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Roviditesek

ACS - akut koronaria szindroma

ARVC - aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia
BrS — Brugada-szindroma

BK - bal kamra(i)

BKEF - bal kamrai ejekcios frakcio

BTSZB - bal Tawara-szar blokk

CI - konfidencia intervallum

CPVT - katecholaminerg polimorf kamrai tachycardia
CRT - kardialis reszinkronizacios terapia
DCM - dilatativ cardiomyopathia

EKG - elektrokardiogram/elektrokardiografias
HCM - hipertrofias cardiomyopathia

HSZH - hirtelen szivhalal

ICD - implantalhato cardioverter defibrillator
ISZB - iszkémias szivbetegseg

JK — jobb kamra(i)

JTSZB - jobb Tawara-szar blokk

KR - kamrai ritmuszavar

KES — kamrai extraszisztolé

KT — kamrai tachycardia

LMNA - lamin A/C

LVOT - bal kamrai kifolyo traktus

LQTS - hosszi QT-szindroma

NSVT - nem tartos kamrai tachycardia
NYHA - New York Heart Association

PF — pitvarfibrillacio

RCT - randomizalt, kontrollalt vizsgalat
RVOT - jobb kamrai kifolyo traktus

SADS - hirtelen aritmia halal szindroma
SQTS - rovid QT-szindroma

SZE - szivelégtelenség

WCD - cardioverter defibrillator mellény




Az ajanlasok osztalyai

Az ajanlasok
osztalyai

Javasolt

Meghatarozas . -
szovegezés

A bizonyitékok szintjei

A-szinti
bizonyiték

Az adatok tobb randomizalt klinikai vizsgalatbol vagy
metaanalizisb6l szarmaznak.

B-szintii
bizonyiték

Az adatok egyetlen randomizalt klinikai vizsgalatbol
vagy nagy, nem randomizalt vizsgalatokbol szarmaznak.

C-szinti
bizonyiték

Szakértoi vélemények konszenzusa és/vagy kis
vizsgalatok, retrospektiv vizsgalatok, regiszterek alapjan.




l. Bevezetés

Jelen dokumentum a 2006-os American College of Cardiology (ACC)/American
Heart Association(AHA)/Europai Kardiologusok Tarsasiaga (ESC) kozos ,,A
kamrai ritmuszavarok kezelésének és a hirtelen szivhalal megel6zésének irany-
elvei” Utmutato eurodpai frissitett kiadasa.

Az ajanlasok, abrak és tablazatok a legfontosabb adatokat foglaljak ossze.

A rizikobecslési és kezelési lehetoségek kivalasztasanal minden esetben figye-
lembe kell venni a tarsbetegségeket, a varhato életkilatasokat, az életminoségre
gyakorolt hatast és mas relevans tényezoket is.

2. A hirtelen szivhalal definicioja, a megel6zés jovobeli
lehetoségei

Fogalom Definicio

Hirtelen halal Nem traumas eredetd, varatlan, fatdlis kimeneteli esemény
egy latszolag egészséges egyénen, ami a tunetek megjelenését
kovetden egy oran belul bekovetkezik. Ha a halalesetnek tanuja
nem volt a meghatarozas akkor alkalmazhato, ha az aldozat
egészségi dllapota a haldla el6tt legfeljebb 24 oraval még jo volt.

SUDS és SUDI Egyértelm( kivaltd ok nélkul bekovetkezett hirtelen halal,
amennyiben boncolas nem tortént: felnottben (SUDS) vagy egy
évnél fiatalabb gyereken (SUDI).

Hirtelen szivhalal Alkkor hasznalhatjuk, ha:

(HSZH) * potencialisan fatalis veleszuletett vagy szerzett allapot ismerten
fennallt VAGY

* a boncolas olyan kardidlis vagy vaszkularis eltérést tart fel, ami
valoszinl oka volt az eseménynek VAGY

*amennyiben a postmortem vizsgalat soran semmilyen
egyértelm extrakardialis okra nem derilt fény és ezért
szivritmuszavar tinik a legvaloszin(ibb halaloknak.

Ismeretlen okbdl Amennyiben a boncolas és a toxikologiai vizsgalatok egyarant

bekovetkez6 hirtelen nem informativak, a sziv szerkezetileg ép makroszkoposan és

halal szindroma szovettanilag is és egyéb extrakardialis kivalto tényezok szintén

(SADS és SIDS) kizarasra kerultek felnottekben (SADS) vagy gyerekekben
(SIDS).




Fogalom Definicio
Abortalt szivmegallas Varatlanul bekovetkezé keringésmegallas az akut tlinetek
(ACA) fellépésétol szamitott egy oran belll, amely sikeres ujra-

élesztés soran megszlinik (pl.: defibrillalas).

|diopatias Amennyiben a klinikai vizsgalatok negativ eredménnyel za-
kamrafibrillacio rulnak egy kamrafibrillaciot tulélt beteg esetében.

HSZH primer A HSZH megelozését célzo torekvések olyan betegen, aki
prevencioja fokozott kockazati HSZH szempontjabol, de nem volt még

életveszélyes ritmuszavara, illetve nem tortént Ujraélesztés.

HSZH szekunder A HSZH megeldzését célzo torekvések olyan betegen, aki
prevencioja abortalt szivhalalon esett at vagy életveszélyes ritmuszavara
volt.

SADS - Hirtelen aritmia halal szindroma; HSZH — Hirtelen szivhalal; SIDS — Gyermekkori hirtelen haldl szindroma;
SUDI — Ismeretlen okbol bekovetkezd hirtelen halal gyermekkorban; SUDS — Ismeretlen okbol bekovetkez6 hirtelen
halal szindroma

A HSZH-hoz vezetd szivbetegségek kulonboznek fiatal és idoskorban. Fiata-
lokban az ioncsatorna-betegségek, szivizombetegségek, szivizomgyulladas és
a droghasznalat dominalnak, mig idosekben elsésorban a kronikus, degenerativ
betegségek tehetok felelossé (ISZB, szivbillenty(i-betegségek, SZE).

A SADS aldozatok csaladjaban akar 50%-ban is lehet orokletes aritmia szindromat
diagnosztizalni.




Boncolas és molekularis patologiai vizsgalatok a hirtelen halal
aldozatokban

Ajanlasok

Javasolt a boncolas elvégzése a hirtelen halal okanak feltarasa

céljabol és annak eldontésére, hogy a halal aritmia vagy nem aritmia C
(pl.: aorta aneurizma ruptura) miatt kovetkezett be.

Boncolas esetén javasolt a sziv standard szovettani vizsgalata, beleértve
mindkét kamrabol vett reprezentativ mintak feldolgozasat.

Vérvétel és megfeleléen gylijtott testireg folyadékok toxikologiai
vizsgdlata és molekularis patologiai vizsgalatok minden esetben
ajanlottak megmagyarazhatatlan szivhalal aldozatainal.

Célzott posztmortem genetikai vizsgalat és a potencialisan beteg-
séget okozo gének vizsgalata megfontolandd minden olyan hirtelen
haldlesetben, ahol specialis orokletes ioncsatorna-betegség vagy
cardiomyopathia lehetosége mertil fel.

1Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

A szivmegallasok kb. 50%-a fordul el ismert szivbetegség nélkiil, azonban ezen
betegek donto tobbségében rejtett iszkémias szivbetegség all fenn.

Amennyiben orokletes betegséget sikeriil azonositanunk az dldozat esetében, le-
hetové valik a csaladtagok kockazatanak felmérése, amit idoben sziletett diag-
nozissal és preventiv intézkedésekkel csokkenthettink.




* Ismerten vagy feltételezetten kamrai ritmuszavarban szenved6
betegek sziirése

Ajanlasok

Minden kamrai ritmuszavar miatt vizsgalatra kerulo beteg esetében A

javasolt a nyugalmi 12 elvezetéses EKG elkészitése.

Ambulanter EKG monitorozas javasolt a kamrai ritmuszavarok di-
agnosztizalasara. 12 elvezetéses EKG elkészitése javasolt a QT in-
tervallum mérésére, illetve az ST szakasz valtozasanak megitélésére.

Eseménymonitorok hasznalata javasolt sporadikusan el6fordulo tu-
netek esetén az esetlegesen el6fordulo aritmia detektalasara.

Beultethetd eseménymonitorok alkalmazasa javasolt ha a tunetek
(pl.: eszméletvesztés) ritkan fordulnak eld, hatterukben feltehetoen
szivritmuszavar all, illetve, ha a hagyomanyos diagnosztikai eszko-
zokkel az ok nem deritheto fel.

Jelatlagolt EKG elkészitése javasolt az ARVC diagnosztizalasahoz
kamrai ritmuszavar esetén, vagy, ha az életveszélyes kamrai ritmus-
zavar kockazata fokozott.

Terheléses vizsgalatok elvégzése javasolt iszkémia vagy KR provo-
kalasa céljabol KR-ban szenvedo felnétt betegeknél, amennyiben az
ISZB kockazata kozepes vagy magas az életkor és tlinetek alapjan.

Terheléses vizsgalatok javasoltak a diagnozis felallitasara olyan bete-
geken, akiknél a KR ismerten vagy feltételezetten terhelés indukalta,
beleértve a CPVT-t.

Terheléses vizsgalat elvégzése megfontolando a terapias valasz meg-
itélése céljabol gyogyszeres terapia alatt vagy ablacio utan terhelés
indukalta KR-ban szenvedé betegek esetén.

Szivultrahang minden KR miatt vizsgalt beteg esetében javasolt a bal
kamra-funkcio vizsgalata és strukturalis eltérések detektalasa célja-
bol.
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Ajanlasok

Szivultrahang elvégzése javasolt a bal és a jobbkamra-funkcid meg-
itélésre és strukturalis eltérések detektalasara olyan betegeken,
akiknél nagy a KR és HSZH kockazata, pl.: DCM, HCM,ARVC ese-
tén, szivinfarktus utan, orokletes betegségben elhunyt aldozatok
csaladtagjainal.

Terheléses képalkoto vizsgalat (stressz-echokardiografia, SPECT)
,néma” iszkémia vizsgalatara olyan KR miatt vizsgalt betegeken, akik
kozepes kockazatlak ISZB-re az életkor, tiinetek alapjan és, ha az
EKG kevésbé megbizhato (digoxin szedés, BK hipertrofia, nyugalmi
>|mm ST depresszio, WPW szindroma vagy BTSZB).

Gyogyszeres terhelés és képalkoto vizsgalatok alkalmazasa javasolt
»,néma” iszkémia vizsgalatara olyan KR miatt vizsgalt betegeken,
akik kozepes kockazatlak ISZB-re az életkor és tlinetek alapjan, de
mozgaskorlatozottsdg miatt nem képesek a tiinetlimitalt terheléses
vizsgalat elvégzésére.

Sziv. MR- vagy CT-vizsgilat elvégzése megfontolandd KR-ban
szenved6 betegeken, ha a szivultrahang nem alkalmas a bal- és
jobbkamra-funkcid pontos megitélésére, esetleges strukturalis
eltérések kimutatasara.

ARVC = aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia, BTSZB = bal Tawara-szar blokk, CPVT = katechoaminerg polimorf kamrai
tachycardia, CT = komputeres tomografia, EKG = elektrokardiogram, ISZB = iszkémias szivbetegség, KR = kamrai ritmuszavar,

MR = magneses rezonancia, SPECT = single-photon emission computed tomography, WPW = Wolf-Parkinson-White.
Az ajanlas osztalya.

®Az evidencia szintje.




* Ismerten vagy feltételezetten kamrai ritmuszavarban szenved6
betegek sziirése

Ajanlasok

Koronarografia elvégzése megfontolando6 ISZB diagnozisanak meg-
erdsitése vagy kizarasa céljabol életveszélyes kamrai ritmuszavart
vagy abortalt hirtelen szivhaldlt kovetden az életkor és a tunetek
alapjan kozepes vagy magas kockazatu betegeken.

Szivelektrofiziologiai vizsgalat elvégzése javasolt korabban sziv-
infarktuson atesett betegeken, akiknél a tiinetek (palpitacio, pre-
syncope, syncope) alapjan felmertl KR lehetosége.

Szivelektrofiziologiai vizsgalat javasolt eszméletvesztést kovetoen,
amennyiben brady-, vagy tachyarrythmia valdszinUsitheto a tiinetek
(pl.: palpitacio) vagy a nem invaziv vizsgalatok eredményei alapjan,
elsésorban strukturalis szivbetegség esetén.

Szivelektrofiziologiai vizsgalat szoba jon, ARVC vagy benignus RVOT
tachycardia vagy sarcoidosis differencialdiagnoszikaja céljabol.

ARVC - aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia, ISZB — iszkémias szivbetegség, KR — kamrai ritmuszavar, RVOT — jobb kamrai

kifolyo traktus.
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

A szivelektrofiziologiai vizsgalat elvégzése szoba jon ARVC és DCM esetén, azon-
ban HCM-ben nem alkalmas rizikostratifikaciora (lll-as oszt. ajanlas).
loncsatorna-betegségek kozil a szivelektrofizioldgiai vizsgalat nem indikalt hosszu
QT-szindromaban, CPVT-ben és rovid QT-szindromaban, mig szerepe vitatott
BrS-ben.

Polimorf kamrai tachycardia vagy kamrafibrillacio indukalasa nem specifikus el-
térés, kulonosen, ha ez agressziv protokoll soran Iép fel.




Kr tipusa

Definicié — EKG osztalyozas

Bidirekcionalis KT

KT a QRS tengelyallas itésenkénti valtozasaval.

Tawara szar reentry
KT

KT, ahol a reentry a His-Purkinje rendszert involvalja, jellemzéen
BTSZB morfologiaju, DCM-hez tarsul, megnyult HV id6 jellemzi

Idioventricularis
ritmus

KR, amely legalabb 3 ttésbdl all, frekvenciaja <100/perc.

Monomorf KT

KT alatt egyféle, stabil QRS morfoldgia figyelhetd meg.

Nem tartos KT

Legalabb 3 iitésbol allo, de legfeljebb 30 masodpercig tarto,
spontan sztind KT

Pleomorf KT

Egynél tobb stabil QRS morfologia egy KT epizod alatt

Polimorf KT

Valtozo vagy szamos QRS komplexussal jaré KT, amelynek a
frekvenciaja 100-300/perc.

Kamrai extraszisztole

Kamrai eredetl depolarizacio, ami a vartnal hamarabb jelentkezik,
az EKG-n korai, széles QRS komplexussal jar, amelyet nem el6z
meg P-hullam.

Tartos KT

KT, ami legalabb 30 szekundumig tart, vagy melyet hemodinamikai
instabilitas miatt ennél hamarabb terminalni kell.

Torsades de Pointes

KT, amelyet a QRS-tengelyallas izoelektromos vonal koruli
forgasa jellemez, altalaban hosszi QT szindromahoz tarsul.

Kamrai flutter

Regularis (ciklushossz variabilitas <30 msec.), kb. 300/perc frek-
vencidju monomorf KR, izoelektromos vonal nem lathato
a QRS-ek kozott.

Kamrafibrillacio

Gyors, jellemzéen >300/perc (ciklushossz <200 msec.),
frekvenciaju irregularis KR a QRS-ciklushossz, morfologia és
amplitudo jelentds valtozasaval.

Kamrai tachycardia

Legalabb 3 egymast koveto utésbdl allé KR, aminek a frekvencidja
2100/perc.

DCM - dilatativ cardiomyopathia, BTSZB — bal Tawara-szar blokk, EKG — elektrokardiogram, KR — kamrai ritmuszavar, KT —

kamrai tachycardia
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3. Kamrai ritmuszavarok kezelés

* Gyogyszeres kezelés a kamrai ritmuszavarok kezelésere és a hirtelen
szivhaldl megelozésére

A béta-blokkolok kivételével a jelenleg elérheto antiaritmias szerekrol eddig
randomizalt klinikai vizsgalatokban nem sikerult bizonyitani, hogy hatékonyak
lennének az életveszélyes kamrai ritmuszavarok elsédleges kezeléseként, vagy a
hirtelen szivhalal megel6zésében. Minden gyogyszer jelentds mellékhatasprofillal
rendelkezik a proaritmiat is beleértve.

* Eszkozos terapia
— Implantalhatoé cardioverter defibrillator

Harom klinikai vizsgalat metaanalizise (Antiarrhythmic drugs Versus Implatable
Defibrillator — AVID; Canadian Implantable Defibrillator Study — CIDS; Cardiac
Arrest Study Hamburg — CASH) igazolta, hogy az ICD-terapia 50%-kal (95%
Cl: 0,37-0,67, p=0,0001) csokkentette az aritmia eredetl és 28%-kal (95% CI:
0,60-0,87, p=0,006) az osszhaldlozast szekunder prevencios indikacioban. A
terapia kozepesen koltséghatékony és az az elmult években sziiletett iranyelvek
egyontetlien javasoljak az ICD alkalmazasat szekunder prevencios indikacioban.

Ajanlasok

ICD implantacio javasolt KF vagy hemodinamikai instabilitassal ja-
ro KT-t kovetoen, ha a ritmuszavar hatterében reverzibilis okok
kizarhatok, nem a szivinfarktus akut (48 oran belil) szakaban je-
lentkezett, a beteg optimalis gyogyszeres kezelésben részesil és a
beteg életkilatasai jo funkcionalis allapotban elérik az egy évet.

ICD implantacié megfontolando ismétlodo tartds KT esetén (amennyi-
ben nem a szivinfarktust kovetd elsé 48 oraban jelentkezik), a beteg
optimalis gyogyszeres kezelésben részesiil, normal balkamra-funkcioval
rendelkezik és életkilatasai jo funkcionalis allapotban elérik az egy évet.

Amiodaron adasa szoba jon, amennyiben KF/KT miatt indokolt az
ICD beiiltetése, de az eszkoz nem elérhetd, vagy beiiltetése kont-
raindikalt, vagy az implantacioba a beteg nem egyezik bele.

ICD — implantalhato cardioverter defibrillator, KF- kamrafibrillacio, KT- kamrai tachycardia
3Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.

|4




— Szubkutan cardioverter defibrillator

Ajanlasok Osztaly? | Szint®

Szubkutan defibrillitorok beiiltetése széba jon a hagyomanyos
transzvénas rendszerek helyett, amennyiben ICD implantacio in-
dokolt és nem all fenn hagyomanyos pacemaker vagy kardialis re- lla
szinkronizacios terapia indikacioja és varhatoan nem lesz sziikség
antitachycardia ingerlésre sem.

n I

A szubkutan ICD beliltetése a hagyomanyos rendszerek alternati-
vajakeént szoba jon, amennyiben a vénas Ut biztositasa nehézségekbe
utkozik, vagy ha korabbi transzvénas rendszer fertozés miatt ex- I1b C
plantaciora kerdilt, vagy fiatal betegen,amennyiben varhatoan hosszu
tavon lesz sziikség az ICD-re.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator.

*Az ajanlas osztalya. ®Az evidencia szintje.

A jelenleg rendelkezéstinkre allo eredmények alapjan a szubkutan defibrillatorok
hatékonyak a HSZH megel6zésében, de hosszu tavu adatok még nem allnak ren-
delkezésre a biztonsagossagat és toleralhatosagat illetoen.

Szubkutan defibrillatorok nem alkalmasak olyan betegeknek, akiknél hagyomanyos
pacemaker vagy kardialis reszinkronizacios terapia indikacioja all fenn, vagy olyan rit-
muszavarok esetén, amelyek antitachycardia ingerléssel konnyen megszuntethetok.

— Cardioverter defibrillator mellény

Ajanlasok Osztaly® | Szint®

A cardioverter defibrillator mellény alkalmazasa szoba jon olyan fel-
nott, csokkent balkamra-funkcidju betegeken, akiknek atmenetileg
fokozott a kockazatuk a HSZH-ra, de ICD implantacio nem indo- I1b
kolt (,,bridge to transplant”, peripartum cardiomyopathia, akut myo-
carditis, a szivinfarktus akut szakaban jelentkezo aritmiak).

n I

HSZH = hirtelen szivhalal, ICD = implantalhato cardioverter defibrillator.
1Az ajanlas osztalya. ®Az evidencia szintje.

Prospektiv, randomizalt vizsgalatok még nem torténtek a cardioverter defibrillator
mellény hasznalataval kapcsolatban, de szamos esetkozlés, eset sorozat és re-
giszter (a gyarto tamogatasaval és fliggetlen is) a mellény sikeres alkalmazasarol
szamol be kisebb betegpopulacion ahol a HSZH kockazata fokozott volt.

I5



— Nyilvanos helyeken elhelyezett defibrillator

Ajanlasok

Nyilvanosan elérhetd defibrillatorok telepitése javasolt olyan he-
lyekre, ahol a szivmegallas viszonylag gyakran fordul eld (iskolak,
sportlétesitmények, allomasok, kaszinok) és megoldhato a késziilék
tarolasa, illetve olyan helyekre, ahol a slirgds defibrillalas egyébként
nem érheto el (vonat, tengerjaro hajo, repiilogép).

B

A HSZH szempontjabdl magas rizikoju beteg csaladtagjainak alapveto
Ujraélesztési technikak tanitasa szoba jon.

Az ajanlas osztalya. Az evidencia szintje.

* Tartos kamrai ritmuszavarok akut ellatasa

Ajanlasok

DC cardioversio javasolt hemodinamikai instabilitassal jard tartos
KT esetén.

Strukturalisan ép sziv mellett jelentkezd, hemodinamikailag toleralt
tartos kamrai tachycardia esetén iv. flecainid, béta-blokkolo, vera-
pamil vagy amiodaron adasa jon szoba.

C
C

iv = intravenous, KT = kamrai tachycardia.
Az ajanlas osztalya. Az evidencia szintje.




* Intervencios kezelesi lehetosegek
— Katéterablacio

Ajanlasok

Osztaly?

Siirgos katéterablacio javasolt strukturalis szivbetegségben szenvedo
incessant KT vagy elektromos vihar esetén.

Katéterablacio elvégzése javasolt ismételten jelentkezd, ICD sokkte-
rapiat igénylo tartos KT epizodok esetén iszkémias szivbetegségben.

B
B
B

Katéterablacio elvégzése megfontolandd az elso tartos KT epizod
esetén ICD-vel élo, iszkémias szivbetegségben szenvedd betegeken.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KT = kamrai tachycardia
Az ajanlas osztalya. Az evidencia szintje.

A heg alapu KT jellemzéen monomorf. Egy betegen tipusosan tobb eltéré mor-
fologiaju KT indukalhatd. Emiatt a klinikai KT alatt készilt 12 elvezetéses EKG
novelheti a katéterablacio sikerességet.

A KT miatt végzett katéterablacio sikeraranya magasabb posztinfarktusos bete-
geken, mint nem iszkémias cardiomyopathia esetén. A beavatkozas mortalitasa
0-3% kozott valtakozik, oka jellemzoen uralhatatlan elektromos vihar.

Strukturalisan ép sziv mellett jelentkezé KT-k jellemzden a bal vagy a jobb kamra
kifolyd traktusbol indulnak. llyenkor 12 elvezetéses EKG-n inferior tengelyallas
mellett bal (RVOT kiindulas) vagy jobb Tawara-szar blokk (LVOT kiindulas) mor-
fologiat latunk. Kezelésében a katéterablacio egy magas sikeraranyl terapias
alternativa. A HSZH el6fordulasa jellemzden alacsony ebben a populacioban.

|7



— Aritmia sebészet

Ajanlasok

Pre- és intraoperativ térképezéssel végzett sebészi KT ablacio el-
végzése egy nagy gyakorlattal rendelkezé centrumban javasolt anti-
aritmias kezelésre refrakter KT esetén, amennyiben tapasztalt elekt-
rofiziologus altal végzett katéterablacio is sikertelen volt.

Szivmiitéttel (bypass vagy billenty() egy tlésben sebészi KT ablacio
elvégzése szoba jon dokumentalt KT vagy KF esetén, amennyiben
egy korabbi katéterablacio sikertelen volt.

F= kamrafibrillacio, KT = kamrai tachycardia.
Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.

* Az ICD-terapia pszichoszocialis hatasai

Osztaly?

Ajanlasok

A pszichés status felmérése és stresszoldo kezelés javasolt ismételt
indokolatlan ICD sokkleadas esetén.

Az ICD életmindségre gyakorolt hatasanak beteggel torténé meg-
beszélése javasolt a készilék beiltetését megelozoen, illetve az
alapbetegség progresszioja esetén.

C
C

ICD = implantalhato6 cardioverter defibrillator
Az ajanlas osztalya.

bAz evidencia szintje.

A kontrollalt ICD-s vizsgalatokban az életminoség nem valtozott vagy javult a
defibrillaitor belltetésen atesett betegek korében a kontrollcsoporthoz ha-
sonlitva. Mindazonaltal szorongas (8-63%) és depresszio (5-41%) gyakran fordul
eld ICD-vel él6 betegeken, jellemzéen indokolatlan és/vagy gyakori sokkleadast
kovetoen.




4. A kamrai ritmuszavarok kezelése és a hirtelen szivhalal
megeldzése iszkémias szivbetegségbe

* Akut koronaria szindroma

Az ACS miatt kezelt betegek akar 6%-aban is jelentkezhet KT vagy KF a tunetek
kezdetétol szamitott elsd 48 oraban leggyakrabban reperfuzio eldtt vagy alatt.

— Az akut koronaria szindromahoz tarsulo HSZH megeldzése és ellatasa:
prehospitalis fazis

Ajinliso Oszsly | Saine:

Mellkasi fajdalommal jelentkezé betegnél javasolt a késlekedés
elkeriilése a tlinetek kezdetétdl az elsé orvosi ellatasig, illetve az A
elsé orvosi ellatastol a reperfizioig.

Javasolt a mentocsapat megfelelo képzése és felszerelése az ACS fel-
ismerésére (EKG, telemetria) és az Ujraélesztés (alapfoku Ujraélesztés
és defibrillalas) kivitelezésére.

Javasolt, hogy mind az alapszint(i, mint az emeltszintl Ujraélesztés
az ,,European Resuscitation Council” vagy a nemzeti/nemzetkozi
szakértoi bizottsagok altal meghatarozott algoritmusoknak meg-
feleloen torténjen.

Javasolt, hogy az Ujraélesztés utani ellatds nagy volumeni kozpon-
tokban torténjen, ahol multidiszciplinaris intenziv ellatasra van le-
hetoség, beleértve az alabbiakat: primer koronaria intervencio,
elektrofiziologia, keringéstamogato eszkozok, sziv- és érsebészet és
terapias hypotermia.

Az eredmények javitasa érdekében megfontoland6 a szivmegallas
kezelésére regionalis halozatok létrehozasa.

lla B

ACS = akut koronaria szindroma, EKG = elektrokardiogram
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.
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— Az akut koronaria szindromahoz tarsulo HSZH megelozese és ellatasa:
hospitalis fazis. A revaszkularizacio indikacioi

Siirgos reperfuzios kezelés javasolt STEMI esetén.

Revaszkularizacios kezelés javasolt NSTEMI vagy instabil angina
esetén az ESC NSTEMI iranyelveinek megfelelSen.

Koronarografia és sziikség esetén koronaria angioplasztika elvégzése
javasolt a korhazi felvételt kovetd 2 oran belul magas kockazatu (pl.:
KR-ral tarsuld) NSTEMI esetében.

A szivizom iszkémia kezelésére azonnali és teljes revaszkularizacio
javasolt visszatéro KT és KF esetén.

Uj kelet(i iszkémias AV vezetési zavar megsziintetésére az elzarodott ér
azonnali megnyitasa javasolt. Ez kilonosen az inferior infarktushoz tar-
sulo AV-blokk esetén igaz, még késoi (12 oran tuli) kialakulasa esetén is.

Abortalt szivhalal eszméletlen allapotban lévo tuléldinél, amennyiben az
Ujraélesztést kovetden keészitett EKG-n STEMI-nek megfelelo eltérések
lathatok katéteres laborba torténd kozvetlen szallitasa javasolt.

A
C
C
C
C
B

Ujraélesztett eszméletlen allapotu beteg intenziv osztalyra torténd

szallitasa megfontolandd, amennyiben posztreszuszcitacios EKG-jan

ST-elevacio nem lathato:

—nem koszoruér eredet(i okok kizarasara lla B

— egyértelmi nem koszoruér eredetli ok hianyaban minél rovidebb
idon belul (<2 ora) torténjen koronarografia, kiilonosen hemodi-
namikailag instabil beteg esetében.

Keringéstamogato eszkozok (LVAD, ECLS) alkalmazasa megfontolandd
optimalis gyogyszeres kezelés mellett is visszatéro, hemodinamikai lla B
megingast okozd KT/KF esetében.

Terapiarefrakter szivmegallas esetén specialis centrumokban szoba

o , . ., , llb C
jon keringéstamogato eszkozos vagy revaszkularizacios kezelés.

ACS = akut korondria szindroma, AV = atrioventricularis, ECLS = extracorporeal life support, EKG = elektrokardiogram, KF
= kamrafibrillacio, KR = kamrai ritmuszavar, KT = kamrai tachycardia, LVAD = left ventricular assist devide, NSTEMI = nem ST
elevacios szivinfarktus, STEMI = ST elevacios szivinfarktus

*Az ajanlas osztalya.

®Az evidencia szintje.
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— Az akut koronaria szindromahoz tarsulo HSZH megelozese és ellatasa:
hospitalis fazis. Defibrillacio/kardioverzio/gyogyszerek/katéterablacio

Ajanlasok

B

Béta-blokkolok adasa javasolt visszatérd polimorf KT esetén.

Iv.amiodaron adasa javasolt polimorf KT-ban.

Azonnali elektromos kardioverzio vagy defibrillacio javasolt tartos
KT vagy KF esetén.

Siirgos koronarografia, szikség szerint revaszkularizacié javasolt
visszatéro KT/KF esetén, ha myocardialis iszkémia nem zarhato ki.

Az elektroliteltérések korrekcioja javasolt visszatéro KT/KF esetén.

Per os béta-blokkolo kezelés megfontolandé a korhazi kezelés soran,
majd a késobbiekben is minden ACS-en atesett betegen, amennyiben
nem kontraindikalt.

Specialis centrumokban radiofrekvencias katéterablacio, majd ICD
implantacio megfontolandé visszatérd KT/KF vagy elektromos vihar
esetén, kilonosképp, ha a revaszkularizaci6 megtortént és a beteg
optimalis gyogyszeres kezelésben részesdul.

Transzvénas katéteres ,,overdrive” ingerlés megfontoland6 az anti-
aritmias gyogyszeres kezelés ellenére gyakran visszatéré KT esetén,
amennyiben katéterablaciora nincs lehet6ség.

Iv. lidocain adasa szoba jon visszatéro KT kezelésére, amennyiben a
béta-blokkol6 és az amidoaron hatastalan, vagy kontraindikalt.

Profilaktikus antiaritmias kezelés a béta-blokkolo adasan kivul nem
javasolt.

ACS = akut koronaria szindroma, EKG = elektrokardiogram,|CD = implantalhaté cardioverter defibrillator, KF =kamrafibrillacio,
KT = kamrai tachycardia

3Az ajanlas osztalya.

®Az evidencia szintje.
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— Az akut koronaria szindromahoz tarsuldo HSZH megelozese és ellatasa:
hospitalis fazis. Pacemaker/Implantalhato cardioverter defibrillator

Ajanlasok

|deiglenes pacemaker terapia javasolt pozitiv kronotrop kezelés
mellett is fennallo, tineteket okozo sinus bradycardiaban.

Ideiglenes pacemaker terapia javasolt stabil potritmus nélkdili, tiine-
teket okozo magas foku AV blokk esetén.

Siirgds koronarografia javasolt tiineteket okozo magas foku AV
blokk esetén, amennyiben reperfizid még nem tortént meg.

ICD atprogramozasa javasolt ismételt indokolatlan sokk leadas ese-
tén.

A belltetett ICD atprogramozasa megfontolando6 a szukségtelen
ICD sokkok elkertlése céljabol.

ICD implantacio vagy cardioverter defibrillator mellény ideiglenes
alkalmazasa valogatott esetekben szoba jon akut myocardialis in-
farktust kovetéen 40 napon belul (nem teljes revaszkularizacio,
megel6zoen is csokkent BKEF a tiinetek kezdetétdl szamitva 48 oran
tuli ritmuszavar, polimorf KT, KF esetén).

Akut myocardialis infarktust koveto elsé 40 napban ICD implanta-
cio nem indokolt a hirtelen szivhalal primer prevenciojara.

AV = atrioventricularis, BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, ICD = implantalhato kardioverter defibrillator, KF = kamrafibrillacio,
KT = kamrai tachycardia

Az ajanlas osztalya.

®Az evidencia szintje.

Az akut koronaria szindroma korai fazisaban (48 oran bellil) jelentkezé kamra-
fibrillacio otszoros kockazatot jelent a korhazi mortalitas szempontjabdl és ilyen
esetben valoszinlileg hosszabb tavon is fokozott a haldlozas kockazata. Azonban
a bekovetkezo haldlesetek nem minden esetben jelentenek hirtelen halalt, és

az ACS akut szakaban jelentkezé KT/KF esetén az ICD indikacio feldllitasahoz
szamos mas rizikotényezét is figyelembe kell venni.
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2. abra. Diagnosztikus algoritmus akut koronaria szindromahoz tarsulo tartos
kamrai ritmuszavar esetén

Surgos koronarografia,
lehetoség szerint
teljes revaszkularizacio

Béta-blokkold
(pl.: 5 mg iv. metoprolol)

v v

Visszatéro gyakori KT/KF
vagy gyakori nem tartos KT-k

—>  Stabil beteg

e N
Kardioverzio/defibrillacio
»overdrive ingerlés”,
amiodaron

300 mg iv., lidocain
\. y,

\
Tovabbi revaszkularizacio

megfontolandd
(BK-funkcid ellendrzés,
ismételt koronarografia),
K*, Mg?* pétlas
megfontolandd

Katéterablacio és/vagy
szedalas és specializalt BK = bal kamr;
centrumba tovabbkiildés So s

landd KF = kamrafibrillacio;
megfonto anco KT = kamrai tachycardia
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* Szivinfarktust koveto korai idoszak

Ajanlasok

Osztaly?

Programozott stimulacio elvégzése szoba jon csokkent balkamra-
funkcioju (<40%) betegeken HSZH rizikofelmérés céljabol.

Nem invaziv vizsgalatok (pl.: microvolt T-hullam alternans, autonom
diszfunkciot vizsgalo tesztek, jelatlagolt EKG) nem javasoltak riziko-
stratifikaciora a szivinfarktust koveto korai idészakban.

B
B

EKG = elektrokardiogram, HSZH = hirtelen szivhalal.
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

Osztaly?

Ajanlasok

Korai BKEF mérés javasolt minden akut szivinfarktuson atesett be-
tegnél hazabocsatas elott.

A BKEF ismételt vizsgalata javasolt az infarktust kovetden 6-12 héttel
a primer prevencios ICD indikacio felmérése céljabal.

C
C

BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, ICD = implantalhato cardioverter defibrillator.
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

A BKEF-t a szivinfarktust kovetoen 6-12 héttel Ujra kell értékelni optimalis gyogy-
szeres kezelés mellett a primer prevencios ICD indikacio felmérése céljabol. Ezt
minden beteg esetében javasolt elvégezni.
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» Stabil koronariabetegség myocardialis infarktust kovetoen megorzott
ejekcios frakcio eseten

Ajanlasok

Programozott stimulacio megfontolandd ismeretlen etiologiaju esz-

méletvesztést kovetden myocardialis infarktuson atesett betegeknél C
megorzott balkamra-funkcio esetén.

Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

Ajanlasok

Revaszkularizacio javasolt a HSZH rizikd csokkentése céljabol KF-t
kovetden, amennyiben akut iszkémia elozte meg a KF kialakulasat.

HSZH = hirtelen szivhalal, KF = kamrafibrillacio
Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.

Koronaria revaszkularizaciot kovetéen 6-12 héttel a BKEF tjraértékelése javasolt
primer prevencios ICD indikacio elbiralasa céljabol.

Ajanlasok

Amiodaron adasa szoba jon a myocardialis infarktust kovetoen

jelentkez6 KR okozta panaszok csokkentésére, de a tulélésre nincs B
hatasa.

Na-csatorna blokkolok (I/C) adasa nem javasolt HSZH megelozésére
ISZB-ben vagy myocardialis infarktust kovetoen.

HSZH = hirtelen szivhalal, ISZB = iszkémias szivbetegség, KR = kamrai ritmuszavar
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.
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5. Csokkent balkamra-funkcid/szivelégtelenség kezelése
* A HSZH primer prevencioja

Ajanlasok

Optimalis gyogyszeres kezelés: ACE-gatlok (intolerancia esetén
ARB), béta-blokkolok és mineralocorticoid receptor antagonistak
adasa javasolt szisztolés diszfunkcioval (BKEF<35-40%) jaro
szivelégtelenségben az osszmortalitas csokkentése és a HSZH
prevencioja céljabol.

A

ACE = angiotenzin konvertaz enzim, ARB = angiotenzin Il receptor-blokkolok, BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, HSZH =
hirtelen szivhalal
1Az ajanlas osztalya. ®Az evidencia szintje.

Ajanlasok Osztaly® | Szint®

ICD implantacio javasolt a HSZH megelozésére tineteket okozo
szivelégtelenség (NYHA |I-Ill) és csokkent BKEF (<35%) esetén
legalabb 3 honapos optimalis gyogyszeres kezelést kovetden,
amennyiben a varhato életkilatasok jo funkcionalis allapotban elérik
az egy évet:

* Iszkémias szivbetegségben (legalabb 6 héttel a szivinfarktus utan)

* Nem iszkémias etioldgia esetén

BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, HSZH = hirtelen szivhalal, ICD = implantalhat6 cardioverter defibrillator, NYHA = New
York Heart Association

Az ajanlas osztalya.

®Az evidencia szintje.

Ajanlasok Osztaly* | Szint®

ICD implantaci6 megfontolandé a HSZH primer vagy szekunder

o 7 o7 r ’ 4 14 14 14 Ila C
prevenciojara szivtranszplantaciora varo betegek esetében.

HSZH = hirtelen szivhalal, ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, NYHA = New York Heart Association
3Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.
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Dontden két nagy klinikai vizsgalat alapozta meg az ICD-k primer prevencios
alkalmazasat szivelégtelenség és csokkent balkamra-funkcio esetén: a ,,Sudden
Cardiac Death in HEart Failure Trial” (SCD-HeFT) és a ,,Multicenter Automatic
Defibrillator Implantation Trial-1I” (MADIT-II).

A SCD-HeFT vizsgalatban az ICD 23%-kal csokkentette a halalozast (HR: 0,77;
95% Cl: 0,62-0,96; p=0,007), ami 5 év alatt 7%-os abszolut rizikocsokkenést
eredményezett (29%-rol 22%-ra).

A, Defibrillator in Non-Ischaemic cardiomyopathy Treatment Evaluation”
(DEFINITE) vizsgalatban az ICD agban 35%-os mortalitascsokkenés volt
megfigyelheto (HR:0,65; 95% CI:0,40-1,06; p=0,08).

Jelenlegnincs olyan vizsgalat,amiaz |ICD-k hatékonysagat mutatna tinetmentes (NYHA
|-es funkcionalis stadiumu) betegeken csokkent balkamra-funkcio esetén (BKEF <35-
40%) vagy megtartott balkamra-funkcioval (>40-45%) tarsulo szivelégtelenség esetén,
ezért alkalmazasuk nem is javasolt ezekben a betegcsoportokban.

» Kardialis reszinkronizacios terapia a hirtelen szivhalal primer prevenciojara

Ajanlasok Osztaly? | Szint®

A CRT alkalmazasa javasolt a mortalitas csokkentésére csokkent
balkamra-funkcio (BKEF<35%), BTSZB esetén legalabb 3 honapos
optimalis gyogyszeres terapiat kovetoen, amennyiben a varhato élet-
kilatasok jo funkcionalis allapotban elérik az egy évet:

* Amennyiben a QRS >150 msec
* QRS 120-150 msec esetén

A CRT alkalmazasa megfontolandd/szoba jon a mortalitas csokken-
tésére csokkent balkamra-funkcio (BKEF<35%) esetén, nem BTSZB
QRS morfologia esetén, legalabb 3 honapos optimalis gyogyszeres
terapiat kovetden,amennyiben a varhato életkilatasok jo funkcionalis
allapotban elérik az egy évet:

* Amennyiben a QRS >150 msec lla B
* QRS 120-150 msec esetén 1) B

BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, BTSZB = bal Tawara-szar blokk, CRT = kardialis reszinkronizacios terapia, NYHA = New
York Heart Association. Az ajanlas osztalya. Az evidencia szintje.
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Ajanlasok Osztaly* m

A CRT alkalmazasa megfontoland6 a mortalitas csokkentésére kronikus
szivelégtelenségben QRS 2120 msec, csokkent balkamra-funkcio (BKEF
<35%) NYHA Il — ambulanter NYHA IV funkciondlis stadium esetén

14 14 . a0 r 14 o7 .. ” . Ila B
legalabb 3 honapos optimalis gyogyszeres terapiat kovetden,amennyiben
a varhato életkilatasok jo funkcionalis allapotban elérik az egy évet és
|00%-hoz kozelito biventricularis ingerlési arany biztosithato.
AV-csomo ablacié megfontolandd alacsony biventricularis ingerlési la B

arany esetén

AV = atrioventricularis, BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, CRT = kardialis reszinkronizacios terapia, NYHA = New York Heart Association
3Az ajanlas osztalya. Az evidencia szintje.

Ajanlasok

Osztaly?

CRT-D alkalmazasa javasolt a mortalitas csokkentésére QRS 2130
msec, BTSZB, csokkent balkamra-funkcio (BKEF<30%) esetén leg-
alabb 3 honapos optimalis gyogyszeres terapiat kovetoen, amennyiben
a varhato életkilatasok jo funkciondlis allapotban elérik az egy évet.

A

CRT-D alkalmazasa szoba jon szivelégtelenség miatti hospitalizacio
csokkentésére barmilyen QRS morfologia, QRS 2150 msec, csokkent
balkamra-funkcio (BKEF<35%) esetén legalabb 3 honapos optimalis
gyogyszeres terapiat kovetéen, amennyiben a varhato életkilatasok
jo funkcionalis allapotban elérik az egy évet.

BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, BTSZB = bal Tawara-szar blokk, CRT-D = kardialis reszinkronizacios terapia defibrillator
(biventricularis implantalhato cardioverter defibrillator), NYHA- New York Heart Association

Az ajanlas osztalya. Az evidencia szintje. “Ezek az ajanlasok CRT-D-re specifikaltak, mert a NYHA Il-es funkcionalis
stadiumu betegeket involvalo vizsgalatokban kizarolag biventricularis ICD-ket implantaltak.

Sinus ritmusban |évo betegek esetében az ajanlasok a BTSZB — nem BTSZB QRS
morfologian és a QRS szélességen (120-150 msec vagy >150 msec) alapszanak (l.
tablazat).

Pitvarfibrillalo betegekre vonatkozé ajanlasok a Il. tdblazatban talalhatok.

CRT alkalmazasa nem javasolt QRS <120 msec. esetén.
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* Kamrai extraszisztolék strukturalis szivbetegségben/balkamra-diszfunkcio
esetén

Ajanlasok Osztaly® | Szint®
Gyakori, tiineteket okozo KES vagy NSVT esetén

* Amiodaron megfontolando. lla

* Katéterablacio megfontolando. lla

Katéterablacio megfontolandd balkamra-diszfunkciohoz tarsuld KES-

, lla
ek esetén.

KES = kamrai extraszisztolé, NSVT = nem tartos kamrai tachycardia

Az ajanlas osztalya. *Az evidencia szintje.

A strukturalis szivbetegséghez tarsuld kamrai extraszisztolék és NSV T-k
fokozott halalozasi kockazatot jelentenek, kiilonosen a >10 KES/6ra gyakorisag
vagy NSVT futamok jelenléte esetén.

Amennyiben a KES-ek, NSVT-k tiineteket, vagy a nagy szamuk miatt balkamra-
funkcio-csokkenést okoznak (tachycardia indukalta cardiomyopathia) megfonto-
lando az amiodaron inditasa vagy a katéterablacio elvégzése.

A csokkent balkamra-funkciohoz tarsuld nagyszamu KES (>24%), kilonosen,
ha rovid a kapcsolasi ideje (<300 msec), KES indukalta cardiomyopathiara
utal. Ezekben a betegekben a katéterablacio eliminalhatja a KES-eket és hely-
reallithatja a balkamra-funkciot.

* Tartos kamrai tachycardia
— Gyogyszeres kezelés

Ajanlasok

A szivelégtelenség gyogyszeres kezelésének optimalizalasa javasolt

az aktualis szivelégtelenség iranyelveknek megfeleloen csokkent bal- C
kamra-funkciohoz tarsulo tartos KT esetén.

Amiodaron inditasa megfontolandé KT megel6zésére ICD-vel vagy
anélkul él6 betegeken.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KT = kamrai tachycardia.
Az ajanlas osztalya. Az evidencia szintje.
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— Katéterablacio

Ajanlasok

Osstty | saine

Siirgos katéterablacio elvégzése javasolt specializalt centrumokban
incessant KT vagy ICD sokk leadassal jaro elektromos vihar esetén.

Amiodaron vagy katéterablacio javasolt tartos KT-re torténd ismé-
telt ICD sokkleadas esetén.

ICD implantacio javasolt katéterablaciora keriilo betegek esetében,
amennyiben az eszkoz belltetésének indikacioja fennall.

Amiodaron vagy katéterablacio megfontolandd az els6 tartos KT
epizdd utan ICD-vel él6 betegek esetében.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KT = kamrai tachycardia
Az ajanlas osztalya. Az evidencia szintje.

* Tawara-szar reentry tachycardia

Ajanlasok

A katéterablacio, mint elséként valasztando kezelés, elvégzése java-
solt Tawara-szar reentry tachycardia esetén.

C

Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

A Tawara-szar reentry tachycardia egy ritka, macro-reentry tipusu tachycardia,
ami tipusos esetben a jobb Tawara-szaron vezetodik le a kamrakra és a bal
Tawara-szaron vezetodik vissza. 12 elvezetéses EKG képét BTSZB morfologia és
bal tengelyallas jellemzi. Gyakran tarsul cardiomyopathiahoz.

Barmelyik Tawara-szar ablacioja kurativ megoldas.
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6. Cardiomyopathiak
Majdnem minden cardiomyopathiaban jelentkezhetnek kamrai ritmuszavarok és fo-
kozott a HSZH riziko, ennek mértéke az eitologiatol és a betegség sulyossagatol fugg.

* Dilatativ cardiomyopathia (DCM)

A DCM bal kamra tagulattal és szisztolés diszfunkcioval jaré korallapot, amennyi-
ben nem all fenn bal kamra telédési rendellenesség vagy elorehaladott I1SZB.
Felnottekben DCM gyakrabban fordul el6 férfiakban, atlagos prevalenciaja 1:2500,
a becstlt éves incidencidja 7/100 000. Gyermekkor incidenciaja 0,57/100 000.
Felnottkori DCM-ben potencidlisan patogén mutaciot az esetek 20%-aban lehet
azonositani (szarkomer és dezmoszomalis fehérjék). A lamin A/C (LMNA) és dez-
min mutacioi gyakoriak ingeruletvezetési zavarokban.

Optimalis gyogyszeres kezelés (ACE-gatlok, béta-blokkolok, MRA)
bedllitasa javasolt DCM-ben a HSZH és a betegség progresszidjanak
megel6zésére.

Az aritmogén tényezok (proaritmiat okozo gyogyszerek, hypokalae-
mia) és tarsbetegségek (pajzsmirigybetegség) azonnali felismerése és
kezelése javasolt DCM-hez tarsuld KR esetén.

Koronarografia elvégzése javasolt stabil DCM-es betegen legalabb
kozepes ISZB riziko és Uj keletl KR esetén.

ICD implantacio javasolt DCM-hez tarsuld, hemodinamikai insta-
bilitassal jardo KT/KF esetén, amennyiben a varhato életkilatasok jo
funkcionalis allapotban elérik az egy évet.

ICD implantacio javasolt DCM-ben, NYHA ll-lll-as funkcionalis
stadium, BKEF<35%, legalabb 3 honapos optimalis gyogyszeres ke-
zelést kovetoen, amennyiben a varhato életkilatasok jo funkcionalis
allapotban elérik az egy évet.

Ajanlasok
A
C
B
A

Katéterablacio javasolt DCM-hez tarsulo gyogyszeres terapiara re-
frakter Tawara-szar reentry tachycardia esetén.

31



Ajanlasok Osztaly?

ICD implantaci6 megfontoland6 DCM, hatterében kimutatott

14 o7 4 . . . . . 4 r Ila
LMNA mutacio és klinikai rizikofaktorok esetenc.

Amiodaron adasa megfontolandé ICD-s betegeken ismétlodo, in-
dokolt ICD sokkleadas esetén, amennyiben a készulék programo-
zasa optimalis.

lla

Katéterablacio elvégzése szoba jon DCM-hez tarsuld KR esetén,
amennyiben az nem gyogyszeres terapiara refrakter Tawara-szar
reentry KT.

Invaziv szivelektrofizioldgiai vizsgalat, programozott stimulacio szo-
ba jon HSZH rizikostratifikalas céljabol.

Amiodaron adasa nem javasolt tiineteket nem okozd NSVT-k
kezelésére DCM-ben.

Na-csatorna blokkolok és dronedaron adasa nem javasolt KR keze-
lésére DCM-ben.

ACE = angiotenzin konvertaz enzim, BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, DCM = dilatativ cardiomyopathia, HSZH = hirtelen
szivhaldl, ICD = implantalhat6 cardioverter defibrillator, KF = kamrafibrillacio, KR = kamrai ritmuszavar, KT = kamrai tachy-
cardia, LMNA = Lamin A/C, MRA = mineralocorticoid receptor antagonista, NSVT = nem tartos kamrai tachycardia, NYHA
= New York Heart Association.

3Az ajanlas osztalya. Az evidencia szintje. ‘Rizikofaktorok igazolt LMNA mutacio esetén: NSVT, BKEF <45% elsd vizsgalat soran,
férfi nem, nem missense mutdcio (inzercio, delécio, trunkacio)

* Hipertrofias cardiomyopathia (HCM)

A HCM-et korosan megvastagodott bal kamrafal jellemzi, ami nem magyarazhato
koros bal kamrai telédési allapotokkal. Felndttkori prevalencidja vilagszerte
0,02-0,23% kozott valtakozik, azonban 25 éves kor alatt ennél lényegesen rit-
kabban fordul el6. A HCM jellemzéen autoszomalis dominans modon orok-
16dik, kisfoku férfi tulsuly jellemzi és el6fordulasa hasonld gyakorisagu kulonbozo
népcsoportokban.

Az éves kardiovaszkularis mortalitas és a halalozas/indokolt ICD mukodeés felnott
HCM populacion 1-2%, illetve 0,81% gyakorisaggal figyelheto meg.
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Versenyszer( sportolas® kertlése javasolt HCM-ben.

ICD implantacio javasolt KT/KF miatti Ujraélesztés tuléloinél, illet-
ve eszméletvesztéssel vagy hemodinamikai instabilitassal jard spon-
tan, tartos KT-t kovetoen, amennyiben a varhato életkilatasok
meghaladjak az egy évet.

C
B

A HCM Risk-SCD kalkulatorral végzett rizikostratifikacio javasolt
az 5 éves HSZH riziko becslésére 16 éves életkor folott,amennyiben
a korel6zményben nem szerepel KR miatti reanimacioé vagy hemo-
dinamikai instabilitassal jaro tartos KT.

Az 5 éves HSZH riziko értékelése javasolt az elsé vizsgalatkor, ezt
kovetden 1-2 évente, illetve, ha a klinikai allapotban valtozas kovet-
kezik be.

ICD implantacio megfontolandd, amennyiben az 5 éves HSZH rizi-
ko 26% és a varhato életkilatasok meghaladjak az egy évet. A don-
tés meghozatalandl figyelembe kell venni az ICD-terapia varhato
szovodmeényeit, életmodra gyakorolt hatdsat és a beteg pszichés
statusat.

ICD implantacioé szoba jon,amennyiben az 5 éves HSZH riziko 4-6%
és a varhato életkilatasok meghaladjak az egy évet. A dontés meg-
hozatalanal figyelembe kell venni az |ICD-terapia varhato szovod-
ményeit, életmodra gyakorolt hatasat és a beteg pszichés statusat.

ICD implantacio egyes esetekben szoba jon <4% 5 éves HSZH ri-
ziko esetén is, fokozott rizikot jelentd klinikai adatok ismeretében,
amennyiben egy minden részletre kiterjedo vizsgalatot kovetoen az
|ICD-terapia varhato haszna meghaladja a varhatd szovodményeket.

Szivelektrofiziologiai vizsgalat, programozott stimulacio elvégzése nem
javasolt HSZH rizikofelmérés céljabal.

HCM = hipertrofias cardiomyopathia, HSZH = hirtelen szivhalal, ICD = implantalhato cardioverter defibrillator; KF = kamra-
fibrillacio, KT = kamrai tachycardia.

3Az ajanlas osztalya.

®Az evidencia szintje.

Az ESC ajanlasoknak megfeleléen versenyszerii sportolas alatt amator vagy professziondlis modon az edzéseken és verse-
nyeken valé rendszeres részvétel értendd.

4O’Mahony C, et al. Eur Heart ] 2014; 35:2010-2020.
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* Aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia (ARVC)

Ajanlasok

Versenyszeri sportolas kertlése javasolt ARVC-ben.

Oty | sane-
C

Maximalis dozisig titralt béta-blokkolo terapia javasolt elsodleges
kezelésként a tiinetek csokkentése céljabol gyakori kamrai extra-
szisztolia, NSVT-k esetén.

C

|ICD implantacio javasolt abortalt HSZH utan, illetve hemodinamikai
instabilitassal jaro KT-t kovetoen.

Amiodaron inditasa megfontolando a tlinetek csokkentése céljabol
gyakori kamrai extraszisztolia, NSVT-k esetén, amennyiben a béta-
blokkolo kezelés kontraindikalt vagy nem toleralt.

Katéterablacio elvégése megfontolando nagy centrumokban gyogy-
szeres terapiara refrakter gyakori KES-ek, NSVT-k esetén a tiinetek
csokkentése és az ICD sokkleadas megelozése céljabol.

ICD implantacié megfontolandé hemodinamikailag toleralt KT-t ko-
vetden is, amennyiben az ICD-terapia varhaté haszna meghaladja a
varhato szovodményeket.

ICD implantacio szoba jon egy vagy tobb KR rizikofaktor esetén
felntteken, legalabb egyéves varhatd tulélés esetén. A dontés
meghozatalanal figyelembe kell venni az ICD-terapia varhato szo-
védményeit, életmodra gyakorolt hatasat és a pszichés statust.

Szivelektrofiziologiai vizsgalat, programozott stimulacio elvégzése
szoba jon HSZH rizikofelmérés céljabol.

ARVC = aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia, HSZH = hirtelen szivhalal,ICD = implantalhato kardioverter defibrillator, KES

= kamrai extraszisztolé, KR = kamrai ritmuszavar, KT = kamrai tachycardia
3Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.

Az ESC ajanlasoknak megfelelen versenyszeri sportolas alatt amator vagy professziondlis modon az edzéseken és ver-

senyeken valo rendszeres részvétel értendo.
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* Egyéb cardiomyopathia
— Infiltrativ cardiomyopathia

Ajanlasok

ICD implantacié megfontolandd konny(i-lanc amyloidosis vagy orok-
letes transthyretinhez tarsulo szivamyloidosis és hemodinamikai in-
stabilitassal jaro KR esetén, amennyiben a varhato életkilatasok jo
funkcionalis allapotban meghaladjak az egy évet.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KR = kamrai ritmuszavar
3Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje

— Restriktiv cardiomyopathia

osaily | Saine

C

Ajanlasok

ICD implantacio javasolt a HSZH megelozésére restriktiv cardio-
myopathia és hemodinamikai instabilitissal jar6 KR esetén,
amennyiben a varhato életkilatasok jo funkcionalis allapotban meg-
haladjak az egy évet.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, HSZH = hirtelen szivhalal, KR = kamrai ritmuszavar
3Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

— Chagas’ cardiomyopathia

Ajanlasok

osuily | Saint
ICD implantacio megfontoland6é Chagas’ cardiomyopathiaban BKEF

<40% esetén,amennyiben a varhato életkilatasok jo funkcionalis alla- C
potban meghaladjak az egy évet.

BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, ICD = implantalhato cardioverter defibrillator.
3Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.
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7. Orokletes primer aritmia szindromak

Az orokletes primer aritmia szindromak egy heterogén betegségcsoport, amelyek
hatterében a sziv elektromos miikodését szabalyozé ioncsatorna fehérjéket
kodold gének mutacidja all. Egyértelmi strukturalis eltérések nem lathatok, de
ezek a mutaciok életveszélyes KR kialakulasara hajlamositanak.

A primer aritmia szindromak felelosek a fiatal korban ,,strukturalisan ép sziven”
bekovetkezd HSZH esetek 15-25%-aért.

* Long QT-szindroma (LQTY)

LQTS diagnozisa felallithato

* QT, 2480 msec. ismételt 12 elvezetéses EKG-kon VAGY C

* LQTS riziké >3 pont¢
LQTS diagnozisa felallithato, igazolt koroki génmutacio azonositasaval
a QT intervallumtol fiiggetlendl.

LQTS diagnodzisa megfontolandd, amennyiben a QT ismételten
460-480 msec kozotti a 12 elvezetéses EKG-n, tisztazatlan eredetl
eszméletvesztést vagy dokumentalt KT/KF-t kovetden strukturalis
szivbetegség hianyaban.

KF = kamrafibrillacio, KT = kamrai tachycardia, LQTS = hosszi QT szindroma, QT, = korrigalt QT intervallum.
3Az ajanlas osztalya.

®Az evidencia szintje.
¢Schwartz P), et al. Circulation 1993;88:782-784

Ajanlasok | Osztaly" | Szint® |

Az alabbi életmod-valtoztatas javasolt minden LQTS betegnek:

* A QT megnyulast okozo gyogyszerek elkeriilése
(www.crediblemed.org).

* Elektrolit eltérések (hypokalaemia, hypomagnesaemia, hypo-
calcaemia) korrekcioja, amelyek hanyas/hasmenés/metabolikus
allapotokban fordulhatnak elo.

* A genotipus-specifikus KR triggerek kerulése (LQTI: erdteljes

uszas, LQT?2: hirtelen hanghatasok).

36



Ajanlasok Osztaly? | Szint®
Béta-blokkolok adasa javasolt LQTS-ben.

ICD implantacio és béta-blokkolo adasa javasolt szivmegallast ko-
vetoen LQTS-ben.

Béta-blokkold adasa megfontoland6 koroki mutacié hordozoknal
normal QT intervallum esetén.

ICD implantacio megfontolandd megfelelé dozisu béta-blokkolo
mellett jelentkezo eszméletvesztés és/vagy KT esetén LQTS-ben.

Szimpatikus denervacio (ggl. stellatum blokad) megfontolando tu-

netek jelentkezése esetén LQTS-ben, ha

* béta-blokkolok nem hatékonyak, nem toleraltak, vagy kont-
raindikaltak.

* |CD-terapia kontraindikalt vagy a beteg nem vallalja.

* Ismételt ICD sokkleadas béta-blokkolo terapia mellett.

Na-csatorna blokkolok (mexiletin, flecainid, vagy ranolazin) adasa
szoba jon kiegészitd terapiaként a QT-szakasz roviditése céljabol
LQT3 esetén, amennyiben a QT, >500 msec.

ICD implantacié szoba jon béta-blokkolot szedo, tlinetmentes
KCNH2 vagy SCNAS koroki mutacio hordozokon, ha a QT, >500
msec.

Szivelektrofiziologiai vizsgalat, programozott stimulacio elvégzése
nem javasolt HSZH rizikofelmérés céljabol.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KT = kamrai tachycardia, LQTS = hosszi QT-szindroma, QT = korrigalt QT
intervallum.

3Az ajanlas osztalya.

®Az evidencia szintje.
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* Rovid QT-szindroma (SQTY)

Ajanlasok
SQTS diagnozisa felallithato, ha a QT, <340 msec.

SQTS diagnodzisa megfontolando, ha a QT, 340-360 msec. és

legalabb egy teljesiil az alabbi feltételekbdl:

* igazolt koroki mutacio

* pozitiv csaladi anamnézis

* csaladban HSZH el6fordulasa 40 év alatt

* tisztazatlan eredeti syncope vagy KT/KF el6fordulasa struktu-
ralisan ép sziven

Osstty | saine
C

KF = kamrafibrillacio, KT = kamrai tachycardia, QT = korrigalt QT intervallum, SQTS = rovid QT-szindroma.
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

ICD implantacio javasolt SQTS-ben, ha

* abortalt HSZH utan és/vagy C
* dokumentalt spontan tartos KT utan.

Quinidin vagy sotalol adasa szoba jon ICD indikacio fennallasa ese-
tén, amennyiben az eszkozos terapia kontraindikalt, vagy a beteg
nem vallalja.

Quinidin vagy sotalol adasa szoba jon tiinetmentes SQTS-s betegnek
HSZH-ra pozitiv csaladi anamnézis esetén.

Szivelektrofiziologiai vizsgalat, programozott stimulacio elvégzése
nem javasolt HSZH rizikofelmérés céljabol.

HSZH = hirtelen szivhalal, KT = kamrai tachycardia, QT = korrigalt QT intervallum, SQTS = rovid QT-szindroma.
3Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.

38



* Brugada-szindroma (BrS)

Ajanlasok Osztaly? | Szint®

BrS diagnozisa felallithato, ha spontan vagy Na-csatorna blokkoloval
(iv. ajmalin, flecainid, procainamid, vagy pilsicainid) torténd gyogy-
szeres provokacio hatasara a 2-es, 3-as, 4-es bordakozbe felhelyezett
jobb praecordialis (VI és/vagyV2) elvezetések kozil legalabb egyben,
legalabb 2 mm-es I-es tipusu ST elevacio lathato.

Az ajanlas osztalya. *Az evidencia szintje.

Az alabbi életmod-valtoztatas javasolt minden BrS-s betegnek:

* Ajobb praecordialis elvezetésekben ST elevaciot okozo gyogy-
szerek elkerulése (www.brugadadrugs.org)

* Tulzott alkohol- és ételfogyasztas elkertlése

* Laz esetén azonnali lazcsillapitas

C

|ICD implantacio javasolt BrS-ben:
* abortdlt szivhalal taléléinél és/vagy
* dokumentalt spontan, tartos KT esetén

|ICD implantacio megfontoland6 spontan I-es tipusi EKG és syncope
elofordulasa esetén.

Quinidin vagy isoproterenol adasa megfontolandoé elektromos vihar
esetén BrS-ben.

Quinidin adasa megfontolandd amennyiben ICD indikacio fennall, de
az eszkozos terapia kontraindikalt, vagy a beteg nem vallalja. Emellett
supraventricularis ritmuszavarok kezelése esetén is.

|ICD implantacio szoba jon BrS-ban, amennyiben programozott sti-
mulacio soran KF alakul ki (2 vagy 3 extraszisztolével két kiilon hely-
rél stimulalva)

Katéterablacio szoba jon elektromos vihar vagy ismételt ICD sokk-
leadas esetén.

BrS= Brugada-szindroma, ICD= implantalhat6 cardioverter defibrillator.
3Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.
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» Katecholaminerg Polimorf Kamrai Tachycardia (CPVT)

Ajanlasok

CPVT diagnozisa felallithato, strukturalisan ép sziv, normal nyugalmi

EKG esetén, ha fizikai terhelésre vagy emociondlis stresszre bidirek- C
ciondlis vagy polimorf KT jelentkezik.

CPVT diagnozisa felallithatd koroki RyR2 vagy CASQ2 mutacié hor-
dozokban.

CPVT = Katecholaminerg polimorf kamrai tachycardia, KT = kamrai tachycardia
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

Az alabbi életmod-valtoztatas javasolt minden CPVT-s betegnek:
versenysportok, megerdlteto fizikai terhelés és stresszes kornyezet
kerulése.

Béta-blokkold kezelés javasolt minden spontan vagy terhelés soran
jelentkezd KR alapjan diagnosztizalt CPVT-s betegnek.

ICD implantacio javasolt béta-blokkolo és/vagy flecainid terapia
mellé CPVT-ben az optimalis kezelés mellett jelentkezd szivmegallas,
ismétlodo eszméletvesztések vagy polimorf/bidirekcionalis KT ese-
tén.

Ajanlasok
C
C
C
C

Béta-blokkold kezelés megfontolandé mutaciohordozo csaladtagok-
nal negativ terheléses vizsgalat esetén is.

Flecainid adasa megfontoland6 béta-blokkolé mellé CPVT-ben, a
béta-blokkolo mellett is ismétlodo eszméletvesztések vagy poli-
morf/bidirekcionalis KT miatt fennallé ICD indikacio esetén, ha az
eszkozos terapia kontraindikalt, nem elérheté vagy a beteg nem
vallalja.

Flecainid adasa megfontolandd béta-blokkolé mellé ICD-vel él6
CPVT-s betegnek az indokolt ICD miikodés megeldzése céljabol.
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Ajanlasok

Szimpatikus denervacio (ggl. stellatum blokad) széba jon CPVT-ben a
béta-blokkolo/béta-blokkolo+flecainid mellett vagy a béta-blokkolo
kontraindikacioja vagy introlerancidja esetén jelentkezd ismételt
eszméletvesztések/polimorf, bidirekcionalis KT-k/halmozott ICD
miikodés esetén.

Szivelektrofiziologiai vizsgalat, programozott stimulacio elvégzése nem
javasolt HSZH rizikofelmérés céljabol.

CPVT = Katecholaminerg polimorf kamrai tachycardia, HSZH = hirtelen szivhalal, ICD = implantalhato cardioverter defib-
rillator, KT = kamrai tachycardia.
3Az ajanlas osztalya. ®Az evidencia szintje.

8. Gyermekkori aritmiak és kongenitalis szivbetegségek
» Strukturalisan ép sziven jelentkezd kamrai ritmuszavarok kezelése
gyermekkorban

Ajanlasok

A strukturalisan ép sziven jelentkezo és tuneteket nem okozo gya-
kori kamrai extraszisztolia, vagy acceleralt kamrai ritmus kezelés
nélkuli utankovetése javasolt.

Gyogyszeres kezelés vagy katéterablacio javasolt feltételezhetoen
csokkent balkamra-funkciot okozoé gyakori KES vagy KT esetén.

Katéterablacio megfontoland6 panaszokat okozé RVOT KT/KES vagy
idiopatias verapamil szenzitiv fascicularis KT esetén, amennyiben a
gyogyszeres kezelés nem hatékony, vagy nem preferalt.

Gyakorlott operator esetén a katéterablacio megfontolando a gyogyszeres
kezelés hatastalansaga esetén vagy a tartos gyogyszeres kezelés alternativa-
jakent tlineteket okozo LVOT, aorta gyok, vagy epicardialis KES/KT esetén.

Na-csatorna blokkolok adasa (I/C osztaly) megfontolandd a béta-blok-
kol vagy a verapamil alternativajaként kifolyo traktus KT esetén.

Katéterablacio elvégzése nem javasolt 5 éves kor alatt, kivéve: ha a
gyogyszeres terapia nem hatékony vagy, ha a KT hemodinamikailag
nem toleralt.

B
C
B
B
C
B
C

| éves kor alatt verapamil adasa nem javasolt.

LKES = kamrai extraszisztolé, KT = kamrai tachycardia, LVOT = bal kamrai kifolyo traktus.
3Az ajanlas osztalya. °Az evidencia szintje.
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* Hirtelen szivhalal és kamrai ritmuszavarok kongenitalis szivbetegsegben

Ajanlasok

A reverzibilis okok kizarasat kovetéen ICD implantdcio javasolt
CHD-ban abortalt szivhalalt kovetoen.

ICD implantacioé javasolt CHD-hoz tarsulo, tineteket okozo, tartos
KT esetén, hemodinamikai és elektrofiziologiai kivizsgalast kovetoen.

Katéterablacio javasolt kiegészitd kezelésként, vagy az ICD alter-
nativajaként visszatéro, gyogyszeres terapiara refrakter tartds mo-
nomorf KT epizodok/vagy ismételt ICD miikodés esetén.

ICD implantacio javasolt felnétteken CHD, biventricularis fiziologia,
BKEF <35%, optimalis gyogyszeres kezelés ellenére is tuneteket
okoz6 szivelégtelenség (NYHA II-1ll) esetén.

|ICD implantaciéo megfontolandé CHD-s betegen tisztazatlan erede-
tl eszméletvesztéshez tarsuld sulyosan csokkent balkamra-funkcio
vagy PES soran indukalt KT/KF esetén.

Osstty | Saie |
B

ICD implantacié megfontolandd valogatott Fallot-tetralogias bete-
gen halmozott rizikofaktorok megléte esetén: BK diszfunkcio, NSVT,
QRS szélesség >180 msec, indukalhatd KT/KF.

Katéterablacio megfontolando a gyogyszeres kezelés alternati-
vdjaként |ICD-vel él6 CHD-s betegen tartos, tuneteket okozo
monomorf KT esetén.

ICD implantacio szoba jon eldrehaladott egy, vagy szisztémas jobb
kamrai diszfunkcio és egyéb rizikofaktorok megléte esetén (NSVT,
NYHA II-1ll, silyos szisztémas AV regurgitacio).

Programozott stimulacio széba jon a HSZH rizikostratifikalasa cél-
jabol Fallot-tetralogiaban legalabb egy rizikofaktor megléte esetén:
BK diszfunkcio, NSVT, QRS >180 msec.
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Szintt

Ajanlasok Osztaly®

Programozott stimulacio elvégzése szoba jon CHD-s betegen doku-
mentalt NSVT esetén a tartos KT riziko felmérése céljabol.

Elektrofiziologiai térképezéssel végzett sebészi ablacio szoba
jon CHD miatt miitétre kerild betegen tartdos KT-t kovetden,
amennyiben a ritmuszavar indukalhato és a fenntartasaért felelos
kritikus régio azonosithato.

Katéterablacio vagy profilaktikus antiaritmids gyogyszeres kezelés
nem javasolt panaszokat nem okozo, ritka kamrai extraszisztolia
esetén megorzott balkamra-funkcié mellett CHD-s betegen.

Programozott stimulacié nem javasolt rizikostratifikaciora CHD-ban
egyéb rizikofaktorok vagy tunetek hianyaban.

BK = bal kamra, BKEF = bal kamrai ejekcios frakcio, CHD = congenitalis szivbetegség, ICD = implantalhato kardioverter
defibrillator, KF = kamrafibrillacio, KT = kamrai tachycardia, NSVT = nem tartds kamrai tachycardia, NYHA = New York
Heart Association.

3Az ajanlas osztalya.®Az evidencia szintje.

* ICD-terapia gyermekkorban

osuily | Saine

Ajanlasok

|ICD implantacio javasolt gyermekkorban abortalt HSZH tulélinél a
reverzibilis okok kizarasat kovetoen.

|ICD implantacio és gyogyszeres kezelés egyiittes alkalmazasa javasolt
nagy kockazatii betegekben (orokletes ioncsatorna-betegségek,
kardiomiopatiak, CHD).

|doszakos defibrillacios threshold-teszt elvégzése javasolt nem
transzvénas ICD rendszerek esetén a gyermek novekedésével.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, CHD = kongenitalis szivbetegség?
3Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.
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9. Kamrai tachycardiak és kamrafibrillacioé strukturalisan ép

sziven
* Kifolyo traktus kamrai tachycardia

osstily | saine-

Ajanlasok

RVOT KT/KES katéterablacioja javasolt panaszos betegen és/vagy az
antiaritmias gyogyszeres terapia (pl.: béta-blokkold) hatastalansaga
vagy a gyakori KES-ek kovetkeztében romlé balkamra-funkcio esetén.

Na-csatorna blokkold (I/C osztaly) adasa javasolt LVOT (aortagyok)
epikardialis kiindulasu, panaszokat okozo KES/KT esetén.

Gyakorlott operator altal végzett katéteterablacio megfontolando
panaszokat okozd LVOT/aortagyok/epikardialis kiindulast KES/KT
esetén legalabb egy Na-csatorna blokkold (I/C osztaly) hatasta-
lansaga esetén, vagy, ha a beteg a tartos antiaritmias kezelést nem
preferalja.

KES = kamrai extaszisztolé, KT = kamrai tachycardia, LVOT = bal kamrai kifolyo traktus, RVOT = jobb kamrai kifoly6 traktus.
3Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

* Kamrai tachycardiak egyéb fokuszbol

A KT-k szamos formaja tartozik ide: idiopatias bal KT, papillaris izom KT,
annularis KT (mitralis és tricuspidalis annulusrol).

Az idiopatias bal kamrai tachycardia leggyakoribb formaja a verapamil szenzitiv
bal poszterior fascicularis tachycardia.

Ajanlasok

Gyakorlott operator altal végzett katéterablacio elvégzése javasolt,
mint elsodleges kezelés, tiineteket okozo idiopatias bal kamrai ta-
chycardia esetén

Ha a katéterablacio nem elérheto vagy nem preferalt béta-blokkolo,
verapamil vagy Na-csatorna blokkolo6 (I/C) adasa javasolt tiineteket
okozo bal kamrai tachycardia esetén.

B
C
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Ajanlasok Osztaly? | Szint®

Béta-blokkolo, verapamil vagy Na-csatorna blokkolo (I/C) adasa ja-
vasolt tlineteket okozo papillaris izom KT esetén.

Béta-blokkolo, verapamil vagy Na-csatorna blokkold (I/C) adasa
javasolt tuneteket okozd mitralis vagy tricuspidalis annularis KT
esetén.

Gyakorlott operator altal végzett echovezérelt katéteterablacio
megfontolando panaszokat okozo papillaris izom KT esetén legalabb
egy Na-csatorna blokkol6 (I/C osztaly) hatastalansaga esetén, vagy,
ha a beteg a tartds antiaritmias kezelést nem preferalja.

Gyakorlott operator altal végzett katéteterablacio megfontolando
panaszokat okozo mitralis vagy tricuspidalis annularis KT esetén
legalabb egy Na-csatorna blokkold (I/C osztaly) hatastalansaga ese-
tén, vagy, ha a beteg a tartds antiaritmias kezelést nem preferalja.

KT = kamrai tachycardia.
3Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.

* Idiopatias kamrafibrillacio

Ajanlasok

|ICD implantacio javasolt idiopatias KF tuléléinél.

Gyakorlott operator altal végzett katéterablacio javasolt a KF-t indito KES
elimindlasa céljabol gyakori ICD miikodés esetén.

Gyakorlott operator altal végzett katéterablacio javasolt a KF-t in-
ditd KES eliminalasa céljabol elektromos vihar esetén.

B
B
B

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KES = kamrai extraszisztolé, KF = kamrafibrillacio.
3Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.
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* Rovid kapcsolasi ideji Torsades de Pointes

Ajanlasok

|ICD implantacio javasolt egyértelmlen diagnosztizalt rovid kapcso-
|lasi idejli Torsades de Pointes esetén.

sty | sane
B

lv. verapamil adasa megfontolandd elektromos vihar/halmozott ICD
mukodés akut kezelése/megelozése céljabol.

Katéterablacio megfontolandd elektromos vihar/halmozott ICD
mikodés hosszl tavu kezelése/megelSzése céljabol.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator.
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

10. Gyulladasos, reumas, billentylibetegségek
* Gyulladasos szivbetegség

Ajanlasok  Osztaly* | Szint® |

Javasolt, hogy amennyiben életet veszélyezteto KR jelentkezik myo-
carditisre utalo klinikum mellett a beteg tovabbi kezelése specidlis
centrumban torténjen, ahol lehetoség van hemodinamikai méré-
sekre, szivkatéterezésre, szivizom-biopsziara, mechanikus keringés-
tamogatd eszkozok alkalmazasara és a szivritmuszavarok magas
szintl kezelésére.

|deiglenes pacemaker terapia javasolt bradycardia/AV-blokk indukal-
ta kamrai ritmuszavarok kezelésére akut myo/pancarditisben.

Antiaritmias kezelés megfontolandd panaszokat okozé nem tartos
vagy tartos KT kezelésére a myocarditis akut szakaban.

Pacemaker vagy ICD implantacié megfontoland6 gyulladasos sziv-
izombetegségben az akut fazis lezajlasat kovetoen.
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Ajénlisok Osztaly | Szint?_

ICD implantacié megfontolandé az akut szak lezajlasat kovetden
jelentkez6, hemodinamikai megingast okozo tartos KT esetén,
amennyiben a varhato életkilatasok jo funkcionalis allapotban meg-
haladjak az egy évet.

C

Defibrillator mellény alkalmazasa megfontolando a gyogyulasig vagy
végleges ICD implantacioig, amennyiben a gyulladasos betegség akut
szakanak lezajlasa utan csokkent balkamra-funkcio vagy elektromos
instabilitas maradt vissza.

Korai ICD implantdcié szoba jon oriassejtes myocarditis vagy sar-
coidosis esetén hemodinamikai megingast okozo KR, vagy abortalt
szivhalal utan a betegség rossz prognozisara tekintettel, amennyiben
a varhato életkilatasok jo funkcionalis allapotban meghaladjak az egy
évet.

Immunhistokémiaval kimutatott perzisztald6 myocardialis gyulladasos
infiltratum vagy sziv MR-rel igazolt koros lokalis fibrosis a foko-
zott HSZH rizikdé markereinek tekinthetok gyulladasos szivbeteg-
ségekben.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KR = kamrai ritmuszavar, KT = kamrai tachycardia, MR = magneses rezonancia.
3Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.
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» Szivbillentyl-betegségek

Ajanlasok

|ICD implantacio javasolt, amennyiben a primer vagy szekunder indi-

kacios kritériumok teljestinek a szivbillenty(-betegség miitéti kor- C
rekciojat kovetden.

A KT-val szov6dé, endocarditis talajan kialakult akut aortaregurgitacio
mutéti kezelése javasolt, ha nem kontraindikalt.

Szivelektrofiziologiai vizsgalat, sz.e. katéterablacio javasolt billenty(-
mtét utan jelentkezd tartos KT esetében a Tawara-szar reentry iga-
zolasara és kezelésére.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KT = kamrai tachycardia.
Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.

I1. Aritmiakockazat specialis betegcsoportokban
* Pszichiatriai betegek

C
C
C
C

Az alkalmazott dozis csokkentése, vagy a kezelés megszakitasa java-
solt, amennyiben az antipszichotikumok alkalmazasa soran a QT,
intervallum >500 msec, vagy a kiindulasihoz képest legalabb 60
msec-ot nyulik.

Antipszichotikumok adasa soran a szérum kaliumszint monitorozasa
javasolt a hypokalaemia elkerulése céljabol.

Legfeljebb egy QT-szakaszt megnyuijto gyogyszer alkalmazasa java-
solt egy idében.

Megfontolando a QT-szakasz vizsgalata az antipszichotikumok adasat
megel6zden, majd a dozis titralasa soran.

QT, = korrigalt QT intervallum.
Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.
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* Neuromuszkularis betegségek

ossily | Saine

Ajanlasok

Evenkénti utankovetés javasolt izomdisztrofiakban még a betegség
lappango fazisaban is, amikor a betegek tinetmentesek és az EKG
is normal.

Javasolt, hogy a neuromuszkularis betegséghez tarsuld KR-ok keze-
lése ugyanugy torténjen, mintha a tarsbetegség nem allna fenn.

Allandé pacemaker-implantacié javasolt neuromuszkularis betegség-
ben harmad-, vagy eldrehaladott masodfoku AV-blokk esetén.

Allandé pacemaker-implantacié szoba jon izomdisztréfia I-es tipusa-
ban (Steinert-betegség), Kearns—Sayre-szindromaban, Limb—Girdle-
izomdisztrofidban barmely szintli AV-vezetési zavar (beleértve az
l-es foku AV-blokkot is) esetén figyelembe véve a varhato gyors
progressziot.

ICD implantacid szoba jon izomdisztrofia |-es tipusaban (Steinert
betegség), Emery—Dreifuss-szindromaban, Limb—Girdle tipusu IB
izomdisztrofiaban, amennyiben hagyomanyos pacemaker indikacio
és kamrai ritmuszavarok egyarant jelen vannak.

AV = atrioventricularis, ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KR = kamrai ritmuszavar
3Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.
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Duchenne Dystrophin DCM
Becker Dystrophin DCM
Myotonica, |. tipus CGT repeat expansion Vezetési zavar és DCM
Myotonica, 2. tipus CGT repeat expansion Vezetési zavar
Emery-Dreifuss Emerin, lamin A/C Vezetési zavar és DCM
Limb-girdle 1B tipus Lamin A/C Vezetési zavar és DCM
Limb-girdle 2C-2F tipus Sarcoglycans DCM
Limb-girdle 21 tipus Fukutin-related protein DCM
Facioscapulohumeral D474 repeat contraction Vezetési zavar

DCM = dilatativ cardiomyopathia; ICD = implantalhato cardioverter defibrillator; KT = kamrai tachycardia.

* Terhesseg
— Nem peripartum cardiomyopathiahoz tarsulo ritmuszavarok

Ajanlasok Osztaly? | Szint®

|ICD implantacio javasolt terhességben, ha egyébkeént is indokolt.

Béta-blokkolok szedése javasolt terhességben és a posztpartum
idoszakban is LQTS-ben és CPVT-ben.

Metoprolol, propranolol, verapamil szedése javasolt idiopatias kam-
rai tachycardiaban hosszu tavu kezelésként.

Azonnali elektromos kardioverzio javasolt tartos KT-ban, kiilonosen,
ha hemodinamikai megingassal jar.

Sotalol vagy procainamid iv. adasa megfontolandé hemodinamikailag
stabil, monomorf KT-ban.

Amiodaron iv. adasa megfontolando hemodinamikai instabilitassal
jaro, monomorf KT-ban, illetve amennyiben refratker elektromos kar-
dioverziora, vagy nem sziinik mas gyogyszerekre.
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>90% KES Csak késoi stadiumban lgen
60-75% KT-val tarsul6 DCM DCM-hez tarsul lgen
60-80% KT, ICD indikalt Eletkorfiiggd lgen osszhaldlozas 30%-a
10-25% Ritka Ritka lgen
>90% KT, ICD indikalt | Gyakori,,,Néma pitvar” | Igen osszhaldlozas 30%-a
>90% KT, ICD indikalt Gyakori lgen osszhaldlozas 30%-a
<25% Ritka Kevés adat van Ismeretlen
20-80% Ritka Nem ismert Ismeretlen
5-15% Ritkan KT Ritka Nem

Szintt

Ajanlasok Osztaly®

Katéterablacio szoba jon gyogyszeres terapidkra refrakter, rosszul
toleralt tachycardiakban.

CPVT = katecholaminert polimorf kamrai tachycardia,ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KT = kamrai tachycardia,
LQTS = hosszii QT-szindroma.

Az ajanlas osztalya.

®Az evidencia szintje.
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— Peripartum cardiomyopathiahoz tarsulo ritmuszavarok

Ajanlasok Osztaly® | Szint®

Hemodinamikai instabilitassal jaro KT/KF esetén elektromos kar-
dioverzio javasolt.

Szivelégtelenség bazisterapia alkalmazasa javasolt kivéve a terhes-
ségben kontraindikalt szereket (ACE-G, ARB, renin-inhibitorok).

ACE = angiotenzin konvertaz enzim, ARB = angiotenzin receptor blokkolo, KF = kamrafibrillacio, KT = kamrai tachycardia
Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.

* Obstruktiv alvasi apnoe

Ajanlasok Osztaly* m

Alvasi apnoe szindroma lehetosége megfontolando a bradyarrythmiak lla B
differencialdiagnozisakor.

Alvasi apnoe és csokkent oxigénszaturacio lehetséges HSZH riziko-

. . I1b C
faktor alvas alatti légzészavarban.

HSZH = Hirtelen szivhalal.
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

* Gyogyszer indukalta proaritmiak

Gyogyszer okozta proaritmia lehetdsége akkor meriil fel, ha orokletes vagy szer-
zett aritmiara hajlamositd tényezé lehetosége kizarasra keriilt és a beteg olyan
gyogyszeres kezelésben részeslilt, ami ismerten befolyasolja a sziv elektromos tu-
lajdonsagait (QT-megnyulas) vagy elektroliteltéréseket okoz.
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Ajanlasok Szint®

A kivalto gyogyszer elvétele javasolt,amennyiben gyogyszer indukalta
proaritmiara van gyanu és mas aritmogén szubsztrat kizarhato.

A reverzibilis és korrigalhato ok ellenére profilaktikus ICD implanta-
cio megfontolando egyéni alapon a jovében varhato KR riziko alapjan.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator, KR = kamrai ritmuszavar
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

* Hirtelen szivhalal sportolokban

Ajanlisok | Osztily* | Szint® |

Gondos anamnézis-felvétel javasolt szivbetegség, ritmuszavar, esz-
méletvesztés, HSZH szempontjabol pozitiv csaladi anamnézis C
iranyba.

Echocardiogafia és/vagy sziv MR-vizsgalat javasolt, amennyiben a
nyugalmi EKG alapjan felmerul strukturalis szivbetegség gyanuja.

Fizikalis vizsgalat és nyugalmi |2 elvezetéses EKG javasolt sz{ir6vizs-
galatként fiatal sportolokban.

Kozépkoru, magas intenzitasu sportban részt vevo egyének szlirése
javasolt: anamnézis, fizikalis vizsgalat, nyugalmi EKG és SCORE
becslés.

Sporttevékenységhez asszisztdlo személyzet képzése javasolt
Ujraélesztés végzésére és automata kiilsé defibrillator hasznalatara.

EKG = elektrokardiogram, HSZH = hirtelen szivhaldl, MR = magneses rezonancia, SCORE = systematic coronary risk evalu-
ation, et al. Circulation 2012; 125:2308-2315.

3Az ajanlas osztalya.

bAz evidencia szintje.
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* Wolff—Parkinson—White-szindroma

Ajanlasok

Katéterablacio javasolt WPW-s betegen sikeres Ujraélesztést ko-
vetéen, amennyiben a kialakult pitvarfibrillaci6 magas kamrai
frekvenciaval vezetodott le a jarulékos kotegen kamrafibrillaciot
indukalva.

B

Ablacié megfontolandd WPW-szindromaban, amennyiben pana-
szok jelentkeznek, vagy, ha a jarulékos koteg refrakter periodusa
<240 msec.

WPW =Wolff-Parkinson-White.
Az ajanlas osztalya.
®Az evidencia szintje.

» Halal elotti idoszak

Ajanlasok

|CD implantacio el6tt a beteggel megfontolando a halal el6tti idoszak
problémairol beszélni és ezt megismételni a betegség lefolyasa soran

C
C

Az ICD kikapcsolasa megfontolando, ha a klinikai allapot romlik.

ICD = implantalhato cardioverter defibrillator.
3Az ajanlas osztalya.
bAz evidencia szintje.
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