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A primer profilaktikus belltethet6 kardioverter-defibrillatorok (ICD) olyan betegek szamara készult eszk6zok, akiknél a
kamrai tachyarrhythmiak miatt magas a hirtelen szivhalal kockazata, de akiknél korabban nem tértént még ilyen ese-
mény. A primer profilaktikus ICD célja a hirtelen szivhalal (SCD) megel6zése az életveszélyes aritmiak felismerésével
és kezelésével.

Az ICD-k bizonyitottan hatékonyan csokkentik az SCD kockazatat a kamrai tachyarrhythmiak magas kockazatanak
kitett egyéneknél (pl. korabbi szivinfarktus, szivelégtelenség vagy bizonyos genetikai betegségek esetén). Az ICD-k
elényodsnek bizonyultak azoknal a betegeknél is, akiknél a sziv strukturalis rendellenessége vagy mikodése miatt ma-
gas a hirtelen szivhalal kockazata.

A primer profilaktikus ICD-k alkalmazasanak elénye, hogy nemcsak jelentésen redukalja a hirtelen szivhalal kockaza-
tat, de javithatja az életminéséget is azaltal, hogy csdkkenti a hirtelen szivhalaltol valé félelmet. Az ICD-k kdltséghaté-
konynak is bizonyultak a megfelel6en kivalasztott populacidkban. A primer profilaktikus ICD-knek azonban potencialis
hatranya a fert6zés vagy vérzés kockazata, valamint az elektréda sérilésének vagy a kimozduldsanak a kdvetkezmé-
nyei. Az ICD-k inapproriate terapiat is leadhatnak, ami fajdalmas és veszélyes is lehet a beteg szamara. igy az ICD
belltetésérél szolo dontést az orvosnak és a betegnek egyutt kell meghoznia mérlegelve a kértorténetet, a kockazati
tényezbket, a belltetés potencialis elényeit és a készllékkel vald egyuttélésbél adddd esetleges hatranyokat.
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Changes in primary prevention ICD indications in the 2022 ESC guideline for the treatment of ventricular ar-
rhythmias and prevention of sudden cardiac death

Primary prophylactic implantable cardioverter-defibrillators (ICDs) are devices for patients at high risk of sudden cardiac
death due to ventricular tachyarrhythmias, but who have not previously experienced such an event. The primary pro-
phylactic ICD aims to prevent sudden cardiac death (SCD) by detecting and treating life-threatening arrhythmias. ICDs
have been shown to be effective in reducing the risk of SCD in individuals at high risk of ventricular tachyarrhythmias
(e.g. with a history of myocardial infarction, heart failure or certain genetic diseases). ICDs have also been shown to be
beneficial in patients at high risk of sudden cardiac death due to structural abnormalities or dysfunction of the heart. The
benefit of using primary prophylactic ICDs is that they not only significantly reduce the risk of sudden cardiac death, but
can also improve quality of life by reducing the fear of sudden cardiac death. ICDs have also been shown to be cost-
effective in appropriately selected populations. However, primary prophylactic ICDs have potential drawbacks include
the risk of infection or bleeding and the consequences of electrode damage or dislodgement. ICDs can also deliver
inapproriate therapy, which can be painful and dangerous for the patient. Thus, the decision to implant an ICD should
be made by the doctor and the patient together, taking into account the medical history, the risk factors, the potential
benefits of implantation and the potential disadvantages of living with the device.

primary prevention, ICD, ventricular arrhythmia, sudden cardiac death

A kézirat 2023. 03. 14-én érkezett a szerkesztéségbe, 2023. 08. 14-én kerllt elfogadasra.
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A hirtelen szivmegallas (SCA) a normalis szivmikddés
hirtelen megsziinése hemodinamikai 6sszeomlassal.
A hirtelen szivhalal (SCD) hirtelen természetes haldl,
amely a tinetek megjelenése utani 1 6ran belll kdvet-
kezik be, vagy az utolsé életjelenség utani 24 6ran be-
I0l, ha a beteg nem észlelheté az SCD idején. Az SCD
a sziv- és érrendszeri haldlozas kb. 50%-at teszi ki, és
akar 50%-a is lehet a szivbetegség els6 megnyilvanu-
lasanak. Eurépaban az dsszhaldlozas 10-20%-a SCD,
amelynek 75-80%-aért koronariabetegség (CAD) fele-
I6s. Az SCD-t okozd szivbetegségek az életkorral val-
toznak: a fiataloknal a primer elektromos betegségek, a
cardiomyopathiak, a myocarditis és a koronariaanomali-
ak dominalnak. 30 év felett az SCD-k fele féleg akut ko-
ronariaszindrémahoz (ACS) kéthet. Az idésebbekben
a strukturalis szivbetegségek dominalnak (koronariabe-
tegseég, billentylibetegségek, szivelégtelenséq) (1).

A bal kamrai ejekciés frakcié (LVEF) a New York Heart
Association (NYHA) funkciondlis stadiummal kombi-
nalva hasznalhato leginkdbb koronariabetegség és di-
latativ cardiomyopathia (DCM) esetében a belltethetd
kardioverter-defibrillator (ICD) primer prevencios indi-
kaciojara. Rizikdstratifikacios kalkulatorokat alkottak
egyéb aritmogén betegségekre is, mint pl. a hipertrofi-
as cardiomyopathia (HCM), az aritmogén jobb kamrai
cardiomyopathia (ARVC) és a lamin A/C (LMNA) car-
diomyopathia (2).

Tobb SCD rizikokalkulator létezik felnéttek és gyerme-
kek szamara (3-5), azonban nemcsak megkilénb6z-
tetni fontos a magas és alacsony rizik6ju betegeket,
hanem megbizhat6 kvantifikacio is szikséges a rizikd
nagysagarol. A rizikokalkulatorok hianyossaga, hogy
tébbnyire csak az egyéni rizik6faktorokra alapoznak,
nem mindig veszik figyelembe a betegség sulyossa-
gat, nem mindig alkalmazhaték kulénbdzd etnikai és
demografiai csoportokra, és nem mindig adnak megfe-
leld eredményeket az id6sebb betegeknél.

Az ICD fontos eleme a magas SCD-kockazatu betegek
kezelésének. Hatranya a magas ar, az eszk6zhdz kap-
csolédé komplikaciok és primer prevencioban az SCD
megel6zéséhez sziikséges relative magas ,number-to-
treat needed to prevent” arany. Tébb randomizalt vizs-
galat igazolta az ICD szerepét az SCD primer preven-
ciojaban LVEF<35%-kal jar6 szivelégtelen betegeknél.
A mortalitascsdkkenést két nagy prospektiv vizsgalat is
igazolja (6, 7). Az EU-CERT-ICD-vizsgalatban a primer
prevencios ICD 27%-kal alacsonyabb halalozéasi aranyt
mutatott CAD és DCM esetében (6). A DANISH-vizs-
galat viszont azt mutatta, hogy a haldlozas csdkkenés
kevésbé egyértelml a nem iszkémias szivelégtelen be-
tegeknél (8).

Az ICD-terapia alkalmazasa el6tt fontos a beteg varhaté
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élettartamanak, életminéségének és komorbiditasainak
mérlegelése. Végstadiumu vesebeteg, cukorbeteg és
idGs betegek kevésbé vagy akar egyaltalan nem profital-
nak a primer prevenciés ICD-bdl (6), illetve az SCD-rizi-
kot dssze kell vetni a beteg egyéb, nem aritmiaeredeti
halalozasi kockazataval. Az orvosnak be kell vonni a be-
teget is a dontésbe, a kulonb6zd lehetéségek elbnyei-
nek, kockazatainak és hatranyainak a megértetése és a
beteg részvétele a dontéshozatalban sziikségszer(. Az
ICD tehat csak olyan betegek szamara ajanlott, akiknél
mindségi élettel kitdltétt, minimum egyéves tulélés var-
haté. Bar a klinikai el6rejelzési pontszamok, mint pél-
daul a MADIT-ICD benefit score tovabbi informéaciokat
nyujthatnak, a klinikai dontéshozatalnak nem csak ezen
pontszdmokra kell hagyatkoznia.

A sziv reszinkronizacios terapigja (CRT) csokkenti a
szivelégtelenségi halélozast (9), igy a CRT mérlegelé-
se javasolt az ICD-beliltetés el6tt. A defibrillator funkcio
hozzdadasanak szerepe a CRT-kezeléshez kevésbé jél
megalapozott. A RESET-CRT-vizsgalat célja meghata-
rozni a CRT-defibrillator hatasat az altalanos halélozas-
ra és SCD-re a CRT-indik&cioval rendelkez§ szivelég-
telen betegekben.

Primer profilaktikus indikéciéban — ha pitvari vagy AV
szekvencialis pace-igény nem all fenn — az egyuregi
ICD-k valasztanddk, amelyek csdkkentik a proceduralis
komplikacidkat és a szilkséges generatorcseréket a kéti-
regi ICD-khez képest, de nem ndvelik a nem megfeleld te-
rapia kockazatat optimalis készllékprogramozas mellett.

A szivinfarktus (MI) utani elsé 40 napban t6rténd profi-
laktikus ICD-beultetés nem csodkkentette a mortalitast
alacsony LVEF-U betegeknél két randomizalt vizsga-
latban (DINAMIT, IRIS), ezért nem is javasolt. A PRO-
TECT-ICD-tanulmany jelenleg vizsgalja, hogy az elekt-
rofiziolégiai vizsgalat segiti-e az ICD-indikacio felallitasat
STEMI utani korai szakaszban csokkent BK EF esetén.
A primer profilaktikus ICD-indikacié felllvizsgalatara
echokardiografia javasolt az Ml utani 6. hetet kdvetéen
azon betegeknél, akiknél a pre-discharge BK EF<40%
volt, mivel a 6 héten bellli vizsgalat még nem kilénbdz-
teti meg a miokardidlis stunningot és remodellinget.

Az STEMI utan 40 nap elteltével kb. 5% azon betegek-
nek az aranya, akiknél az LVEF<35%. Ezek a betegek
fokozott SCD-kockazatnak vannak kitéve, ezért kiséré
NYHA [I-11l. szivelégtelenség esetén primer prevencids
ICD jon szdba (10). Az ICD megfontolandé NYHA I. be-
tegekben is, ha az LVEF<30%. Ebben a populaciéban
az ICD altal okozott halalozascsdkkenést négy rando-
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mizalt tanulmany igazolta. Korondriabeteg, LVEF<40%
és aszimptomatikus NSV T-vel rendelkezé betegeknél
a programozott extrastimulacié (PES) soran kivaltott
kamrai aritmia azonosithat olyan betegeket, akiknek
hasznos lehet az ICD a NYHA-osztalytol fuggetlendl.
A Kkorai revaszkularizacios stratégiak és az optimalizalt
gyégyszeres kezelés (OMT) csdkkentették a szivelég-
telen betegek SCD kockazatat (11). Bar az 6sszhalalo-
z4s csOkkent, az ICD A&ltal elért relativ csokkenés ko-
vetkezetesen 27% volt, amit két Ujabb nagy prospektiv
tanulmany is megerdsitett: az EU-CERT-ICD 2014 és
2018 kozott 2327 és a SwedeHF registry 2000 és 2016
kdzott 2610 beteg bevonasaval (6, 7).

2022. ESC-ajanlas:
primer prevencios ICD ajanlott CAD-betegek-
nél, akik NYHA II-lll. szivelégtelenséggel és
LVEF<35% rendelkeznek =23 hénapos OMT elle-
nére — I/A indikacioé.
ICD megfontoland6 CAD-betegeknél, NYHA I.
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stadium és LVEF<30% esetén =3 hénapos OMT
ellenére is — lla/B indikacio.

ICD megfontolandé CAD-ben szenvedd, =23 héna-
pos OMT ellenére LVEF<40% és NSVT-vel ren-
delkezd betegeknél, ha PES soran SMVT indukal-
haté — Ila/B indikacié.

Nincs egyértelm{ adat, amely tamogatja M| utan meg-
Orzétt vagy enyhén csdkkent EF-fel rendelkezé bete-
gekben a primer profilaktikus ICD-t. PES ajanlott sziv-
infarktus uténi betegekben a noninvaziv kivizsgalas
utén ismeretlen oku syncope esetén.

2022. ESC-ajanlas:
SCA tuléldknél, akiknél koronariaspazmus igazol-
haté az ICD megfontolandé — lla indikacio (1. &bra).

Kronikus CAD-ben szenvedd beteg

l
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Algoritmus a krénikus koszoriér-betegségben szenvedd csokkent ejekciés frakcidval rendelkezé betegeknél a
hirtelen szivhalalkockazat becsléséhez és primer prevencidjahoz (1). CAD: koszoriér-betegség; ICD: beiiltethetd kardioverter
defibrillator; ILR: implantalhaté loop recorder; LVEF: bal kamrai ejekciés frakcié; MI: szivinfarktus; NSVT: nem tartés kamrai ta-
chycardia; NYHA: New York Heart Association; PES: programozott extrastimulacié; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia

szenvedd betegek kezelésérdl és a hirtelen szivhaldl megel6zésérdl)
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A DCM jellemzéje a balkamra-megnagyobbodas és
szisztolés diszfunkcié, amelyet nem koronariabeteg-
ség vagy koéros megterhelés okoz. A DCM oka gene-
tikai vagy szerzett lehet, ezek egydutt is jarhatnak, pl.
postpartum, alkoholos vagy a kemoterapia utani CMP-k
esetén. A fenotipus id6vel valtozhat és lehet, hogy nem
mutatja a standard betegség kritériumokat a beteg-
a hypokinetikus nem dilatativ cardiomyopathia (HND-
CM) kategériat. A felnétteknél a DCM 1 éves halélo-
zasi aranya 20-25%, az 5 éves tulélés 50%. Az SCD a
DCM-ben szenvedd betegek 12%-aban fordul el8, és
25-35%-ot tesz ki az 6sszhalélozasbdl (8).

A LVEF-en és az NYHA-osztalyon tilmenéen a geneti-
kai és a sziv-MRI (CMR) vizsgélati eredmények is hoz-
zgjarulhatnak a rizikdbecsléshez (6, 8, 12, 13, 14, 15).
Utébbi vizsgélat egyre nagyobb szerepet kap a betegek
kivizsgalasa soran. Egy 29 tanulméanyt 6sszesit6 elem-
zés 2948 beteget vizsgalt a CMR szerepérél a DCM-
ben (16). A késdi gadolinium-felhalmozédas (LGE)
szignifikdnsan Osszefliggott a kamrai aritmiakkal még
az LVEF>35% betegek esetében is. Egy masik tanul-
many 1020 betegében DCM miatt CMR-vizsgalat tor-
tént, ahol mind az LGE, mind az LVEF rizikétényezének
bizonyultak az dsszhalalozas és a szivhalal szempont-
jabdl, de csak az LGE volt szignifikans 6sszefliggésben
az SCD kockéazatéaval.

A genetikai vizsgélaton és a CMR-en tul tovabbi SCD
prediktorokat is vizsgaltak. Az ismeretlen oku syncope
tovabbi értékelést igényel, a PES az esetek egy részé-
ben azonosithatja a kivalté okot. Alacsony LVEF-fel és
ismeretlen ok syncopeval rendelkez§ DCM-betegek-
nél az aritmiaesemények kockazata hasonlé volt, mint
a korabbi CA esetén, és fliggetlen volt a PES eredmé-
nyétél. DCM-es betegeknél enyhén csdkkent EF mel-
lett a PES értékének ndvekedése varhato (2. abra).
DCM/HNDCM-betegek esetében optimalizalt szivelég-
telenség ellenes gyogyszeres kezelés (OMT) nélkiloz-
hetetlen (17). A klinikai allapot ujraértékelése 3 honapos
OMT utan szikséges a primer prevencios ICD-bellte-
tés el6tt.

Hat vizsgalatban vizsgaltak a primer prevenciés ICD-k
hatékonysagat a HFrEF-ben szenved6 DCM-es bete-
geknél. Ot tanulmanybol (CAT, AMIOVIRT, DEFINITE,
COMPANION és SCD-HeFT) az elsé harom kisebb,
csak DCM-betegeket bevond vizsgélat volt, mig az
SCD-HeFT és a COMPANION nagyobb létszamban
CAD és DCM-es betegeket is bevontak. A COMPA-
NION-tanulmany CRT-defibrillatort, CRT-pacemakert
és OMT-t hasonlitott 6ssze. Az 6t vizsgélat metaana-
lizise kimutatta, hogy az ICD szignifikansan, 31%-kal
csOkkentette a teljes haldlozast a gyégyszeres kezelés-
hez képest. A DANISH-vizsgalatba 1116, NYHA II-Ill.,
nem iszkémias, szisztolés szivelégtelen, LVEF<35%
beteget vontak be, majd OMT-t kévetéen ICD-re ran-
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domizaltak (8). Az ICD-re randomizalt betegekben nem
volt megfigyelhetd a teljes halalozas csdkkenése, an-
nak ellenére, hogy az ICD-s csoportban szignifikansan
csOkkent az SCD. Ennek lehetséges magyarazata az
alacsony SCD-arany a vizsgalatban (4,3% ICD-cso-
port és 8,2% kontrollcsoport), az optimalis gyégysze-
res terapia (>90% ACE-gatlét és béta-blokkolot, >50%-
a MRA-t kapott), valamint a CRT magas prevalenciaja
(58%). A hat primer prevenciés vizsgalat metaanalizise
kimutatta, hogy az ICD-vel csOkkent az dsszhalalozés
(18). A DANISH-vizsgalat eredményei kimutattak, hogy
tovabb kell finomitani a primer prevenciés ICD indika-
ciojat a DCM-ben: figyelembe kell venni az életkort és
a tarsbetegségeket (18). A vizsgalatban az ICD a fia-
talabb betegek esetében szignifikansan alacsonyabb
halalozasi arannyal jart egyditt (8), dsszhalédlozas csok-
kent a 70 évnél fiatalabb betegeknél, de a 70 évnél
idésebbeknél nem. Hianyoznak azok a prospektiv ta-
nulmanyok, amelyek az ICD el6nyeit értékelnék DCM/
HNDCM-betegeknél, akiknél mérsékelt LV-diszfunkcio
all fenn, de VA-val és SCD-vel 6sszefliggésbe hozhaté
kockazati tényezb8kkel rendelkeznek (pl. LGE a CMR-
en, patogén mutaciok, ismeretlen okt syncope, indu-
kalhato SMVT) (16, 19-22).

2022. ESC-agjanlas:
ICD megfontolandd6 DCM/HNDCM-betegekben,
NYHA II-11l. szivelégtelenség és LVEF <35% ese-
tén =23 hénapos OMT utan — I-rél lla/A indikaciora
valtozott!
ICD megfontolandé LMNA-gén patogén mutacio-
val rendelkez6 DCM/HNDCM-betegeknél, ha az
életveszélyes VA 5 éves becsult kockazata 210%,
és NSVT vagy LVEF<50% vagy AV-vezetési zavar
igazolhat6 — lla/B indikacio.
ICD megfontolandd6 DCM/HNDCM-betegeknél,
ha az LVEF<50% és =2 kockéazati tényez4 all fenn
(syncope, LGE a CMR-en, PES soran indukalhat6
SMVT, patogén LMNA, PLN, FLNC vagy RBM20
génmutacio) — lla/C indikacio.

Az ARVC egy drokletes betegség, amelyet fibrotikus és
zsiros miokardidlis atépilés jellemez. Azok a betegek,
akik els alkalommal SCD tineteit mutatjak, altaldban
fiatalabbak (23 [13—57] év), mint azok, akik SMVT tu-
neteivel jelentkeznek (36 [14—78] év). Az ARVC-t pa-
togén génmutéciok okozzak dontéen a dezmoszoma-
lis génekben. Az érintett betegeknél az SCD és a VA
gyakran fordul eld terhelés soran, és a nagy dézisu
izoproterenol az ARVC-betegek >90%-anal VT-t idéz-
het el6, ami igazolja a szimpatikus stimulacié szerepét
az aritmogenitasban. Az ICD nélkili ARVC-s be-
tegek 4,6-6,1%-andl fordult el6 SCA, és 23%-anal
nem halalos SMVT. A magas kamrai aritmia kockazatu
ARVC-betegek 23-48%-anal appropriate ICD-terapia-
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Algoritmus a DCM/HNDCM-ben szenved§ csokkent ejekciés frakcidval rendelkezé betegek hirtelen szivhalalkoc-
kézat becsléséhez és primer prevenciéjahoz (1). AV: pitvar-kamrai; CMR: sziv-MRI; DCM: dilatativ cardiomyopathia; HNDCM:
hipokinetikus nem dilatativ cardiomyopathia; ICD: beliltethet6 kardioverter defibrillétor; ILR: implantalhaté loop recorder; LVEF:
bal kamrai ejekciés frakcié; NSVT: nem tartés kamrai tachycardia; PES: programozott extrastimulacio; SCD: hirtelen szivhalal;
SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia; VA: kamrai aritmidk. °Rizikfaktorok: tisztazatlan eredetil syncope, a PLN, FLNC
vagy RBM20 patogén variénsai, LGE a CMR-en, indukélhaté SMVT a PES-en. 2018 ESC-guideline a syncope diagnézisardl
és kezelésérdl. (Forras: 2022-es ESC-guideline a kamrai ritmuszavarban szenvedd betegek kezelésérdl és a hirtelen szivhalal

megel6zésérdl)

ra kerult sor az utankovetési id6 alatt. Az SCD szem-
pontjabdl veszélyeztetett ARVC-betegek azonositasa
nehéz, és az életveszélyes VA-k kockazati tényez6it
alatamaszto bizonyitékok korlatozottak. Az aritmogén
syncope a legtébb ARVC-s beteg vizsgalatban a ké-
s6bbi események prediktora volt, ezeknél a betegek-
nél megfontoland6 az ICD-belltetés (23). Az RV- és

LV-diszfunkciét a magasabb aritmiakockazattal hoztak
Osszefliggésbe (24). Sulyos RV-diszfunkciéban szen-
vedd betegeknél (RVEF<35%) megfontolandé az ICD,
mig a jelentds LV-érintettségl (LVEF<35%) ARVC-be-
tegeket az ICD-belltetésre vonatkoz6 DCMP-ajanlas-
nak megfeleléen kell kezelni. Egy vizsgélatban mind
az NSVT, mind a pozitiv eredmény( PES elbre jelezte
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az aritmiaeseményeket, masok alacsony diagnosztikai
pontossagrol szamoltak be (23). Az ICD megfontolan-
d6 a mérsékelt RV- (<40%) és/vagy LV-diszfunkcioval
(<45%) rendelkezd, tinetes ARVC-betegeknél, akiknél
NSVT vagy PES soran kivalthaté SMVT igazolhaté.

2022. ESC-ajanlas:

ICD megfontolandd olyan betegeknél, akiknél
ARVC és aritmia syncope all fenn — llb-rél lla/B
indikaciéra valtozott.

ICD megfontolandé olyan betegeknél, akiknél
ARVC és sulyos RV vagy LV szisztolés diszfunkcié
all fenn (25, 26) — lIb-rél lla/C indikacidra valtozott.
ICD megfontolandé azon tlnetes betegeknél,
akiknél ARVC, mérsékelt jobb vagy bal kamrai
diszfunkcié és NSVT vagy a PES soran indukal-
haté SMVT all fenn (27, 23) — lla/C indikacio.

A HCM-et a megndvekedett LV-falvastagsag jellemzi,
amelyet nem magyaraz kéros terhelési kérilmény (pl.
magasvérnyomas- vagy billentylibetegség) (28). A HCM-
et altalaban autoszomalis dominans mutacié okozza,
éves mortalitasa a legtébb vizsgalatban 1-2% a modern
kezelési stratégiak mellett. Az SCD vagy az appropriate
ICD-terapia éves aranya kb. 0,8%, de nagymértékben
flgg az életkortdl és a kockazati profiltdl (29). Az SCD
gyakran Osszefiigg a VA-val, amely lehet iszkémia, bal
kamra kiaramlasi traktus elzarédasa vagy szupraventri-
kularis aritmia kdvetkezménye is. Az SCD-t a testmoz-
gas is kivalthatja, igy a versenysporttdl eltitandék ezek
a betegek, bar ujabb adatok arra utalnak, hogy a riziko-
faktorok nélkili HCM-es betegek esetében az erételjes
testmozgas sem jar egyltt a VA-val. A primer preven-
cidéban kihivast jelent az SCD magas kockazataval ren-
delkezb betegek azonositasa. A 24/48 6ras EKG-mo-
nitorozas soran a betegek 20-25%-anal azonosithaté
NSVT, amely prevalenciaja az életkorral né, korrelal az
LV falvastagsagaval és a CMR-en észlelt LGE-vel (28).
Az NSVT prognosztikai értéke az SCD szempontjabdl
fontosabb a 30 évnél fiatalabbak esetében. Az NSVT
id6tartama, gyakorisaga vagy aranya és a HCM prog-
nozisa ko6zotti kapcsolat nem egyértelm{. A terheléses
vizsgalat soran dokumentalt NSVT &sszefliggésbe hoz-
hat6 az SCD magasabb kockazataval. Hét tényezdn
(életkor, LV-falvastagsag, LA-méret, LVOT-gradiens,
NSVT, ismeretlen oku syncope és SCD csaladi anam-
nézis) alapuld 5 éves SCD kockazati becslési pontsza-
mot dolgoztak ki (HCM Risk-SCD score) (29). A kbzepes
vagy alacsony kockazatu betegeknél tovabbi tényez&ket
is figyelembe kell venni, mint az LV szisztolés diszfunk-
ci6, az apikalis aneurizma, a kiterjedt LGE, valamint az
egy vagy tébb szarkomermutacié megléte (30, 31). Az
LV-tdmeg 215%-at érint6 LGE a CMR-en az SCD j6 pre-
diktora. A betegek hosszu tavu értékeléséhez nélkildz-
hetetlen az id8szakos ujraértékelés. A PES altal kivaltott
VA-t nem specifikus paraméternek tekintik, bar ellent-
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mondasos eredményekrél is beszamoltak. 1-16 év ko-
z6tti HCM-es gyermekek esetében a primer profilaxisra
a HCM Risk-Kids score-t fejlesztették ki (5, 32). Tartal-
mazza az ismeretlen oku syncope-t, a maximalis LV-fal-
vastagsagot, a nagy bal pitvari atmérét, az alacsony
LVOT-gradienst és az NSV T-t.

A 2020-as AHA/ACC szakmai iranyvonala HCM-ben kis-
sé eltérd megkdzelitést javasol az ICD-terapiara val6 be-
tegkivalasztasra. Amennyiben csaladi SCD, massziv bal
kamrai hipertréfia, ismeretlen oku syncope, apikalis aneu-
rizma vagy 50%-nal kisebb BK EF &ll fenn, ugy ICD-imp-
lantaciot 2a szintl indikécidval ajanl. Ezek hianyaban a
24/48 oras Holter EKG-monitorizalas soran észlelt NSVT
esetén az ICD 2b indikacios ajanlassal megfontolhatd
(gyermekek esetében 2a indikacids szint). Az eddigi té-
nyez8k hianya esetén amennyiben a CMR-vizsgalaton
15%-ot meghaladé LGE bizonyithatd, ugy az ICD szintén
2b indik&cids ajanlassal megfontolhato.

2022. ESC-ajanlas:
ICD megfontoland6 16 éves vagy annal idésebb
betegeknél, akiknél a hirtelen halal becsilt 5 éves
kockazata 26% (29) — lla/B indikacio.
ICD megfontoland6 16 éves vagy annal idésebb
HCM-es betegeknél, akiknél az SCD 5 éves koc-
kazata kdzepes (24 és <6% kozotti) és jelentbs
LGE van a CMR-en (LV-tdmeg 215%-a); vagy
LVEF<50%; vagy rendellenes vérnyomasvalasz
igazolhat6 terhelés soran vagy LV apikélis aneu-
rizma vagy szarkomer patogén mutacio jelenléte
(30, 31) — lla/B indikacio.
16 évesnél fiatalabb HCM-es gyermekeknél, akik-
nél a hirtelen halal becsult 5 éves kockazata 26%
(HCM Risk-Kids score), megfontolandé az ICD
(5,32) — lla/B indikacio.
ICD megfontolhat6é a 16 éves vagy annal idésebb
HCM-es betegeknél, akiknél az SCD becsilt 5
éves kockazata 24 és <6% koz6tt van (29) — IIb/B
indikacio.
ICD megfontolhaté 16 éves vagy annal idésebb
HCM-es betegeknél, akiknél az SCD becsilt 5
éves kockazata <4% és jelentés LGE a CMR-en
(LV-tdbmeg 215%-a) vagy LVEF<50% vagy LV api-
kalis aneurizma all fenn (30, 31) — lIb/B indikacid.

Az LVNC a betegségek heterogén csoportja. A képal-
kotd paraméterek alapjan a noncompactio egészséges
populacioban is el6fordulhat. Sziv-ér rendszeri halalo-
zas kockazata hasonlé a DCM-betegekéhez, és nincs
Osszefliggésben a trabekulaciéo mértékével. A CMR-en
az LGE altal igazolt fibrézis megtartott EF-0 LVNC-be-
tegekben 6sszefliggdtt a sulyos kardiolégiai esemé-
nyekkel (abortélt szivhaldl, ICD-terapia, szivtransz-
plantacié/LVAD) egy metaanalizisben.
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2022. ESC-ajanlas:
LVNC cardiomyopathia fenotipusu betegeknél a
DCM/HNDCM-ajanlasoknak megfeleléen meg-
fontoland6 az ICD az SCD primer prevencitja cél-
jabdl — l1a/C indikacio.

A restriktiv cardiomyopathia fenotipusa ritka, és kulén-
b6z6 betegségek kdvetkezménye lehet, beleértve infilt-
rativ rendellenességeket (pl. amyloidosis) és tarolasi
betegségeket (pl. Andersen—Fabry-kér), amelyek azo-
nositasa kulcsfontossagu a terapia iranyitasahoz.

A Fabry-kérban a kardiovaszkularis halalesetek tobb-
attekint® metaanalizis. A magasabb életkort, a férfine-
met, az LVH-t, az LGE-t és az NSV T-t, mint az SCD po-
tencidlis rizikofaktorait azonositottédk. A rendelkezésre
allé single-center vizsgalatok tébbségének retrospek-
tiv, obszervaciés jellege, a kardiovaszkularis haléloza-
sok és az SCD alacsony abszolut szama nem teszik le-
hetévé a primer prevencios ICD-belltetésre vonatkozé
irdnymutatést.

Az amyloidosist kilénbdzd hibas prekurzorfehérjék
okozhatjak, amelyek lerakodasokhoz vezetnek a szgd-
vetekben. A szivamyloidosis féként a kdnnydlanc amy-
loidhoz vagy transztiretin-amyloidhoz kapcsolédik,
utébbi feloszthatd vad tipusu, szenilis amyloidra (gyak-
ran jar AV-vezetési zavarral és pitvari aritmiaval), va-
lamint a TTR-gén mutaciéi miatt kialakult amyloidosis-
ra. Az amyloid kénnyilanc-amyloidosis kezelésében
elért eredmények ellenére a sziv érintettségll betegek
prognézisa rossz. A primer prevencios ICD elénye a
szivamyloidosisban szenved6 betegeknél bizonytalan.
Hemodinamikailag nem toleralt VT-s betegeknél a nem
aritmia eredetl halal és a nem sziv eredetl halal koc-
kazatainak gondos értékelése utan kell megfontolni az
ICD alkalmazasét. Primer profilaktikus indikacié nincs.

A neuromuszkularis betegségekben az aritmidk gya-
koriak és gyakran a betegség els6 megnyilvanulasai
lehetnek. A myotonids disztrofia, amit a SCN5A-gén
hibaja okoz a leggyakoribb izomdisztrofia a felnétt la-
kossag korében, de a Duchenne-disztréfia is gyakori. A
neuromuszkuléris rendellenességek ingervezetési- és
ritmuszavarokkal jarnak, amelyek életveszélyesek is
lehetnek. Az ICD el6nyeit az egyes altipusok esetében
mérlegelni kell az altaldnos progndzissal egyutt. Bar
az adatok hianyosak, pacemaker helyett ICD-bedlltetés
elénydsebb lehet azon myotonias disztréfias betegek-
nél, akiknél a VA és az SCD rizikéfaktorai allnak fenn.
1B-tipusu végtag-6vi vagy Emery—Dreifuss-izomdiszt-
réfiaban szenvedd betegeknél, akiknél pacemaker-in-
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dikacié all fenn vagy a CMR-en jelentés LGE lathatd,
fontolora kell venni az ICD bedultetését. Duchenne/
Becker-betegeknél, ha a CMR jelentés LGE-t mutat,
a pacemaker helyett ICD bedlltetése megfontolandé.
Azok a myotonias disztrofias betegek, akiknél a syn-
cope feltehetéleg VA miatt kdvetkezett be, és akiknél
nem bundle branch reentry VT (BBR-VT) reprodukal-
haté, magas aritmia SCD kockazatunak tekintenddk, és
fontoléra kell venni az ICD alkalmazasat.

2022. ESC-ajanlas:
AV-vezetési zavar nélkili, myotonias disztréfias
betegeknél, akiknél a VA-ra gyanus syncope all
fenn, megfontoland6 az ICD — lla/C indikacié.
Myotonias disztréfias betegekben, akiknél a palpi-
tacié erésen gyanus VA-ra és nem-BBR-VT indu-
kalhatd, az ICD-belltetés megfontolandd — lla/C
indikacio.
1B-tipusu végtag-6vi vagy Emery—Dreifuss-izom-
disztréfidban szenvedd és pacemaker-indikacio-
val rendelkez8 betegeknél fontoléra kell venni az
ICD-belltetést — 11a/C indikacio.
Duchenne/Becker-izomdisztréfias betegeknél,
akiknél a CMR-en jelentds az LGE, megfontolhaté
az ICD bedltetése — 1Ib/C indikacié.
ICD bedultetése pacemaker helyett megfontolhato
azon myotonias disztréfias betegeknél, akiknél a
VA és az SCD egyéb kockazati tényezdi fennall-
nak — 1Ib/C indikacio.

A betegségnek nincs patognomikus klinikai megjele-
nési formaja, az enyhe tlnetektél a sulyos szivelég-
telenségig, a teljes AV-blokkig és az SCD-ig terjed.
Diagndzisa a klinikai megjelenésen, az emelkedett tro-
poninszinten, az EKG-n, az LV-diszfunkcion, a CAD
vagy billentylibetegség hianyan, valamint a CMR vagy
PET-CT-leleten alapul. A fiatalokban az SCD-k 2-12%-
a szivizomgyulladassal lehet kapcsolatos. Egy vizsga-
latban VF-rél vagy CA-rél szamoltak be a myocarditi-
ses esetek 2,5%-aban. A tachyarrhythmiak 2,3-szoros
megnovekedett halalozasi kockazattal jartak. Az orias-
sejtes myocarditis ritka, de nagyobb az életveszélyes
VA-k kockazata, amelyek a betegek 14%-anal jelent-
keznek. A betegek tébb mint felénél refrakter aritmia
alakul ki. A szivizomgyulladast gyakran a DCM elé&fu-
tardnak tekintik (33). Egy retrospektiv tanulmanyban
a DCM okaként a szivizomgyulladast azonositottdk
az esetek 12%-aban. Egyértelm( primer profilaktikus
ICD-indikacio nincs.

2022. ESC-ajanlas:
ICD ajanlott a myocarditis kronikus fazisaban fel-
Iép6, hemodinamikailag nem toleralhaté6 SMVT-s
betegeknél — lla I. indikaciéra valtozott.
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A myocarditis kronikus fazisaban fellépd, hemodi-
namikailag toleralhaté SMVT esetén ICD megfon-
toland6 — lla/C indikacié.

A sarcoidosis ismeretlen oku, genetikai hajlamu, tébb
szervrendszerre kiterjed6 gyulladdsos betegség, ame-
lyet a T-lymphocytak, mononukleéris fagocytak és el
nem sajtosodd granulomak felhalmozddasa jellemez,
ami hegesedéshez vezet. A szivsarcoidosis manifesz-
taciéi az LV-diszfunkcid, az AV-vezetési zavarok és a
VA-k. A teljes AV-blokk elsésorban az akut gyulladasos
fazisban alakul ki, mig a tartés VT gyakran a betegség
elérehaladott stddiuméaban alakul ki. VA és SCD elé&for-
dulhat enyhén csokkent vagy normalis LVEF-fel rendel-
kezb betegeknél is. A PES, a PET-CT és az LGE-CMR
hasznélhaté a VA kockazatbecslésében. Az adatok
alatdmasztjdk az ICD alkalmazasat az SCD primer
prevencidjaban LVEF<35% betegeknél (34). Flggetle-
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ndl az LVEF-t8l az ICD-t azoknal a betegeknél is meg
kell fontolni, akiknél pacemaker-indikacié all fenn, vagy
akiknél a CMR jelentés heget igazol (35).

2022. ESC-ajanlas:
ICD ajanlott olyan szivsarcoidosisos betegeknél,
akiknél az LVEF<35% — llb-rél IB indikaciora val-
tozott (34, 36).
Szivsarcoidosisos betegekben, akiknél a magas
foku AV-blokk miatt tartds pacemakerigény van,
az ICD-t az LVEF-tél fuggetlenil meg kell fontolni
— llb-rél Ila/C indikaciéra valtozott.
Szivsarcoidosisos  betegekben, akiknél az
LVEF>35%, de az akut gyulladds megsziinése
utdn a CMR-en jelentds LGE-t mutatnak, megfon-
tolandé az ICD (35) — lla/B indikacio.
Szivsarcoidosisos, 35-50%-0s LVEF-fel és PES-
sel indukalhatd SMVT-vel rendelkezé betegeknél
megfontolandd az ICD — lla/C indikacié (3. abra).

Kardiilis sarcoidosisban szenvedd betegek

l

Abortilt szivhalal vagy
tartos VT vagy LVEF <35%

®

Allandé pacelési indikacio  «—Igen

ICD-beliltetés

o—lgen—> .
< (I. osztaly)

®

Jelentés LGE?

—lgen——m—

!
N
LVEF 35-50%

és csekély LGE

!
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i
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v l v
4_@_. ICD-beiiltetés
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Utankdvetés SMVT indukélhaté —lgen—>

Amiodaron
(lla osztaly) v

e Tinetes, visszatéré VA <«
Katéteres ablacio
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Algoritmus SCD-prevenciéra szivsarcoidosisban (1). ICD: beliltethets kardioverter defibrillator; LGE: késéi gadolinium-
halmozas; LVEF: bal kamrai ejekcids frakcio; PES: programozott extrastimulacié; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia;
VA: kamrai aritmia; VT: kamrai tachycardia. Legalabb 9/22 szegmenst vagy az LV témegének legalabb 22%-at érinté LGE-t
aritmias végpontokkal hozték 6sszefliggésbe. (Forras: 2022-es ESC-guideline a kamrai ritmuszavarban szenvedd betegek keze-
lésérél és a hirtelen szivhaldl megel&zésérdl)

382



(% Cardiologia Hungarica

A szivbillentyl-betegségek mind a pre-, mind a poszt-
operativ id6szakban hajlamositanak az SCD-re. Ob-
szervacios tanulmanyok azt mutattédk, hogy a billenty(
mitét utdn megmaradd LV-diszfunkciéval rendelkezd,
ICD-belltetésen atesett betegek appropriate ICD-tera-
piakat kapnak, és halalozasi aranyuk hasonlé az iszké-
mias vagy DCM-es betegekéhez. Az ICD-belltetésnek
ezeknél a betegeknél ezért a DCM/HNDCM-ajanlasokat
kell kévetnie. Az ICD szerepe az SCD megel6zésében
a TAVI utan kevésbé egyértelmi. A morfoldgiai diagno-
zis kritériumait alkalmazva (pl. myxomatosus mitralis bil-
lenty() egy post mortem vizsgalat soran a mitralis prolap-
sust (MVP) a fiatalkori SCD 6sszes esetének 7%-aval
hoztdk 6sszefuggésbe. Kérbonctani és LGE-CMR-vizs-
galatokban igazoltak a szivizom-fibrozist, amely az infe-
ro-bazalis LV szabad falat, és a papillaris izmokat érin-
tette, amelyet a mitralis billenty(l apparatusanak tulzott
mobilitasabdl addédé megnyulasaval és feszilésével
hozték dsszefliggésbe (37). Az ,aritmogén MVP-szind-
réoma” kritériumai, amelyeket az SCD fokozott kocka-
zataval hoztak 6sszefluiggésbe a fiatal felnéttkor (féleg
ndk), a QT.-megnyulas és/vagy negativ T-hulldm az in-
ferior EKG-vezetékekben, a mitralis gy(r dysjunctio, bi-
leaflet érintettség, a gyakori PVC-k vagy non-sustained
PVT a Holter-monitorozas és/vagy terheléses vizsgalat
soran (38, 39). A csokkent LVEF és/vagy a szivizomfib-
rézis a CMR-en ndvelheti a kockazati profilt.

2022. ESC-ajanlas:
Billentylbetegség és a mutéti korrekcidt kdvetéen
is tartésan fennallé LV-diszfunkcioval rendelkezd
betegek esetében ajanlott a primer prevenciés
ICD a DCM/HNDCM ajanlasoknak megfeleléen —
I/C indikacio.

Egyre kevesebb beteg hal meg perioperativ esemé-
nyek és korai szivelégtelenség miatt, igy az SCD a
korrigalt CHD-vel rendelkez6 felnéttek halalozdsanak
vezet oka lett. A mitétek utani szivizom-hegesedés,
és a fennmaradd anatomiai rendellenességek képe-
zik a VA-k szubsztratumat. A biventrikularis fiziol6gi-
aval és szisztémas LV-vel rendelkezd betegeknél az
LVEF<35% kritériumot hasznaljak a primer prevenciés
ICD indikaciéjahoz. A primer prevencids ICD el6nyei
az egykamras vagy szisztémas RV-vel rendelkez6 be-
tegek esetében kevésbé jol megalapozottak, és a be-
tegség- és betegspecifikus tényez8k figyelembe vételét
igénylik.

2022. ESC-ajanlas:

bal szisztémas kamraval rendelkezd felnétteknél,
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akiknél EF<35%, és NYHA II-Ill. szivelégtelenség
all fenn 23 hénapos OMT ellenére — I/C indikacid.
Feltételezett aritmia syncopés CHD-betegeknél,
akiknél legalabb mérsékelt kamrai diszfunkcid
vagy PES-en indukalhaté SMVT all fenn, megfon-
toland6 az ICD - lla/C indikacié.

Egykamras vagy szisztémas RV-diszfunkcidban
szenvedd, tovabbi kockazati tényezdkkel rendelkezé
betegeknél megfontolhatd az ICD — 1Ib/C indikacid.
Fallot-tetralégia korrekciot kdvetben aritmia to-
netekkel és pozitiv PES-sel vagy mas kockazati
tényez6k és pozitiv PES kombinacidjaval rendel-
kez6 betegeknél megfontolandd az ICD — lla/C in-
dikacio.

Az LQTS-t megnyult QT-intervallum és féként adre-
nerg aktivacioé altal kivaltott VA-k jellemzik. A kezeletlen
LQTS-s tlinetmentes betegeknél az SCD éves aranya
<0,5%, a kortorténetben szereplé syncope esetén 5%.
ICD akkor indokolt, ha a betegnél az optimalis gyogy-
szeres kezelés ellenére syncope vagy VA Iép fel, mivel
a syncope a CA fokozott kockazataval jar egyutt. A ti-
netmentes LQTS-betegeknél, akik az 1-2-3 LQTS koc-
kazati kalkulator szerint magas kockazatuak, az OMT
mellett profilaktikus ICD-terapia is megfontolhat6 (40).
2022. ESC-ajanlas:
ICD ajanlott azon LQTS-s betegeknél, akik tiinete-
ket mutatnak (aritmia syncope, instabil VA) mikdz-
ben béta-blokkolét és genotipus-specifikus terapi-
at kapnak lla-rél I/C indikacidra valtozott.
TUnetmentes, magas kockazatu (1-2-3 LQTS kocka-
zati kalkulator) LQTS-betegeknél a genotipus-specifi-
kus gyégyszeres terapia (LQT3-betegeknél mexiletin)
mellett megfontolhatd az ICD (40) — lb/B indikacio.

Ritka betegség (1:1 000 000), amelyet gyakori VA (pl.
bidirekcionalis VT), diszmorfologiak és periodikus bé-
nulas jellemez.

2022. ESC-ajanlas:
ICD megfontolhaté Andersen—Tawil-szindrémas
betegeknél, akiknek kortorténetében ismeretlen
oku syncope szerepel, vagy toleralhat6 tartés VT-
ben szenvednek — IIb/C indikacio.

BrS-t diagnosztizalhatd azon betegekben, akiknél egyéb
szivbetegség nem igazolhaté és spontan 1-es tipusu
EKG-mintazat lathatd, flggetlenul a tinetektél, az alta-
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lanos populaciéban valé ritkasaga és a kockazattal valé
Osszefliggés miatt (41). A recidiv VF kockazata a CA utani
betegek kdrében 10 éven belll 48%. A BrS-betegek tobb-
sége tinetmentes, akiknél az aritmiaesemények eléfordu-
lasa évente 0,5% (42). A spontan 1-es tipusu EKG-min-
tazat, valamint mas EKG-markerek (korai repolarizacios,
QRS-fragmentacid) magasabb kockazattal jarnak.

2022. ESC-ajanlas:
ICD megfontolandd 1-es tipusu Brugada EKG és
aritmia syncope esetén — Ila/C indikacié.
ICD megfontolhaté tinetmentes BrS-betegeknél,
akiknél a PES soran VF indukalhato 2 extrastimu-
lacidig — I1b/C indikacio.

A korai repolarizacios szindréma (ERS) PVT vagy VF utéan
Ujraélesztett, egyéb szivbetegség nélkili betegnél diag-
nosztizalhato, akinél korai repolarizacios mintazat (ERP):
21 mm J-pont-emelkedés lathatd =22 szomszédos inferior
és/vagy lateralis EKG-elvezetésben (43). Kordbbi CA nél-
kdli ERS gyanus betegek kockazati becslésére vonatkozd
adatok nem allnak rendelkezésre. Az ERP-s tinetmentes
személyek progndzisa j6, az ICD-terapia altalaban nem
javallott. Ha azonban nagy kockazatu ERP és ismeretlen
oku juvenilis hirtelen halal szerepel a csaladi anamnézis-
ben, akkor megfontolhat6 az ICD-belltetés.

2022. ESC-ajanlas:

ICD megfontolhaté ERP és aritmia syncope, va-
lamint tovabbi kockazati jellemzékkel (csaladban
ismeretlen oku SD 40 év alatt, vagy csaladban is-
mert ERS) rendelkez6 egyének esetében — IIb/C
indikacio.

ICD megfontolhaté olyan tlinetmentes egyének-
nél, akiknél magas kockéazatu ERP igazolhaté a
csaladban ismeretlen oku fiatalkori hirtelen halal
el6fordulasaval — 1Ib/C indikacié.

A CPVT egy 6rokletes rendellenesség, amelyet kateko-
lamin altal kivaltott bidirekcionalis VT és PVT jellemez
SHD vagy iszkémia hidnyaban. A terheléses vizsga-
lat kivaltja a diagnosztikus bidirekcionalis vagy PVT-t
(43). A gyermekkori diagnozis, a béta-blokkolo-terapia
hianya és a terheléses vizsgélat soran teljes doézisu
béta-blokkol6 mellett fellépé komplex ritmuszavarok
elérejelz6i az aritmiaeseményeknek. Szekunder profi-
laktikus ICD-indikaciok allnak fenn.

2022. ESC-ajanlas:
ICD megfontolandd olyan CPVT-s betegeknél,
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akiknél aritmia syncope és/vagy dokumentalt bidi-
rekcionalis/PVT jelentkezik, mikdzben a maxima-
lis toleralhatd béta-blokkol6-dozist és flekainidet
kapnak — |-rél lla indikaciéra valtozott.

A HTX jelélt betegek SCD-kockazatnak vannak kitéve
és magas a VA el6fordulasa. A nagy regiszterek adatai
az ICD altali tulélési elényre utalnak.

2022. ESC-agjanlas:
Szivatiltetésre varo betegeknél megfontolandé az
ICD primer prevencio céljabdl — lla/C indikacid.
Szivatultetés utan azon betegeknél, akiknél
sziv-allograft-vasculopathia vagy kezelt rejekcié
all fenn, fontoléra vehetd az ICD — lIb/C indikacié.

Szamos vizsgalatban a magas életkor az ICD-tél
varhat6 el6nydk csdkkenésével jart egyutt. A négy
MADIT-vizsgalat ICD-s betegeinek elemzésében a
75 évnél alacsonyabb életkor a VT/VF, mig a 75 év-
nél magasabb kor a nem aritmia eredet( halalozas
prediktora volt. A DANISH-vizsgalatban az ICD és a
tulélés kozotti kapesolat linearisan csokkent az élet-
kor névekedésével, mig 70 éves korhatéar alatt a ma-
gasabb tulélést igazolta (12). Az EU-CERT-ICD-vizs-
galatban primer prevencidés ICD-re javasolt betegek
kdérében nem igazoltak az ICD el6nyét 75 évnél id6-
sebb betegeknél, mig 75 év alatt jelentds tulélési
elény mutatkozott (6). Az életkori hatarérték énma-
gaban nem képes megfelel6en iranyitani az ICD-be-
Ultetésrél szol6 dontést, és az ICD-indikacionak id6s
betegeknél az altaldnos allapotot és a tarsbetegsé-
geket figyelembe vevd, személyre szabott értékelé-
sen kell alapulnia.

2022. ESC-ajanlas:

Id8&s betegeknél, akiknél az életkora és tarsbeteg-
ségei miatt nem varhat6 az ICD-kezelés eldnye,
megfontolhatd a primer prevencios ICD mell6zése
(12, 44, 45) — IIb/B indikacio.

ICD csak olyan betegek esetében javasolt, akiknél
varhatéan jo minéségu tulélés varhaté >1 év — I/C
indikacio.

A szerzb8k kijelentik, hogy az &sszefoglalé kézlemény
megirasaval kapcsolatban nem all fenn veliik szemben
pénziigyi vagy egyeéb lényeges 6sszelitkbzes, 6sszefér-
hetetlenségi ok, amely befolyasolhatja a k6zleményben
bemutatott eredményeket, az abbdl levont kévetkezte-
téseket vagy azok értelmezését.

384



% Cardiologia Hungarica

Makai—Saghy: A primer prevenciés ICD-indikaciok valtozasa az ESC 2022-es kamrai aritmiak

kezelése és hirtelen szivhalal megel6zése szakmai irdnyvonalban

Irodalom

1. Katja Zeppenfeld, Jacob Tfelt-Hansen, Marta de Riva, et al. ESC Scientific
Document Group, 2022 ESC Guidelines for the management of patienTs with
ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death: Devel-
oped by the task force for the management of patients with ventricular arrhyt-
hmias and the prevention of sudden cardiac death of the European Society of
Cardiology (ESC) Endorsed by the Association for European Paediatric and
Congenital Cardiology (AEPC), European Heart Journal October 21 2022;
43(40): 3997-4126. https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehac262

2. Spirito P, Bellone P, Harris KM, et al. Magnitude of left ventricular hypert-
rophy and risk of sudden death in hypertrophic cardiomyopathy. N Engl J Med
2000; 342: 1778-1785. https://doi.org/10.1056/nejm200006153422403

3. Wahbi K, Ben Yaou R, Gandjbakhch E, et al. Development and validation
of a new risk prediction score for life-threatening ventricular tachyarrhythmias
in laminopathies. Circulation 2019; 140: 293-302.
https://doi.org/10.1161/circulationaha.118.039410

4. Miron A, Lafreniere-Roula M, Steve Fan CP, et al. A validated model for sud-
den cardiac death risk prediction in pediatric hypertrophic cardiomyopathy. Cir-
culation 2020; 142: 217-229. https://doi.org/10.1161/circulationaha.120.047235
5. Norrish G, Ding T, Field E, et al. Development of a novel risk prediction mo-
del for sudden cardiac death in childhood hypertrophic cardiomyopathy (HCM
risk-kids). JAMA Cardiol 2019; 4: 918-927.
https://doi.org/10.1001/jamacardio.2019.2861

6. Zabel M, Willems R, Lubinski A, et al. Clinical effectiveness of primary pre-
vention implantable cardioverter-defibrillators: results of the EU-CERT-ICD
controlled multicentre cohort study. Eur Heart J 2020; 41: 3437-3447.
https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa226

7. Schrage B, Uijl A, Benson L, et al. Association between use of primary-pre-
vention implantable cardioverterdefibrillators and mortality in patients with
heart failure: a prospective propensity score-matched analysis from the Swe-
dish Heart Failure Registry. Circulation 2019; 140: 1530-1539.
https://doi.org/10.1161/circulationaha.119.043012

8. Kgber L, Thune JJ, Nielsen JC, et al. Defibrillator implantation in patients
with nonischemic systolic heart failure. N Engl J Med 2016; 375: 1221-1230.
https://doi.org/10.1056/nejmoa1608029

9. Cleland JGF, Daubert J-C, Erdmann E, et al. The effect of cardiac resy-
nchronization on morbidity and mortality in heart failure. N Engl J Med 2005;
352: 1539-1549. https://doi.org/10.1056/nejmoa050496

10. Bardy GH, Lee KL, Mark DB, et al. Amiodarone or an implantable car-
dioverter-defibrillator for congestive heart failure. N Engl J Med 2005; 352:
225-237. https://doi.org/10.1056/nejmoa043399

11. Shen L, Jhund PS, Petrie MC, et al. Declining risk of sudden death in heart
failure. N Engl J Med 2017; 377: 41-51. https://doi.org/10.1056/nejmoa1609758
12. Elming MB, Nielsen JC, Haarbo J, et al. Age and outcomes of primary pre-
vention implantable cardioverter-defibrillators in patients with nonischemic
systolic heart failure. Circulation 2017; 136: 1772-1780.
https://doi.org/10.1161/circulationaha.117.028829

13. Kristensen SL, Levy WC, Shadman R, et al. Risk models for prediction of
implantable cardioverter-defibrillator benefit. JACC Heart Fail 2019; 7: 717—
724. https://doi.org/10.1016/j.jchf.2019.03.019

14. Wolff G, Lin Y, Karathanos A, et al. Implantable cardioverter/defibrillators
for primary prevention in dilated cardiomyopathy post-DANISH: an updated
meta-analysis and systematic review of randomized controlled trials. Clin Res
Cardiol 2017; 106: 501-513. https://doi.org/10.1007/s00392-017-1079-0

15. Kadish A, Dyer A, Daubert JP, et al. Prophylactic defibrillator implantation
in patients with nonischemic dilated cardiomyopathy. N Engl J Med 2004; 350:
2151-2158. https://doi.org/10.1056/nejmoa033088

16. Di Marco A, Anguera |, Schmitt M, et al. Late gadolinium enhancement
and the risk for ventricular arrhythmias or sudden death in dilated cardiomyo-
pathy: systematic review and meta-analysis. JACC Heart Fail 2017; 5: 28-38.
https://doi.org/10.1016/j.jchf.2016.09.017

17. McDonagh TA, Metra M, Adamo M, et al. 2021 ESC Guidelines for the
diagnosis and treatment of acute and chronic heart failure. Eur Heart J 2021;
42: 3599-3726. https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehab368

18. Beggs SAS, Jhund PS, Jackson CE, et al. Non-ischaemic cardiomyopa-
thy, sudden death and implantable defibrillators: a review and meta-analysis.
Heart 2018; 104: 144—150. https://doi.org/10.1136/heartjnl-2016-310850

19. Merlo M, Gentile P, Artico J, et al. Arrhythmic risk stratification in patients
with dilated cardiomyopathy and intermediate left ventricular dysfunction. J
Cardiovasc Med (Hagerstown) 2019; 20: 343-350.
https://doi.org/10.2459/jcm.0000000000000792

20. Zecchin M, Di Lenarda A, Gregori D, et al. Are nonsustained ventricular
tachycardias predictive of major arrhythmias in patients with dilated cardi-
omyopathy on optimal medical treatment? Pacing Clin Electro 2008; 31: 290—
299. https://doi.org/10.1111/].1540-8159.2008.00988.x

21. Link MS, Costeas XF, Griffith JL, et al. High incidence of appropriate imp-
lantable cardioverter-defibrillator therapy in patients with syncope of unknown
etiology and inducible ventricular arrhythmias. J Am Coll Cardiol 1997; 29:
370-375. https://doi.org/10.1016/S0735-1097(96)00477-9

22. Di Marco A, Brown PF, Bradley J, et al. Improved risk stratification for
ventricular arrhythmias and sudden death in patients with non-ischemic dila-
ted cardiomyopathy. J Am Coll Cardiol 2021; 77: 2890-2905.
https://doi.org/10.1016/j.jacc.2021.04.030

23. Corrado D, Calkins H, Link MS, et al. Prophylactic implantable defibrillator
in patients with arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy/dysplasia and
no prior ventricular fibrillation or sustained ventricular tachycardia. Circulation

2010; 122: 1144-1152. https://doi.org/10.1161/circulationaha.109.913871

24. Saguner AM, Vecchiati A, Baldinger SH, et al. Different prognostic value
of functional right ventricular parameters in arrhythmogenic right ventricular
cardiomyopathy/dysplasia. Circ Cardiovasc Imaging 2014; 7: 230-239. htt-
ps://doi.org/10.1161/circimaging.113.000210

25. Chivulescu M, Lie @H, Popescu BA, et al. High penetrance and similar
disease progression in probands and in family members with arrhythmogenic
cardiomyopathy. Eur Heart J 2020; 41: 1401-1410.
https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehz570

26. Hulot J-S, Jouven X, Empana J-P,et al. Natural history and risk stratifica-
tion of arrhythmogenic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy. Circulation
2004; 110: 1879-1884. https://doi.org/10.1161/01.cir.0000143375.93288.82
27. Bhonsale A, James CA, Tichnell C, et al. Incidence and predictors of
implantable cardioverter-defibrillator therapy in patients with arrhythmog-
enic right ventricular dysplasia/cardiomyopathy undergoing implantable car-
dioverter-defibrillator implantation for primary prevention. J Am Coll Cardiol
2011;58:1485—-1496. https://doi.org/10.1016/j.jacc.2011.06.043

28. Ommen SR, Mital S, Burke MA, et al. 2020 AHA/ACC guideline for the
diagnosis and treatment of patients with hypertrophic cardiomyopathy: exe-
cutive summary: a report of the American College of Cardiology/American
Heart Association Joint Committee on Clinical Practice Guidelines. Circula-
tion 2020; 142: e533-e557. https://doi.org/10.1161/CIR.0000000000000938
29. O’Mahony C, Jichi F, Pavlou M, et al. A novel clinical risk prediction model
for sudden cardiac death in hypertrophic cardiomyopathy (HCM risk-SCD).
Eur Heart J 2014; 35: 2010-2020. https://doi.org/10.1093/eurheartj/eht439
30. Rowin EJ, Maron BJ, Carrick RT, et al. Outcomes in patients with hy-
pertrophic cardiomyopathy and left ventricular systolic dysfunction. J Am Coll
Cardiol 2020; 75: 3033—-3043. https://doi.org/10.1016/j.jacc.2020.04.045

31. Elliott PM, Poloniecki J, Dickie S, et al. Sudden death in hypertrophic car-
diomyopathy: identification of high risk patients. J Am Coll Cardiol 2000; 36:
2212-2218. https://doi.org/10.1016/s0735-1097(00)01003-2

32. Norrish G, Qu C, Field E, et al. External validation of the HCM Risk-Kids
model for predicting sudden cardiac death in childhood hypertrophic cardi-
omyopathy. Eur J Prev Cardiol 2022; 29: 678—-686.
https://doi.org/10.1093/eurjpc/zwab181

33. Maron BJ, Towbin JA, Thiene G, et al. Contemporary definitions and clas-
sification of the cardiomyopathies: an American Heart Association Scientific
Statement from the Council on Clinical Cardiology, Heart Failure and Transp-
lantation Committee; Quality of Care and Outcomes Research and Functional
Genomics and Translational Biology Interdisciplinary Working Groups; and
Council on Epidemiology and Prevention. Circulation 2006; 113: 1807—1816.
https://doi.org/10.1161/circulationaha.106.174287

34. Kron J, Sauer W, Schuller J, et al. Efficacy and safety of implantable car-
diac defibrillators for treatment of ventricular arrhythmias in patients with car-
diac sarcoidosis. EP Europace 2013; 15: 347-354.
https://doi.org/10.1093/europace/eus316

35. Velangi PS, Chen K-HA, Kazmirczak F, et al. Right ventricular abnormali-
ties on cardiovascular magnetic resonance imaging in patients with sarcoido-
sis. JACC Cardiovasc Imaging 2020; 13: 1395-1405.
https://doi.org/10.1016/j.jcmg.2019.12.011

36. Azoulay L-D, Waintraub X, Haroche J, et al. Factors associated with imp-
lantable cardioverter defibrillators appropriate therapy in cardiac sarcoidosis:
a meta-analysis: implantable cardioverter defibrillators in cardiac sarcoidosis.
Sarcoidosis Vasc Diffuse Lung Dis 2020; 37: 17-23.
https://doi.org/10.36141/svdld.v37i1.8271

37. Perazzolo Marra M, Basso C, De Lazzari M, et al. Morphofunctional ab-
normalities of mitral annulus and arrhythmic mitral valve prolapse. Circ Car-
diovasc Imaging 2016; 9: e005030.
https://doi.org/10.1161/circimaging.116.005030

38. Dejgaard LA, Skjelsvik ET, Lie JH, et al. The mitral annulus disjunction
arrhythmic syndrome. J Am Coll Cardiol 2018; 72: 1600—1609.
https://doi.org/10.1016/j.jacc.2018.07.070

39. Essayagh B, Sabbag A, Antoine C, et al. Presentation and outcome of ar-
rhythmic mitral valve prolapse. J Am Coll Cardiol 2020; 76: 637—-649.
https://doi.org/10.1016/j.jacc.2020.06.029

40. Mazzanti A, Trancuccio A, Kukavica D, et al. Independent validation
and clinical implications of the risk prediction model for long QT syndrome
(1-2-3-LQTS-Risk). Europace 2021; 24: 697-698.
https://doi.org/10.1093/europace%2Feuab238

41. Behr ER, Ben-Haim Y, Ackerman MJ, et al. Brugada syndrome and reduced
right ventricular outflow tract conduction reserve: a final common pathway? Eur
Heart J 2021; 42: 1073-1081. https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaa1051

42. Sieira J, Brugada P. Brugada syndrome: defining the risk in asymptomatic
patients. Arrhythm Electrophysiol Rev 2016; 5: 164—169.
https://doi.org/10.15420/aer.2016:22:3

43. Priori SG, Wilde AA, Horie M, et al. Executive summary: HRS/EHRA/
APHRS expert consensus statement on the diagnosis and management of
patients with inherited primary arrhythmia syndromes. Europace 2013; 15:
1389-1406. https://doi.org/10.1093/europace/eut272

44. Exposito V, Rodriguez-Mafero M, Gonzalez-Enriquez S, et al. Primary
prevention implantable cardioverter-defibrillator and cardiac resynchronization
therapy-defibrillator in elderly patients: results of a Spanish multicentre study.
Europace 2016; 18: 1203-1210. https://doi.org/10.1093/europace/euv337

45. Poupin P, Bouleti C, Degand B, et al. Prognostic value of Charlson Co-
morbidity Index in the elderly with a cardioverter defibrillator implantation. Int
J Cardiol 2020; 314: 64—69. https://doi.org/10.1016/j.ijcard.2020.03.060

385





