar egyiitt. Az ARVC-t tllnyomorészt RV-érintettség jellemzi.
Az SCD szempontjabdl veszélyeztetett ARVC-betegek azonosftisa nem egyszerd,
és az életveszélyes VA-k rizikdtényezdit alatamasztd evidenciak korlatozottak. Az
aritmids syncope a legtobb ARVC-s beteg esetén a késébbi események elérejelzéje.
Az egyetlen paraméteren alapulé rizikdbecslés nem veszi figyelembe a tényezék
kozotti lehetséges kombindlt hatast, ezért a rizikostratifikicidhoz tébb paraméteres
megkozelitésre van szikség. ARVC-ben gyakran fordulnak el6 SMVT-k, amelyek
AAD-vel vagy katéteres ablacidval kezelhetSk. A hipertréfias cardiomyopathiat
(HCM) a megnovekedett LV-falvastagsag jellemzi, amelyet nem magyaraznak kéros
terhelési kdrilmények. A kihivast az SCD legnagyobb kockazatéval rendelkezd betegek
viszonylag kis csoportjanak azonositasa jelenti. FelnSttekre és Gjabban gyermekekre is
kidolgoztak rizikébecslé pontrendszereket. Az Gsszetett aritmiaszubsztrat miatt az
AAD a visszatérd VA elsévonalbeli terapidja.
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16. abra. Rizikostratifikacié és az SCD primer prevenciéja DCM/HNDCM-ben

CMR (lla osztaly)
RN
P
vagy AV-blol év
' [
Genetikai
ey :-HMH o
&
M@ g .-
(Ila osztaly)
' ICD-beilltetés
(lla osztaly)
(IIa osmiy)
PES (Ila osztaly)
ICD-| beultetes
(lla osztaly)
— @Eesc—

AV: pitvar-kamrai; CMR: sziv-MRI; DCM: dilatativ cardiomyopathia; HNDCM: hipokinetikus nem dilatativ
cardiomyopathia; ICD: bediltetheté kardioverter defibrillator; ILR: implantalhaté loop recorder; LVEF: bal kamrai
ejekcios frakcid; NSVT: nem tartds kamrai tachycardia; PES: programozott extrastimulacié; SCD: hirtelen
szivhaldl; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia; VA: kamrai aritmiak

“Rizikéfaktorok: tisztézatlan eredeti syncope, a PLN, FLNC vagy RBM20 patogén variansai, LGE a CMR-en,
indukalhaté SMVT a PES-en.

2018 ESC-guideline a syncope diagnozisardl és kezelésérdl.

35



Ajanlasok a DCM/HNDCM esetén
Ajanlas Osztaly Szint
A DCM/HNDCM-ben és LMNA-mutdciéban szenvedd egyének

szamara nem ajanlott a nagy intenzitasu testmozgds, beleértve a C
versenysportot is.

Az SCD szekunder prevencidja és a VA-k kezelése

ICD-beiiltetés javasolt DCM/HNDCM-es betegeknél, akik VT/VF
miatti SCA-t szenvednek el, vagy hemodinamikailag nem toleralhato
SMVT jelentkezik.

A katéteres abldcié specializalt centrumokban megfontolandé DCM/
HNDCM és visszatérd, tiineteket okozé SMVT vagy SMVT okozta.
OCD-sokkok esetén azoknal, akiknél az AAD-khatastalanok,
kontraindikaltak vagy nem toleraltak.

[F ©

A DCM/HNDCM:-ben és ICD-ben szenvedd betegeknél, akiknél

a készlilék optimélis programozasa és a béta-blokkold-kezelés

ellenére visszatérd, tiinetes VA jelentkezik, meg kell fontolni az lla
oralis amiodaron hozzdadésat vagy a béta-blokkolok sotalollal vald
helyettesitését.

DCM/ HNDCM és hemodinamikailag tolerdlhaté SMVT esetén az
ICD-implantécié megfontolandé.

lla C

A betegek rokonainak kezelése

DCM/HNDCM beteg elséfoku rokonandl EKG és echokardiografia

javasolt, ha:

« az indexbetegnél a diagnozist 50 éves kor alatt allitottak fel, vagy a
klinikai jellemz8k 6rokletes okra utalnak;

* vagy a csaladban eléfordult DCM/HNDCM vagy korai varatlan SD.

A sporadikus DCM/ HNDCM-ben szenvedd beteg elséfokd c
rokondnal EKG és echokardiogram elvégzése megfontolandé.
AD: antiaritmias gyogyszer; DCM: dilatativ cardiomyopathia; EKG: elektrokardiogram; HNDCM: hipokinetikus
nem dilatativ cardiomyopathia; ICD: beiiltethetd kardioverter defibrillator; SCA: hirtelen szivmegéllas; SD:

hirtelen haldl; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia; VA: kamrai aritmia; VF: kamrafibrillacié; VT: kamrai
tachycardia
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Az ARVC-re vonatkoz6 ajanlasok
Ajanlasok Osztdly Szint
Diagnosztikai értékelés és dltaldnos ajdnldsok
ARVC gyantja esetén CMR elvégzése ajanlott.

Az ARVC gyantjaval vagy egyértelm( diagnézisaval rendelkezd
betegeknél genetikai tandcsadés és tesztelés javallt.

A nagy intenzitast testmozgas keriilése ajanlott az ARVC definitiv
diagnézisaval rendelkezd betegeknél.

Az ARVC-vel kapcsolatos patogén mutaciok és fenotipus nélkiili
patogén mutaciok hordozdi esetében megfontolandé a nagy
intenzitasy® testmozgas elkertilése.

A béta-blokkolé-kezelés minden olyan betegnél megfontolando,
akinél az ARVC diagndzisa egyértelmdi.

Rizikéstratifikdcio és az SCD elsédleges megel6zése

Az ICD beiiltetése megfontolandd a definitiv ARVC és aritmids

p lla
syncope esetén.

Az ICD beiltetése definitiv ARVC-ben és stilyos szisztolés RV- vagy

LV-diszfunkciéban szenvedd betegeknél megfontolando. Ifa

Az ICD beiiltetése megfontolandé szimptémas®, definitiv ARVC,
mérsékelt jobb vagy bal kamrai diszfunkcié és NSVT vagy PES soran Ila
indukdlhaté SMVT esetén.

Az ARVC-ben szenvedd és a VA-ra erésen gyans tiinetekkel ren-
delkezé betegeknél a PES megfontolando rizikéstratifikacié céljabdl.

Az SCD szekunder prevenciéja és a VA-k kezelése

ICD implantaci6 javasolt hemodinamikailag nem toleralhaté VT vagy
VF esetén.

ARVC-ben szenvedd, nem tartds vagy tartos VA-ban szenvedd
betegeknél béta-blokkold-kezelés javasolt.

Az ARVC-ben szenvedd, visszatérd, tlineteket okozé SMVT vagy
béta-blokkold-kezelés mellett is SMVT miatt ICD-sokkot kapd
betegek esetében a katéteres ablacio erre specializélt kézpontokban
megfontolandé.

lla C
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Az ARVC-re vonatkozé ajanlasok (folytatas)
Ajanlasok Osztaly Szint
Az SCD szekunder prevenciéja és a VA kezelése (folytatds)

Az ICD-indikéciéval rendelkezé ARVC-betegek esetében
megfontolandé olyan késziilék hasznalata, amelyben SMVT ellen lla
ATP-terapia magas frekvenciaig programozhato.

Hemodinamikailag tolerdlhaté SMVT esetén ICD-implantéacié lla c
megfontoland.

ARVC és béta-blokkold ellenére visszatérd szimptomas VT esetén lla c
AAD adésa megfontolandé.

ARVC-s beteg hozzdtartozéinak kezelése

Az ARVC-s beteg elséfoku rokona esetén EKG és echokardiografia

. C
javasolt.

©ESC

AAD: antiaritmids gyogyszer; ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; ATP: antitachycardia pacing; CMR:
sziv-MRI; EKG: elektrokardiogram; ICD: bediltetheté kardioverter defibrillator; LGE: kés6i gadoliniumhalmozas;
LV: bal kamra; NSVT: nem tartds kamrai tachycardia; PES: programozott extrastimulacio; RV: jobb kamra; SMVT:
tartés monomorf kamrai tachycardia; VA: kamrai aritmia

2020 ESC-guideline a sportkardiolégiardl és a sziv- és érrendszeri betegségben szenvedd betegek
testmozgasarol. "VA-ra jellemzd presyncope vagy palpitdcio.

Ajanlasok HCM esetén
Ajanlasok Osztaly Szint
Diagnosztikai értékelés és dltaldnos ajdnldsok

HCM-es betegeknél a diagnosztikai vizsgalathoz LGE-vel végzett
CMR ajanlott.

A HCM-betegeknél genetikai tanacsadas és tesztelés ajanlott. -
A nagy intenzitasu testmozgasban valé részvétel megfontolandé a

tinetmentes felnétt HCM-es betegek esetében, akiknél nincsenek

kockazati markerek.

Rizikéstratifikdcioé és az SCD primer prevencidja

Ajanlatos az SCD 5 éves rizikdjat az elsé vizsgalatkor és 1-3

éves id6kozonként, vagy a klinikai allapot valtozasakor meghatérozni.

©ESC
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A HCM-re vonatkoz6 ajanlasok (folytatas)
Ajanlasok Osztaly Szint
Rizikéstratifikdcio és az SCD primer prevencidja (folytatds)

Az ICD beiiltetése megfontolandd 16 éves vagy annal idésebb beteg

X - T4 . lla
esetén, akinél az SD becstilt 5 éves kockazata 26%.*

Az ICD beiiltetését fontoldra kell venni a 16 éves vagy annal idésebb
HCM-es betegeknél, akiknél az SCD 5 éves kockazata kozepes (24

és <6% kozott)?, de a) jelentés LGE jelenik meg a CMR-en (ltalaban

az LV-tomeg 215%-a); vagy b) LVEF <50%; vagy c) rendellenes lla
vérnyomasvalasz jelentkezik terheléses vizsglat soran®; vagy d)

LV csticsi aneurysma lathato; vagy €) sarcomer patogén mutécié

jelenléte mutathat ki.

A 16 évesnél fiatalabb HCM-es gyermekeknél, akiknél az SD becsiilt
5 éves kockazata 26% (a HCM Risk-Kids score® alapjan), az ICD lla
betiltetése megfontolando.

Az ICD beiiltetése megfontolhaté 16 éves vagy annél idésebb
HCM-es betegeknél, akiknél az SCD becsiilt 5 éves kockazata >4 és
<6% kozott van.?

Az ICD beiiltetése megfontolhaté 16 éves vagy anndl idésebb HCM-
es betegeknél, akiknél az SCD becstilt 5 éves kockdzata alacsony
(<4%)* és akiknél a) jelentds LGE jelenik meg a CMR-en (altaldban

az LV témegének 215%-a); vagy b) LVEF <50%; vagy c) LV apikalis
aneurysma lathato.

Az SCD szekunder prevencidja és a VA kezelése
Az ICD beiiltetése ajanlott HCM-es betegeknél, akiknél
hemodinamikailag nem tolerdlhaté VT vagy VF jelentkezik.

HCM-es betegeknél, akiknél hemodinamikailag toleralhato SMVT

jelentkezik, az ICD implantcié megfontolando. Ila ¢
HCM-ben szenveds, visszatérd, tiineteket okozd VA vagy ismétl6dé lla c
|ICD-terapia esetén megfontolandé az AAD-kezelés.

Specidlis kézpontokban végzett katéteres ablacié megfontolandd

HCM-ben szenveds, visszatérd, tiineteket okozd SMVT vagy SMVT c

miatti ICD-sokkok esetén, akiknél az AAD hatastalan, ellenjavallt
vagy nem toleralhaté.
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A HCM-re vonatkoz6 ajanlasok (folytatas)
Ajanlas Osztaly Szint

HMC-es beteg hozzdtartozéinak kezelése

A HMC-es beteg elséfoki rokona esetén EKG és echokardiografia c
javasolt.

AAD: antiaritmias gyogyszer; CMR: sziv-MRI; EKG: elektrokardiogram; HCM: hipertréfias cardiomyopathia; ICD:
beiiltethetd kardioverter defibrillator; LGE: késéi gadoliniumhalmozas; LV: bal kamra; LVEF: bal kamrai ejekcios
frakcié; LVOT: bal kamrai kidramldsi traktus; SCD: hirtelen szivhalal; SD: hirtelen haldl; SMVT: tartés monomorf
kamrai tachycardia; VA: kamrai aritmia; VF: kamrafibrillacié; VT: kamrai tachycardia

*A HCM Risk-SCD alapjan: https://doc2do.com/hcm/webHCM.html. °A szisztolés nyomés nem emelkedik
legalabb 20 Hgmm-rel a nyugalomtd| a csticsterhelésig, vagy a csticsnyomashoz képest >20 Hgmm-rel.

‘A HCM kid risk score alapjan: https://hcmriskkids.org.

8.4. Neuromuszkularis betegségek

A neuromuszkuldris rendellenességek gyakran jarnak egylitt vezetési és
ritmuszavarokkal. Bar ezeket a betegeket ugyanlgy ajanlott kezelni, mint a
neuromuszkularis zavarok nélkiili betegeket, figyelembe kell venni a betegek atfogd
progndzisat (pl. ICD-beliltetés el6tt). Ezen betegségek progressziv jellege miatt
évente legalabb egy EKG-val torténd nyomon kévetés ajanlott.

Neuromuszkularis betegségekre vonatkozé ajanlasok
Ajanlasok Osztaly  Szint

Ajanlott, hogy a neuromuszkulris rendellenességekben szenveds,
VA-val vagy kamrai diszfunkciéval rendelkezd betegeket

ugyanlgy kezeljék aritmia esetén, mint a neuromuszkularis
rendellenességekkel nem rendelkezd betegeket.

Az 1B tipust Limb-girdle vagy Emery—Dreifuss-izomdisztréfidban
szenvedd betegeknél pace-igény esetén az ICD-implantdcio lla C
megfontolandé.

Duchenne/Becker izomdisztréfias betegeknél, akiknél a CMR-
felvételen jelentds LGE-t észleltek, megfontolhaté az ICD
beiiltetése.

Mioténids disztréfias betegeknél az AV-vezetés és az aritmia

indukcidjanak sorozatos elektrofizioldgiai vizsgalata nem javasolt

aritmia gyanuja vagy EKG-vezetési zavarok progresszidja nélkul.
AV: pitvar-kamrai; CMR: sziv-MRI; EKG: elektrokardiogram; ICD: bediltetheté kardioverter defibrillator;
LGE: késéi gadoliniumhalmozas; SCD: hirtelen szivhalal; VA: kamrai aritmia
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17. abra. A myotonias dystrophiaban szenvedé betegek kezelése
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AV: pitvar-kamrai; BBR-VT: bundle branch re-entrant kamrai tachycardia; CMR: sziv-MRI; EP: invaziv
elektrofizioldgiai vizsgalat; HV: HV-intervallum; ICD: beiiltetheté kardioverter defibrillator; LGE: késéi
gadoliniumhalmozas; VT: kamrai tachycardia

Az aritmids eredetre erésen gyan(s syncope vagy palpitacié. Spontan AV-blokk: harmadik vagy elérehaladott
masodfoku AV-blokk. ‘Az ICD beliltetését erdsité tényezék: életkor, CTG-expanzio, hirtelen halal vagy hirtelen
halal a csaladban, EKG-vezetési rendellenességek, PR-megnytilas, LBBB, pitvari aritmiak, nem tartos VT, LV-
diszfunkcio, szignifikins LGE a CMR-ben. “Tovabbi kezelés az EP-vizsgilat eredményének fiiggvényében.

41



Ajanlasok az ICD beiiltetésére LVNC és amyloidosis esetén
Ajanlasok Osztaly Szint

A CMR vagy echokardiografia alapjan LVNC cardiomyopathia
fenotipust betegeknél a DCM/HNDCM ajanlasoknak megfeleléen
az |CD bediltetése megfontolandé az SCD primer prevencidja
céljabol.

lla C

Kénnyilanct amyloidosisban vagy transthyretin-asszocialt
szivamyloidosisban szenvedd betegeknél, hemodinamikailag nem lla C
toleralt VT esetén az ICD-implantécié megfontolandé.

©ESC

CMR: sziv-MRI; DCM: dilatativ cardiomyopathia; ICD: beiiltethetd kardioverter defibrillator; LVNC: bal kamrai
noncompaction; SCD: hirtelen szivhaldl; VT: kamrai tachycardia

8.5. Gyulladasos szivbetegségek

A gyulladésos cardiomyopathidkat a szivizomgyulladds mint a szivkarosodas
elsédleges oka jellemzi, és vezetési zavarokkal, szivelégtelenséggel és VA/SCD-vel
jar. Kilénosen a sziv sarcoidosisat ismerték fel a VA okaként.

Ajanlasok az SCD megel6zésére és a VA-k kezelésére myocarditisben
Ajanlasok Osztaly Szint

Igazolt vagy klinikailag gyanus akut szivizomgyulladas esetén
az életveszélyes VA-val jelentkezs betegek kezelése egy erre
specializélt kdzpontban javasolt.

A myocarditis krénikus fézisdban fellép6, hemodinamikailag nem c
toleralhaté SMVT-ben szenvedd betegeknél ICD betiltetése javasolt.
A myocarditis akut fazisiban hemodinamikailag nem toleralhaté

tartds VT vagy VF esetén a kérhazi elbocsatas el6tt fontoldra kell lla C
venni az ICD beliltetését.

C

A szivizomgyulladas akut fazisaban tiineteket okozé, nem tartds
vagy tartés VA-kban szenvedd betegeknél megfontolandé az AAD-k lla C
(lehetdleg amiodaron és béta- blokkoldk) alkalmazasa.

A szivizomgyulladas utani, visszatérd, tiineteket okozé VT-ben

szenvedd betegeknél megfontolandé az AAD-kezelés. Ifa ¢

©ESC
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Ajanlasok a szivizomgyulladasban szenvedé betegek SCD megel6zésére és

kezelésére (folytatas)

Ajanlasok Osztaly Szint

A szivizomgyulladast kévetSen visszatérd tlineteket okozé SMVT
vagy SMVT miatt ICD-sokkot kapé betegek megfontolandd, lla
amennyiben az AAD hatéstalan, nem toleralt vagy nem kivanatos.

A myocarditis krénikus fazisiban felléps, hemodinamikailag tolerdl-
haté SMVT-ben szenvedd betegeknél fontoléra kell venni az ICD lla
beiiltetését.

A myocarditis krénikus fazisaban jelentkezd, hemodinamikailag

jol tolerdlhato SMVT esetében, ha az LV-funkcié megtartott és a

heges teriilet limitalt — igy ablaciéra alkalmas —, a katéteres ablacio b
megfontolandd az ICD-terépia alternativéjaként a beteggel tortént
megbeszélést kovetden, és feltéve, hogy az ablacios végpontok

teljestilnek.?

AAD: antiaritmias gyégyszer; ICD: bediltetheté kardioverter defibrillator; LV: bal kamra; SMVT: tartés monomorf

VT; VA: kamrai aritmia; VF: kamrafibrillacio; VT: kamrai tachycardia
VT nem indukalhato, és a koros, késéi vezetést jelzd elektrogramok elimincidja megtdrtént.

(e

Ajanlasok a Chagas-cardiomyopathiaban fellépé VA-k kezelésére vonatkozéan

Ajanlasok Osztaly Szint

A Chagas-cardiomyopathids betegeknél, akiknél tiinetes PVC
vagy VT jelentkezik, az aritmiaepizédok szimanak csokkentése lla
érdekében amiodaron alkalmazasa megfontolandé.

A Chagas-cardiomyopathiaban és visszatérd, tiineteket okozd
SMVT-ben vagy SMVT miatt ICD-sokkban szenvedd betegeknél,

akiknél az AAD-k hatdstalanok, ellenjavalltak vagy nem toleralhatok, Ifa
a katéteres ablacié specializélt centrumokban megfontolando.
Chagas-cardiomyopathidban és tiinetes VT-ben szenvedd

betegeknél, akiknél az AAD-k (amiodaron és béta-blokkoldk) b

hatdstalanok vagy nem toleralhaték, megfontolhaté az ICD
beliltetése.

C

AAD: antiaritmids gyogyszer; ICD: betiltethetd kardioverter defibrillator; PVC: korai kamrai komplexek; SMVT:

tartés monomorf kamrai tachycardia; VT: kamrai tachycardia

©ESC
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18. abra. Az SCD megel6zése és a VA-k kezelése szivsarcoidosisban
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ICD: beiiltethetd kardioverter defibrillator; LGE: késéi gadoliniumhalmozas; LVEF: bal kamrai ejekcios frakcid;
PES: programozott extrastimulacid; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia; VA: kamrai aritmia; VT: kamrai

tachycardia
?Legaldbb 9/22 szegmenst vagy az LV tdmegének legalabb 22%-at érinté LGE-t aritmids végpontokkal hoztak

Osszefliggésbe.
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8.6. Szivbillentyli-betegség
Ajanlasok valvularis szivbetegségben szenvedé betegek szamara
Ajanlasok Osztaly Szint

BBR-VT azonositésa és katéteres ablacioja javasolt aortabillenty-

betegségben szenvedd betegeknél, kiilonésen, ha a BBR-VT C
billenty(ibeavatkozas utan jelentkezik.

A valvuléris szivbetegségben szenvedd és a m(itéti korrekciot

kévetSen (ha lehetséges) tartdsan fennallé LV-diszfunkcidval c

rendelkezé betegek esetében ajanlott, hogy az ICD beiiltetése
primer prevencio céljabol a DCM/HNDCM ajanlasokat kévesse.

©ESC

BBR-VT: bundle-branch re-entrant kamrai tachycardia; DCM: dilatativ cardiomyopathia; HNDCM: hipokinetikus
nem tagult cardiomyopathia; ICD: beliltetheté kardioverter defibrillator; LV: bal kamra; PES: programozott
extrastimulacio; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia

8.7. Velesziiletett szivbetegség

A sebészeti helyredllitas és a gydgyszeres kezelés terén elért elérelépések javitottak
a velesziiletett szivbetegségben szenvedd gyermekek hosszi tavi prognézisat. Ma
mar tobb mint 90%-ban megérik a felnSttkort. Mivel kevesebb beteg hal meg a
mitét kozbeni események és a korai szivelégtelenség miatt, az SCD a korrigalt
CHD-vel rendelkezé felnéttek vezetd haldlozasi okava valt. A m(itéti metszések
hegei, a tovabbi szivizomheg és a maradék vagy Uj anatémiai rendellenességek
kombinacidja képezi a VA-k szubsztratjgt. CHD-s betegeknél fontos a kivaltd
tényezék multidiszciplinaris, atfogd értékelése, beleértve a kardidlis képalkotod
eljarasokat (kilénésen a CMR-t) és a hemodinamikai vizsgalatot.

Az SCD rizikéstratifikacioja CHD-s betegeknél, akiknél nincs dokumentalt tartds
VA, tovabbra is nehézkes a vegyes betegpopulacié miatt. A biventrikularis fiziologiaji
és szisztémas LV-vel rendelkezd betegeknél a standard kritérium a <35%-os LVEF.
A korrigalt Fallot-tetralogias betegek esetében a rizikéstratifikiciora és a kezelésre
vonatkozdan konkrétabb ajanlasok tehetSk. Kordbbi vizsgalatok alapjan ezen
betegeknél meghatarozott anatomiai régidkban szubsztratok azonosithatok, igy
ezek kezelése katéteres vagy sebészi ablaciéval megprobalhaté azoknél a betegeknél,
akiknél mitéti beavatkozasra kertil sor.
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Ajanlasok CHD-s betegek szamara
Ajanlasok Osztaly Szint

A biventrikularis fiziolégiaju CHD-vel és szisztémas bal kamraval
rendelkez, tiinetes szivelégtelen felnStteknél (NYHA II/111) ha az EF
<35% a 23 honapos OMT ellenére, ICD-beliltetés javasolt.

CHD esetén nem toleralt VT/VF miatti abortalt CA esetén a
reverzibilis okok kizarasa utan |CD-implantacio javasolt.

A feltételezett aritmogén syncopén atesett, CHD-s betegeknél,
akiknél legalabb mérsékelt kamrai diszfunkcié vagy PES soran lla
indukalhato SMVT jelentkezik, az ICD-implantacié megfontolandé.

Elérehaladott egykamras vagy szisztémas RV-diszfunkcid
esetén tovabbi kockazati tényezékkel* rendelkezd betegeknél
megfontolhaté az ICD bediltetése.

Fallot-tetralégia

Korrekcios TOF-m(itét utén aritmids tinetekkel és NSV T-vel

lla
jelentkezd betegeknél az elektrofizioldgiai vizsgalat megfontolando.

A TOF-m(itétet koveten aritmias tiinetekkel és pozitiv PES-sel,
vagy mas kockazati tényezdk® és pozitiv PES kombinacidjaval Ila
rendelkez6 betegeknél megfontolandé az ICD beliltetése.

C

A TOF helyreallitasa utan ritmuszavar tiinet nélkdli, de egyéb
kockazati tényez6k® kombincidjaval rendelkezd betegeknél
megfontolandé az elektrofiziologiai vizsgalat.

A mitéti vagy transzkutan pulmonalis billenty(icserén atesd,
korrigalt TOF-es betegeknél preoperativ katéteres térképezés és
a VT-asszocidlt anatémiai isthmusok megsztintetése az intervencié
elétt vagy kozben megfontolandé.

0
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AV: pitvar-kamrai; CA: szivmegallas; CHD: velesziletett szivbetegség; EF: ejekcios frakcié; ICD: belltethetd
kardioverter defibrillitor; NYHA: New York Heart Association; OMT: optimalis gydgyszeres kezelés; PES:
programozott extrastimulacié; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia; TOF: Fallot-tetralogia; VF:
kamrafibrillacié; VT: kamrai tachycardia

Az adatok gyéren allnak rendelkezésre, és a kockézati tényezdk lehetnek 1ézidspecifikusak, beleértve a nem
tartos VT-t, a NYHA /11l a stlyos AV billenty( regurgitaciot és a széles QRS-t: 2140 ms (nagy artériak
transzpozicioja). °Az egyéb kockézati tényezSk kdzé tartozik a mérsékelt RV- vagy LV-diszfunkcid, a kiterjedt
RV-hegesedés a CMR-en, a QRS idétartama 2180 ms és a sdlyos QRS-fragmentécio.
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19. abra. A tartés VA kezelése CHD-s betegeknél

Miitét elétti katéteres
feltérképezés és ablacio
a beavatkozas elétt vagy

kozben® (Ila osztaly)

1
(s e e i28)

l és hemodinamikailag toleralhato VT ’

?
EEEE R e
@

l

lacio
Egyéb
la osztaly)

@Esc—

AAD: antiaritmias gyogyszer; BB: béta-blokkold; CHD: velesziletett szivbetegség; ICD: bediltethetd kardioverter
defibrillator; TOF: Fallot-tetralégia; VA: kamrai aritmia; VT: kamrai tachycardia

A TOF-ben és kapcsolodé elvaltozasokban szenvedd betegek adatai. °A TOF-ben az antiaritmids gyogyszer
hatéstalansaga nem sziikséges.

8.8. Primer elektromos betegségek

A primer elektromos betegségek ritkak a lakossag korében, de fiatalok kdrében
gyakori okai a hirtelen szivmegallasnak és a haldlnak.

A primer elektromos betegségek genetikai és klinikai diagnosztikai vizsgalatainak
keretrendszerét a rendelkezésre all6 bizonyitékok alapjan a 4. tablizat tartalmazza.
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4. tablazat. Genetikai vizsgalatok és a primer elektromos betegségben
szenved6 személyek és rokonok javasolt vizsgalata
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kivizsgdldsa
Kizarni a Holter
fenokapiat®/ Echokar-
SHD-t. diografia
EKG és magas
prekordialis
Terheléses B EKG
B Terheléses ECh?_
vizsgalat L=
Sziiletéstd| g gram
i Echokardio-
gram

1-3 év a kockazat mértékétdl fiiggden

Tovabbi teendé nincs

BrS: Brugada-szindréma; CPVT: katekolaminerg polimorf kamrai tachycardia; EKG: elektrokardiogram; ERS: korai
repolarizacios szindroma; LQTS: hosszt QT szindréma; VF: kamrafibrillacio
*Magaban foglalja a neonatdlis genetikai vizsglatot is. °A fenoképia a genetikai betegség jellemzdivel rendelkezik,

de kérnyezeti Gton keletkezik.
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Idiopatias VF
Az idiopatias kamrafibrillacio (IVF) diagnozisat az SCA-tuléléknél, lehetdleg
dokumentalt VF esetén, az egyéb okok alapos kizarasa utan kell felallitani.

Az idiopatias VF-ben szenved6 betegek kezelésére vonatkozé ajanlasok

Ajanlasok Osztaly Szint
Ajanlatos, hogy az idiopatids VF diagnosztizlasa az SCA-tdléléknél

lehetéleg a VF dokumentalasa mellett torténjen, miutan kizartak a

maogottes strukturdlis, ioncsatorna-, metabolikus vagy toxikus eltérést.

Az idiopatias VF-ben szenvedd betegek elséfoku csaladtagjainak
klinikai vizsgalata (anamnézis, EKG és magas prekordidlis EKG,
terheléses vizsgalat, echokardiogram) megfontolandé.

EKG: elektrokardiogram; SCA: hirtelen szivmegallas; VF: kamrafibrillacio

©ESC

20. abra. Az idiopatias VF-ben szenvedé betegek kezelése

ICD-beiiltetés
{I. oszealy)
Genetikai tandcsadds
és vizsgilat {Ilb osztily)

smétéds |CD-sokkal

Akuc kezelés:
isoproterencl
verapamil
leinidin

(Ila oszealy)

Kronikus kezelés:
kinidin
{lla oszedly)

i

A trigger PVC
lacéteres ablicidja

S @Esc—

ICD: beiiltethetd kardioverter defibrillator; PVC: korai kamrai komplex
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Hosszl QT szindroma

Az LQTS egy 6rokletes allapot, amelyet strukturdlisan normalis sziv, meghosszab-
bodott QT-intervallum és f6ként adrenerg aktivacio altal kivaltott VA-k jelle-
meznek. A diagnosztikus kritériumok a QT. 2480 ms vagy az LQTS risc score >3
strukturalisan normalis sziv esetén, ha més ok a hossz( QT-intervallum hatterében
nem azonosithatd. Az dtlagos életkor a megjelenéskor 14 év. A kezeletlen LQTS
esetén tlinetmentes betegeknél az SCD éves aranya a becslések szerint kevesebb,
mint 0,5%, mig a kértorténetben syncopéval rendelkezd betegeknél ez az ardny
5% korilire emelkedik. Legalabb 17 gén ritka varidnsait hoztak Osszefliggésbe az
LQTS-sel. Az azonositott gének koztil tobbnek az ok-okozati dsszefiiggését azonban
megkérddjelezték. A vitathatatlan gének azok, amelyek az LQTS1, az LQTS2 és az
LQTS3 tipusait okozzak. Az LQTS1-3-nak génspecifikus kivaltd okai vannak: test-
mozgas (LQTST), érzelmi stressz (LQTS2) és alvas (LQTS3). A genetikai sz(irés az
LQTS-esetek 75%-aban mutaciét mutat ki. A kezelés alapja a béta-blokkolok
és az életmodddal kapcsolatos tandcsadds. A nem szelektiv béta-blokkolok kéziil a
nadolol és a propranolol ajanlott. A mexiletinnek additiv hatasa van az LQTS3 és talan
az LQTS2 esetében, de nem minden egyén reagal a mexiletinre. A krénikus kezelés
el6tt célszerd ordlis gydgyszerrel vizsgalatot végezni annak ellendrzésére, hogy a QT.
legalabb 40 ms-mal révidiil-e. ICD ajanlott a béta-blokkoldt szeds LQTS-es, syncopén
atesett betegeknél és az LQTS miatti SCA-ndl. A bal szivfél szimpatikus denervécioja
(LCSD) ajanlott tiineteket mutatd betegek esetében, ha az ICD ellenjavallt vagy
elutasitott, vagy olyan ICD-s beteg esetében, aki béta-blokkoldk szedése ellenére
tobbszorss ICD-sokkot kap.

5. tablazat: Hossza QT szindroma diagnosztikus score

Talalatok Pontok
2480 ms 3,5
=460-479 ms 2
QT. =450-459 ms (férfiaknal) 1
> 480 ms a terheléses vizsgalat recovery 1
EKG fazisanak 4. percében
Torsade de pointes 2
T-hullam-alternans 1
Megtort T-hullamok 3 elvezetésben 1 o
Korahoz képest alacsony pulzusszam 0,5 g
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5. tablazat: Hosszd QT-szindroma diagnosztikus score (folytatas)

Talalatok Pontok

Klinikai Stresszel
- Syncope —
elézmények Stressz nélkiil
Definitiv LQTS-ben szenvedd csaladtag(ok)
Csaladtérténet Megmagyarézhatatlan SCD <30 éves korban elséfokd
rokonoknal
Genetikai
vizsgalat
EKG: elektrokardiogram; LQTS: hosszt QT szindroma; SCD: hirtelen szivhalal

Patogén mutacio

A hosszu QT szindréma kezelésére vonatkozé ajanlasok

2
1
1

0,5

3,5

Ajanlasok Osztaly Szint

Az LQTS diagnosztizalasa a kdvetkezékkel ajanlott: QT. 2480 ms
ismételt 12 elvezetéses EKG-n tiinetekkel vagy anélkil, vagy LQTS-
diagnosztikai pontszam >3.

A Klinikailag diagnosztizalt LQTS-ben szenvedd betegeknél genetikai
vizsgalat és genetikai tandcsadas ajanlott.

Az LQTS diagnosztizalasa patogén mutécio jelenlétében ajanlott,
fiiggetlentil a QT-id6tartamtol.

Az LQTS diagnézist a kovetkezdk jelenlétében kell mérlegelni: QT.
2460 ms és <480 ms ismételt 12 elvezetéses EKG-ken aritmias
syncopéban szenvedd betegeknél a QT-megnyulas masodlagos
okainak hidnyaban.

Ila

Az LQTS esetében nem ajanlott a rutinszer(i diagnosztikai vizsgalat
epinefrinnel.

Invaziv elektrofiziolégiai vizsgalat nem ajanlott LQTS esetén.

EKG: elektrokardiogram; LQTS: hossz(i QT szindréma; QT: a teljes szivkamrai aktivitas (depolarizacio és
repolarizacio) egyiittese

(e
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21. abra. Hosszu QT szindromas betegek kezelése

{lla osztily)

ICD-beiiltetés
{lla esztily)

ICD: beiiltetheté kardioverter defibrillator; LCSD: a bal szivfél szimpatikus denervacioja; LQT: hosszi QT; VA:
kamrai aritmia

*Altalanos ajanlasok: a QT-id6t meghosszabbité gydgyszerek keriilése (http://www.crediblemeds.org), az
elektrolit- rendellenességek (hypokalaemia, hypomagnesaemia és hypocalcaemia) korrekcioja, a genotipus-
specifikus ritmuszavarokat kivalto tényezék (LQT1 esetén megerdltetd dszas, LQT2 esetén hangos zajnak vald
kitettség) keriilése. *Javasolt béta-blokkolék: nadolol és propranolol.
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Andersen-Tawil-szindroma, 1. tipus
Az 1-es tipust Andersen—Tawil-szindroma egy ritka betegség, amelyet harom f6 tiinet
jellemez: gyakori VA, diszmorfolégiak és periodikus bénulds.

Ajanlasok az Andersen-Tawil-szindréma kezelésére vonatkozéan
Ajanlasok Osztaly Szint

Diagnézis

Genetikai vizsgalat ajanlott az Andersen—Tawil-szindréma gyanuja - c
esetén.

Az Andersen—Tawil-szindrémdra olyan betegeknél kell gondolni,

akiknél nincs SHD, és az alabbiak kéziil legaldbb kettd fennall:

* Prominens U-hullaimok a QT-intervallum megnyulasaval vagy anélkiil;

* Bidirekcionalis és/vagy polimorf PVC-k/VT-k; lla C
* Diszmorfikus jellemz&k;

* Periodikus bénulas;

* A KCNJ2 patogén loss-of-function mutaciéja.

Kezelés
Andersen—Tawil-szindrémds betegeknél abortalt CA vagy nem c
toleralt tartds VT esetén ICD-implantacié javasolt.

Andersen—Tawil-szindromds betegeknél a VA kezelésére béta-

blokkoldk és/vagy flekainid javasolt acetazolamiddal vagy anélkiil. Ifa ¢

Az Andersen—Tawil-szindromds betegeknél ismeretlen eredet(i

: ) Iy z lla C
syncope esetén ILR-implantacié megfontolandé.

Az ICD beliltetése megfontolandé az Andersen—Tawil-szindrémds
betegeknél, akiknek a kértorténetében tisztazatlan eredetli syncope 11b C
vagy toleralhat6 tartos VT-epizédok jelentkeznek.

©ESC

CA: szivmegllas; ICD: beiiltethet kardioverter defibrillator; ILR: implantalhaté loop recorder; PVC: korai
kamrai komplexek; SHD: strukturdlis szivbetegség; VT: kamrai tachycardia

Brugada-szindréma
A BrS egy ritka 6rokletes dllapot, amely soran egyéb szivbetegség nem mutathatd ki,
és spontan 1-es tipust BrS-mintazat lathatd, fliggetlentil a tiinetektdl.
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Az 1. tipusG BrS-mintazatd EKG spontan is kialakulhat, vagy natriumcsatorna-
blokkold gyogyszerekkel vagy lazas epizdd soran kimutathatd. Kotelezd kizarni az
1. tipusil mintdzatot magyarazé egyéb dllapotokat, az Ugynevezett fenokopidkat. A
BrS diagndzisa az indukalt 1. tipusi EKG-mintazat esetén egyéb klinikai jellemzéket
is igényel, mint példaul dokumentalt PVT/VF, aritmids syncope vagy relevans csaladi
anamnézis. A genetikai vizsgdlatok hozama a BrS-betegeknél kértilbeltil 20%, az
SCN5A az egyetlen gén. Az ICD betliltetése olyan tlinetes BrS-betegeknél javallott, akik
tulélték a CA-t, anamnézisiikben dokumentalt spontan tartds VA és aritmids syncope
szerepel. Visszatérd ICD-sokkok esetén a kinidin vagy a katéteres ablacio sikeresen
csokkentette a sokk gyakorisagat, de tiinetmentes betegeknél az ablacié nem javasolt.

A Brugada-szindréma diagnézisara vonatkozé ajanlasok
Ajanlasok Osztaly Szint

A BrS diagnosztizalasa olyan betegeknél ajanlott, akiknek nincs
mas szivbetegségiik, és spontan 1. tipust Brugada-EKG-mintézatot
mutatnak.

C

A BrS diagnézisa olyan, més szivbetegséggel nem rendelkezd
betegeknél ajanlott, akik tlléltek egy VF vagy PVT miatt
bekovetkezett CA-t, és natriumcsatorna-blokkoléval kivéltott vagy
lazas allapot soran 1. tipust Brugada-EKG-t mutatnak.

Az SCN5A gén genetikai vizsgdlata ajanlott a BrS-ben szenvedd
probandok esetében.

A BrS-t olyan betegeknél kell mérlegelni, akiknek nincs mas
szivbetegségtik, és 1. tipust Brugada-mintazatot indukaltak, és
akiknél a kévetkezSk koziil legaldbb az egyik jelen van:
* Aritmids syncope vagy éjszakai agonalis 1égzés; lla C
* A csaladban eléfordult BrsS;
* SD a csaladban (<45 éves), negativ boncoldssal és BrS-gyands
kértlményekkel.

A BrS diagnézisnak tekinthetd azoknal a betegeknél, akiknek nincs c
més szivbetegséglik, és akiknél 1. tipust Brugada-EKG dbrazolédott.

A natriumcsatornablokkold-teszt nem ajanlott olyan betegeknél, c
akiknél korabban I. tipust Brugada-mintdzat volt lathato.

BrS: Brugada-szindréma; CA: szivmegallas; EKG: elektrokardiogram; ICD: bediltetheté kardioverter defibrillator;

PVT: polimorf kamrai tachycardia; SD: hirtelen halal; SCD: hirtelen szivhalal; VA: kamrai aritmia; VF:
kamrafibrillacié
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22. abra. Brugada-mintds EKG-val rendelkez6 betegek kezelése

*

[—1 !ozl(lv -
_am——
s 1CD-beiilcetés
{lla oszely)

1
N
I
ILR

|

Kinidin
{lla oszcdly)

(Ila osztily)
==

|
|

Katéteres ablicio

(la oszeily)

(Folytatas a kovetkezé oldalon.)

@ESsc—
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22. abra. Brugada-mintds EKG-val rendelkez6 betegek kezelése (folytatas)

L arcés VA vagy abordle szivhaldl

1
Az EKG-val 8sszhangban 16v8 alternativ diagndais kizdrdsa®

v
-
& BrS EKG & )
/" Alalinos ajinlisok® \
(I. osztsly)

ICD-beiiltetés
{I. osztily)

Natriumesatornablokkolé-
teszz (I, oszzdly)
S——
TSRS
Visszatérd tiineteket okozd VA Alaaldnos ajanldsok’ i
(. osztily) tovabbi vizsgilata
ICD-belltetés
(. oszily)

Visszatérd tineteket okozd VA

Kinidin
(lla osztsly)

Visszatérd tineteket okozd VA

Katéteres abldcid
(lla oszcaly)

I

|
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BrS: Brugada-szindroma; CA: szivmegllas; EKG: elektrokardiogram; ICD: beiiltetheté kardioverter
defibrillator; ILR: implantalhato loop recorder; SADS: hirtelen aritmikus halal szindréma; VA: kamrai aritmia

*Echo, CMR, sziv-CT, CAG a beteg klinikai allapotanak és kockazati tényezéinek megfelelSen.

*Altalanos ajnlasok: olyan gyogyszerek keriilése, amelyek ST-szakasz-elevéciot okozhatnak a jobb prekordidlis
elvezetésekben (http://www.brugadadrugs.org), a kokain és a tilzott alkoholfogyasztas keriilése, a
lazlazcsillapito gyogyszerekkel torténd kezelése.
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A Brugada-szindréma kezelésére vonatkoz6 ajanlasok
Ajanlasok Osztaly Szint

A PES megfontolhat olyan tiinetmentes betegeknél, akiknél

spontan 1-es tipust BrS-EKG éll fenn.

Az ICD beiiltetése megfontolhaté olyan szelektalt tiinetmentes
BrS-betegeknél, akiknél a PES soran kettds extrastimulussal VF
indukalhato.

A katéteres ablacio tiinetmentes BrS-betegeknél nem ajanlott. - C

BrS: Brugada-szindréma; EKG: elektrokardiogram; ICD: beiltethetd kardioverter defibrillator;
PES: programozott extrastimulacio; VF: kamrafibrillacio

C

Korai repolarizaciés szindréma

A korai repolarizaciés szindréma (ERS) diagnézis felallithatd, ha PVT vagy VF utan
sikeresen Ujraélesztett betegnél szivbetegség nem azonosithato, és EKG-n korai
repolarizaciés mintazat (ERP) lathaté. Az ERP soran 21 mm-es |-pont-emelkedés
lathaté 22 osszetartozd inferior és/vagy laterdlis EKG-elvezetésben. A kezelési
lehetdségek az ICD, a kinidin és az ablacié.

Az ER mintdzat/szindroma kezelésére vonatkozé ajanlasok

Ajanlasok Osztily Szint
Az ERP soran 21 mm-es J-pont-emelkedés lathaté 22 Gsszetartozd

s . . C
inferior és/vagy lateralis EKG-elvezetésekben.

Az ERS diagnosztizélasa olyan betegnél ajanlott, akit

megmagyarazhatatlan VF/PVT utdn Ujraélesztettek, és az EKG-n C
ERP lathato.

Ha a boncolés és a korlapok attekintése soran ok nem azonosithato, lla c

és a halal el6tti EKG-n ERP lathato, az ERS diagnézisa megfontolando.

Az ERS-betegek elséfoku rokonaindl diagnosztikus vizsgalatok
s 2 i lla
elvégzése megfontolandé magas rizikéju ERP azonositasa céljabol.

Az ERS-betegek genetikai vizsgalata megfontolhato. - C
Az ERP-vel rendelkezd tiinetmentes személyeknél nem ajanlott a c
rutinszerd kivizsgalas.

EKG: elektrokardiogram; ERP: korai repolarizaciés minta; ERS: korai repolarizacios szindréma; PVT: polimorf
kamrai tachycardia; SCD: hirtelen szivhalal; VF: kamrafibrillacio
*Magas ERP-kockazati jellemzk: J-hullimok >2 mm, a J-pont és az ST-morfoldgia dinamikus valtozasai.
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23. abra. ER mintazatu/szindromajui betegek kezelése

» Csalddi anamnézisben el&fordule ERS { v
e ’ e !!-so!!o! ,

ILR ILR

1 lla oszedl
lafesze) (la oszcily) Izoproterenol Kinidin

{lla oszcily) {lla osztily)

Kinidin
(lla oszcdly)
|

 Csalidi anamnézisben eldfordult ERS A trigger PVC-le
lcatéteres ablicidja
I_Q_L@—l {lla oszedly)
ILR )
(lla osztily) {lla oszedly)

Kinidin
{llb osztaly)

@Esc-
ERP: korai repolarizaciés minta; ERS: korai repolarizacios szindréma; ICD: beliltethet kardioverter defibrillator;

ILR: implantélhaté loop recorder; PVC: korai kamrai komplex; SD: hirtelen halal; VA: kamrai aritmiak
*Magas ERP-kockazati jellemzék: J-hullamok >2 mm, dinamikus valtozasok az ST-morfoldgiaban.
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Katekolaminerg polimorf kamrai tachycardia

A CPVT egy 6rokletes dllapot, amelyet a katekolaminok altal kivaltott bidirekcionalis
VT és PVT jellemez normal szivben, proaritmias gydgyszerek, SHD vagy iszkémia
hianyaban. Két f6 genetikai tipusa van: egy dominans rendellenesség, amelyet a
sziv rianodinreceptorat kédold gén (RYR2) mutdcioi okoznak, és egy recessziv
rendellenesség, amelyet a sziv calsequestrin génjének (CASQ2) mutdcioi okoznak.
A CPVT Kklinikai megnyilvanulasai altalaban az élet elsé évtizedében jelentkeznek
fizikai aktivitds vagy érzelmi stressz hatdsara. A terheléses vizsgalat a legfontosabb
diagnosztikai eszkdz, mivel ez valtja ki a diagnozist felallitd bidirekcionalis VT-t vagy
PVT-t. A CPVT-betegek elsévonalbeli terdpidja a terheléskorlatozas és a béta-
blokkoldk. A nem szelektiv béta-blokkoldk, mint a nadolol és a propranolol elényben
részesiilnek. A flekainid jelent8sen csokkenti a CPVT-betegeknél a VA-burdent,
és a béta-blokkolok mellett megfontolandé. Az ICD ajanlott SCA és VA esetén
a gyogyszeres terapia mellett. Az LSCD-t kiegészitd terapiaként javasoltak olyan
betegeknél, akiknél a farmakoldgiai kezelés nem hatékony vagy nem kivitelezhetd.

A CPVT-ben szenved6 betegek kezelésére vonatkozo ajanlasok
Ajanlasok Osztaly Szint

A CPVT diagnosztizéldsa strukturalisan normalis sziv, normélis EKG
és terhelés vagy érzelmek altal kivaltott bidirekciondlis VT vagy PVT
esetén ajanlott.

A CPVT diagnosztizlasa olyan betegeknél ajanlott, akik a
betegséget okozo gének mutécidjanak hordozoi.

A CPVT klinikai gyantja vagy klinikai diagnézisa esetén genetikai -

C
C
vizsgalat és genetikai tanacsadas javallt.

Az adrenalin- vagy izoproterenolteszt megfontolandé a CPVT

diagnozisanak felallitasahoz, ha a terheléses vizsgalat nem lehetséges.

©ESC
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CPVT: katekolaminerg kamrai tachycardia; EKG: elektrokardiogram; PES: programozott extra stimulacié; PVC:
korai kamrai komplexek; PVT: polimorf kamrai tachycardia; SCD: hirtelen szivhalal; VA: kamrai aritmia

A PES nem ajanlott SCD rizikéstratifikacio céljabal.
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24. abra. CPVT-s betegek kezelése

) ¥

( bidirekcionalis vagy polimorf VT , ( VA, de van patogén muticid ,

| !

|

PVC vagy VT < PVC vagy VT ,

Flekainid {lla osztaly) Flelainid {lla oszcaly)

LCSD (lla osztily) |CD-beilltetés lla osztily)

|

Béta-blokkold® (Il oszaly)

|

LESD (lla oszealy)
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CPVT: katekolaminerg polimorf kamrai tachycardia; ICD: beiltethetd kardioverter defibrillator; LCSD: a bal
szivfél szimpatikus denervacioja; PVC: korai kamrai komplex; VA: kamrai aritmia; VT: kamrai tachycardia
*Altaldnos ajanlasok: a versenysportok keriilése, a megerdltetd testmozgas keriilése, a stresszes kérnyezet
kerilése. YJavasolt béta-blokkolok: nadolol és propranolol.

e

Révid QT szindroma

A révid QT szindréma (SQTS) egy ritka genetikai rendellenesség, amelyet révid QT-
intervallum, korai AF és VF jellemez, szerkezetileg normadlis sziv mellett. A KCNH2
és a KCNQT gének gain of function mutdcidival, valamint az SLC4A loss of function
mutdciojaval hoztdk sszefiiggésbe. A betegség magas letalitassal jar. Az ICD ezért
SCA és VA esetén ajanlott. A kinidin jelenleg a legjobban ajanlott AAD. Gyermekeknél
és fiatal, tlinetmentes SQTS-betegeknél fontoldra kell venni az implantélhaté loop

recorder beliltetését.
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A rovid QT szindroma kezelésére vonatkoz6 ajanlasok
Ajanlasok Osztaly Szint
Diagnosis

Az SQTS diagndzisa akkor ajanlott, ha a QT. <360 ms és az alabbiak
kézil egy vagy tobb van jelen: a) patogén mutacié, b) SQTS a
csaladban, c) VT/VF epizdd tulélése szivbetegség hianyaban.

0

Genetikai vizsgalat indikalt az SQTS-sel diagnosztizalt betegeknél.
Az SQTS megfontolandé, ha a QT, <320 ms. lla C
Az SQTS megfontolandé QT, 2320 ms és <360 ms és aritmogén

> C
syncope eseten.
Az SQTS megfontolhaté QT, 2320 ms és <360 ms és SD a C
csaladban <40 éves korban esetén.
Rizikéstratifikdcié, SCD-megel6zés és a VA kezelése
Az ICD beiiltetése olyan SQTS diagnézisti betegeknél ajanlott,
akik: a) abortalt CA tulél&i, és/vagy b) dokumentdlt spontén tartds C
VT-vel rendelkeznek.
Az ILR-implantacié fiatal SQTS-betegeknél megfontolando. C
Az ICD beiiltetése megfontolandd aritmids syncope esetén c
SQTS-ben.
A kinidin alkalmazasa megfontolandé a) olyan SQTS-betegeknél,
akiknél az ICD indikalt lenne, de kontraindikacié all fenn vagy c
elutasitjak azt, valamint b) ttinetmentes SQTS-betegeknél, akiknél a
csaladban SCD fordul el.
Az izoproterenol vészhelyzetben, elektromos viharban szenvedd fo
SQTS-betegeknél megfontolandd.
A PES nem ajanlott az SCD-kockazat stratifikaciojara SQTS- c

betegeknél.

CA: szivmegllas; ICD: beiltethetd kardioverter defibrillator; ILR: implantalhat6 loop recorder; PES:
programozott extrastimulacié; SD: hirtelen halal; SQTS: révid QT szindréma; VF: kamrafibrillacio; VT: kamrai
tachycardia
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9.
Ez
1

Szelektalt populaciok
a szakasz VA-ra és SCD-re vonatkozo ajanlasokat tartalmaz:

. Terhes betegek és peripartum cardiomyopathia, beleértve: elektromos kardioverzié

és |CD-terapia, farmakologiai kezelés, katéteres ablacio. A terhesség alatt Gjonnan
jelentkezd VT eldfordulhat, és a visszatéré VT kockdzata magasabb a korabbi VT
és SHD-vel rendelkezé betegeknél. A terhesség utolsd 6 hetében vagy a sziilés
utani korai id6szakban Ujonnan jelentkezd VT esetén ki kell zarni a peripartum
cardiomyopathiat.

. Szivatiiltetés. A szivtranszplantaciora felvett betegek ki vannak téve az SCD

kockazatanak, és magas a VA el6fordulasa. A nagy regiszterek adatai arra utalnak,
hogy az ICD-k tlélési elényokkel jarnak.

. Hirtelen szivhaldl sportoloknal. A fiatal versenysportolok (<35 év) korében

haldlos kimenetelli események eléforduldsi gyakorisaga alacsony, 0,4-3 eset/100
000 résztvevsév. Ezért a versenysportolok versenyzés el6tti kardiovaszkularis
kivizsgalasat Ila osztalyba soroltak vissza.

. Wolff-Parkinson—-White-szindréma. Kamrai preexcitacié és tiineteket okozd

AVRT-ben szenvedd betegeknél katéteres ablacié javasolt. Tiinetmentes, kamrai
preexcitacidban szenvedd betegeknél mind az invaziv, mind a nem invaziv vizsgalat
lehetSséget nytjt az SCD kockazatanak stratifikalasara.

. A hirtelen szivhaladl megel6zése id8seknél. Az életkor a halalozas erés kockazati

tényezdje. Szamos vizsgalatban az elérehaladott életkor volt az egyik olyan tényezd,
amely az ICD varhaté hasznanak csokkenésével jart egyiitt.

Ajanlasok a terhesség alatt

Ajanlasok Osztaly Szint

Terhesség alatt a tartds VT esetén elektromos kardioverzié ajanlott.

C

A terhesség alatti hemodinamikailag tolerdlhaté SMVT akut
konverziéja céljiabdl béta-blokkold, sotalol, flecainid, procainamid lla C
vagy overdrive kamrai pacing alkalmazasa megfontolandé.

Ha az ICD-beiiltetés terhesség alatt indokolt, a bediltetés optimalis
sugarvédelem mellett ajanlott.

A béta-blokkoldk szedésének folytatasa ajanlott a terhesség alatt és
a sziilés utan LQTS-ben vagy CPVT-ben szenvedd néknél.
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Ajanlasok a terhesség alatt (folytatas)
Ajanlasok Osztaly Szint

A béta-blokkoldk folytatésa a terhesség alatt ARVC-ben szenvedd

p z lla (e
néknél megfontolando.
A terhesség alatti idiopatias tartds VT hosszl tavi kezelésére per
os szedhetd metoprolol, propranolol vagy verapamil alkalmazasa lla C
megfontolandé.
A zér6 fluoroszkopids katéteres ablacié megfontolandé leginkabb az
els trimesztert kévetSen, erdsen tiinetes rekurréld, gydgyszeres Il c
terdpidra refrakter SMVT esetén, vagy ha a paciens az AAD-ket
nem tolerdlja.
Ajanlasok a szivatiiltetés el6tt és utan
Ajanlasok Osztaly Szint
Szivatultetésre vard betegeknél fontoléra kell venni az ICD Il c
beliltetését primer prevencié céljabol.
Szivattiltetésre varo betegeknél a WCD megfontolhat. IIb C
Bizonyos transzplantalt betegeknél, akiknél szivallograft-
vasculopathia vagy kezelt rejekcié ll fenn, megfontolhaté az ICD 11b C

belltetése.
Ajanlasok sportolok esetén az SCD-riziko stratifikacidjara és megel6zésére
Ajanlasok Osztaly Szint

Pozitiv kértorténettel, kéros fizikalis vizsgalattal vagy EKG-
elvaltozasokkal rendelkezé sportoldk esetében tovabbi vizsgalatok,

beleértve az echokardiografiat és/vagy CMR-t javasoltak a hattérben e
all6 betegség megdllapitasa (vagy kizarasa) érdekében.

Ajanlott, hogy az SCD-vel &sszefliggd sziv- és érrendszeri beteg-

séggel diagnosztizalt sportoldkat a sportolasra valo alkalmassagra C
vonatkozo jelenlegi iranyelveknek megfelelen kezeljék.

Ajanlatos, hogy a sportlétesitmények személyzete képzést kapjon az c
Ujraélesztésrd| és az AED hasznélatarol.

A versenysportolok részvételt megel6z6 kardiovaszkularis lla fo

kivizsgalasa megfontolandé.
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Ajanlasok sportolok esetén az SCD-riziko stratifikacidjara és megel6zésére
(folytatas)

Ajanlasok Osztaly Szint

Megfontolandd, hogy a fiatal (<35 éves) versenysportoldk
kardiovaszkularis vizsgalata magaban foglalja a kortorténetet, lla C
a fizikalis vizsgalatot és a 12 elvezetéses EKG-t.

A kézépkort és id8sebb egyének kardiovaszkularis rizikdjanak
megitélése a megerdltetd sportolds elétt megfontolandd, lla C
pl. a SCORE2 rizikétablazattal.

Az ICD-beiiltetésre vonatkozo ajanlasok idéseknél
Ajanlas Osztaly Szint

Az olyan idés betegeknél, akiknél a beteg életkora és tarsbetegségei

miatt nem varhaté a defibrillator elénye, megfontolhaté a primer IIb B

prevenciés ICD betiltetésének mell6zése.
AAD: antiaritmias gyogyszer; AED: automatizalt kiilsé defibrillator; ARVC: aritmogén jobb kamrai
cardiomyopathia; CMR: sziv-MRI; CPR: kardiopulmonilis Gjraélesztés; CPVT: katekolaminerg polimorf kamrai
tachycardia; EKG: elektrokardiogram; ICD: beiiltethetd kardioverter defibrillator; LQTS: hosszd QT szindréma;
SCD: hirtelen szivhalal; SMVT: tartés monomorf VT; VT: kamrai tachycardia; WCD: viselhet kardioverter
defibrillator
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Az ESC ajanlasi osztalyainak és evidenciaszintjeinek
tablazata
1. tablazat. Ajanlasi osztalyok
Definicio Javasolt sz6hasznalat
I. osztaly Bizonyitott és/vagy éltaldnosan elfogadott,

hogy az adott kezelés vagy eljaras elnyos,
hasznos, hatékony.

II. osztaly Egymasnak ellentmondé bizonyitékok és/vagy megoszlé vélemények
az adott kezelés vagy eljaras hasznaval/hatékonysagaval kapcsolatban.

lla osztély A bizonyitékok/vélemények alapjan inkabb  Megfontolandé
hasznos/hatékony.

IIb osztaly A hasznossag/hatékonysag kevésbé megala-
pozott a bizonyitékok/vélemények alapjan.

Ill. osztaly Bizonyitott vagy éltalanosan elfogadott, hogy
az adott kezelés vagy eljaras nem hasznos/
hatékony, és egyes esetekben artalmas lehet.

©ESC

2. tablazat. Evidenciaszintek

C evidenciaszint

Szakértdi konszenzusvélemény és/vagy kis vizsgalatok, retrospektiv
vizsgélatok, regiszterek.
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