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1. Bevezetés
Az Európai Kardiológus Társaság (ESC) a közelmúltban fejezte be a 
cardiomyopathiákkal kapcsolatos orvosi evidenciák jelenlegi állapotának átfogó 
értékelését. Az ajánlási osztályokat és az evidenciák szintjeit az 1. és 2. táblázatban 
szereplő meghatározások szerint értékelték és pontozták. 
Ez a rövid útmutató füzet a részletes irányelvekből származó klinikai ellátási 
információkat foglalja össze. Kérjük, a további részletekért olvassa el a  
www.escardio.org/guidelines oldalon található részletes irányelvet. 
Ez egy új irányelv, nem egy meglévő irányelv frissítése, ez alól kivételt képez a 
hipertrófiás cardiomyopathiára (HCM) vonatkozó rész, amelyben a hipertrófiás 
cardiomyopathia diagnózisáról és kezeléséről szóló 2014-es ESC-irányelvet 
frissítettük. Az ajánlás célja, hogy útmutatót adjon a cardiomyopathiák diagnosztikai 
megközelítéséhez, kiemelje az általános értékelési és kezelési kérdéseket, és 
megismertesse az olvasót az ajánlások alapjául szolgáló bizonyítékokkal. A központi 
illusztráció (1. ábra) kiemeli az irányelvben tárgyalt cardiomyopathiák megítélésének 
és ellátásának legfontosabb szempontjait. 

Table 1 and Table 2
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1. ábra: Központi illusztráció. A cardiomyopathiák megítélésének és 
kezelésének legfontosabb szempontjai
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2. A cardiomyopathiák fenotípus szerinti megközelítése
2008-ban az ESC a cardiomyopathiák klinikai leírására egy olyan gyakorlati 
osztályozást hozott létre, amelyben megmaradt a történeti szempontokat figyelembe 
vevő, a kamra morfológiáját és funkcióját központba helyező felosztás, ugyanakkor a 
genetikai és nem genetikai altípusokra való csoportosítás révén jelezte az etiológiai 
sokféleséget. Azóta a cardiomyopathiákkal kapcsolatos ismeretek jelentősen bővültek 
az új képalkotó és molekuláris technológiák alkalmazásának köszönhetően.
A munkacsoport arra a következtetésre jutott, hogy egy olyan egységes osztályozási 
rendszer létrehozása, amely a betegség összes lehetséges okát és minden klinikai 
forgatókönyvet felölel, továbbra sem lehetséges teljes mértékben. Ehelyett a 
munkacsoport frissítette a meglévő klinikai osztályozást új fenotípusos leírásokat is 
tartalmazóan, és egyszerűsítette a terminológiát, egyúttal fogalmi keretet biztosított 
a diagnózishoz és a kezeléshez. Ez a nómenklatúra arra vezeti rá a klinikusokat, hogy a  
cardiomyopathiát számos klinikai tünet (pl. ritmuszavar, szívelégtelenség) okának 
tekintsék, és a szívizom morfológiai és funkcionális jellemzőire összpontosítsanak 
(2. ábra).
Az iránymutatás alaptétele, hogy az etiológia létfontosságú a szívizombetegségben 
szenvedő betegek kezelése szempontjából, és hogy a morfológiai és funkcionális 
fenotípus gondos és következetes leírása a diagnosztikai útvonal első fontos lépése, 
míg a végső diagnózis ideális esetben a fenotípus mellett az etiológiát is tisztázza. 

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CMR: szív-MRI; DCM: dilatatív cardiomyopathia; GDMT: irányelv 
szerint meghatározott gyógyszeres terápia; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; SZE: szívelégtelenség; ICD: 
implantálható kardioverter-defibrillátor; LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója; MCS: mechanikus 
keringéstámogatás; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia; PVR: pulmonális vaszkuláris rezisztencia; 
RCM: restriktív cardiomyopathia; SCD: hirtelen szívhalál
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2. ábra. A cardiomyopathiák klinikai diagnosztikai folyamata

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CMP: cardiomyopathia; DCM: dilatatív cardiomyopathia; EKG: 
elektrokardiogram; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia; RCM: 
restriktív cardiomyopathia
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2.1. Definíciók
A cardiomyopathia definíció szerint „egy olyan, a myocardiumot érintő eltérés, 
amelyben a szívizom strukturális és funkcionális rendellenessége mutatható ki, 
olyan mértékű koszorúér-betegség (CAD), hipertenzió, billentyűbetegség vagy 
veleszületett szívbetegség (CHD) nélkül, amely magyarázná a megfigyelt szívizom-
rendellenesség kialakulását”. Ez a meghatározás gyermekekre és felnőttekre 
egyaránt vonatkozik, és nem utal az etiológiára (amely lehet családi/genetikai 
vagy szerzett) vagy a szívizom patológiájára. A fő újítás a szívizomszövet jellemző 
tulajdonságainak specifikus bevonása, beleértve a noniszkémiás kamrai hegesedést 
vagy zsíros átalakulást, amely jelentkezhet kamrai dilatációval, falmozgászavarokkal, 
illetve globális szisztolés vagy diasztolés diszfunkcióval, vagy ezek nélkül. 

2.2. Cardiomyopathia-fenotípusok
2.2.1. Hipertrófiás cardiomyopathia
A hipertrófiás cardiomyopathia megnövekedett bal kamrai falvastagsággal 
(jobbkamra-hipertrófiával vagy anélkül) vagy tömeggel jár, amelyet nem magyaráznak 
kizárólag kóros terhelési viszonyok. 

3. táblázat: A cardiomyopathia-fenotípusok leírására korábban 
alkalmazott morfológiai és funkcionális jellemzők

Morfológiai jellemzők

Kamrai hipertrófia: bal és/vagy jobb

Kamrai dilatáció: bal és/vagy jobb

Noniszkémiás kamrai heg vagy más szívizomszöveti jellemző tulajdonság a szív-MRI-n.

Kamrai diasztolés diszfunkció (restriktív fiziológia)

Funkcionális jellemzők

Kamrai szisztolés diszfunkció (globális, regionális)

Kamrai diasztolés diszfunkció (restriktív fiziológia)
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2.2.2. Dilatatív cardiomyopathia
A dilatatív cardiomyopathia (DCM) definíció szerint balkamra-tágulattal és globális 
vagy regionális szisztolés diszfunkcióval jár, amely nem magyarázható kizárólag kóros 
terheléssel (pl. magas vérnyomás, billentyűbetegség, CHD) vagy koszorúér-betegséggel. 

2.2.3. Nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia
A nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia (NDLVC) fenotípus meghatározása 
a noniszkémiás balkamra-hegesedés vagy zsíros átalakulás meglétén alapszik, 
függetlenül a globális vagy regionális falmozgászavaroktól vagy hegesedés nélküli, 
izolált globális balkamra-hipokinézis jelenlététől.
Az NDLVC fenotípus magában foglalja majd mindazon egyéneket, akiknél mostanáig 
DCM (de balkamra-dilatáció nélkül), aritmogén bal kamrai cardiomyopathia (ALVC), 
bal domináns ARVC vagy aritmogén DCM (de gyakran nem teljesítve az ARVC 
diagnosztikus kritériumait) került leírásra. A 3. ábra egyszerű példája bemutatja, 
hogy az NDLVC fenotípus azonosításának olyan multiparametrikus megközelítést 
kell feltételeznie, amely specifikus etiológiai diagnózishoz vezet, és hatással van a 
klinikai kezelésre. 

2.2.4. Aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia
Aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia (ARVC) meghatározása szerint elsősorban 
jobbkamra-tágulattal és/vagy -diszfunkcióval jár, szövettani érintettség és/vagy EKG-
eltérések jelenlétében, a publikált kritériumoknak megfelelően.

2.2.5. Restriktív cardiomyopathia
A restriktív cardiomyopathia (RCM) definíció szerint restriktív bal- és/vagy 
jobbkamra-patofiziológiával jár, normál vagy csökkent diasztolés térfogatokkal (egyik 
vagy mindkét kamra esetében), normál vagy csökkent szisztolés volumenekkel és 
normális kamrai falvastagsággal. 
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3. ábra: Példa a nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia fenotípus-alapú 
diagnosztikus megközelítésére

ACM: aritmogén cardiomyopathia; ALVC: aritmogén bal kamrai cardiomyopathia; DCM: dilatatív cardiomyopathia; 
DSP: desmoplakin; EKG: elektrokardiogram; EF: ejekciós frakció; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia; 
SCD: hirtelen szívhalál; VES: kamrai extraszisztolé
Példa az NDLVC fenotípus-alapú diagnosztikus megközelítésére, amely bemutatja, hogy a klinikai fenotípus 
felismeréséből kiindulva, a kiterjesztett fenotípusos információk és a célzott diagnosztika – beleértve a genetikai 
vizsgálatokat is – integrálásával a klinikai fenotípus szisztematikus, multiparametrikus megközelítése hogyan 
használható fel a nagyon specifikus fenotípusos leírásokhoz, amelyek személyre szabott kezelési terveket 
eredményezhetnek. Ebben a példában a diagnózis egy leegyszerűsített kategorizálásból egy összetett genetikai 
rendellenességgé alakul át, amelyet a szívizom hege és a kamrai aritmiára való hajlam jellemez.
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3. Integrált betegellátás 
A cardiomyopathiával élő betegek diagnózisa, vizsgálata és kezelése 
koordinált, szisztematikus és egyénre szabott megközelítést igényel, amely 
multidiszciplináris szakértő csapat általi, optimalizált ellátást tesz lehetővé. A 
cardiomyopathiaspecialisták, általános felnőtt- és gyermekkardiológiai centrumok 
közti közös ellátási megközelítés erősen ajánlott. 
 4. ábra: A cardiomyopathiák multidiszciplináris ellátása

aA bemutatott lista nem teljes körű, és a cardiomyopathiás betegek ellátása során gyakran együttműködő 
szakterületek képviselőit illusztrálja.
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4. A betegút
A cardiomyopathia-fenotípus felismerése csak a diagnosztikus folyamat kezdete, és 
szisztematikusan keresni kell a háttérben álló etiológiát, amely lehet genetikai vagy 
szerzett.

4.1. Klinikai megjelenés és a kezdeti vizsgálatok
A cardiomyopathiával élő betegek több úton is hozzájuthatnak egészségügyi 
szolgáltatásokhoz. Az alapellátásból történő beutalást kiválthatják a tünetek (leg- 
gyakrabban légszomj, mellkasi fájdalom, palpitáció, syncope) vagy véletlen leletek 
(pl. egy abnormális elektrokardiogram [EKG] az átlagoshoz képest stb.). A cardio
myopathiaorientált megközelítés a klinikai és műszeres leletek értelmezésén alapul,  
hogy a betegség specifikus kezelésének irányítása érdekében egy fenotípus- 
alapú etiológiai diagnózist lehessen felállítani. A diagnosztikus nyomok vagy red 
flagek azonosítása a kezdeti vizsgálatok döntő szempontja (2. ábra).

Ajánlások a multidiszciplináris cardiomyopathiateamek által nyújtott 
szolgáltatásokra vonatkozóan

Ajánlások Osztály Szint

Javasolt, hogy minden, cardiomyopathiában szenvedő beteg és 
rokonai számára elérhető legyen egy olyan multidiszciplináris team, 
amely szakértő a cardiomyopathiák diagnózisában és kezelésében.

I C

A gyermekellátásból a felnőttellátásra való átállásra való időbeli és 
megfelelő felkészülés, beleértve a közös konzultációkat, ajánlott 
minden serdülőkorú cardiomyopathiás beteg esetében. 

I C
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4.2. Nyugalmi és ambuláns elektrokardiográfia
Az EKG-eltérések gyakran nem specifikusak, azonban vannak olyan sajátos jellemzők, 
amelyek bizonyos etiológiára vagy morfológiai diagnózisra utalhatnak, beleértve az 
atrioventrikuláris (AV) blokkot, a kamrai preexcitációs mintázatot, a repolarizációs 
rendellenességek eloszlását és a magas vagy alacsony QRS-feszültséget.

4.3. Laboratóriumi vizsgálatok
A felnőtteknél és gyermekeknél ajánlott laboratóriumi vizsgálatok listája az irányelv 
fő dokumentumában található. A szakorvosi értékelés után gyermekeknél gyakran 
további vizsgálatokra van szükség a ritka metabolikus okok felderítésére.

Ajánlások a cardiomyopathiák diagnosztikus vizsgálataira

Ajánlások Osztály Szint

Ajánlott, hogy az összes feltételezetten vagy bizonyítottan cardiomyo
pathiában szenvedő beteg szisztematikus kivizsgáláson essen át olyan 
multiparametrikus megközelítést alkalmazva, amely magában foglalja a 
klinikai vizsgálatot, a családfavizsgálatot, az EKG-t, a Holter-monitorozást, 
a laboratóriumi vizsgálatokat és a multimodális képalkotást. 

I C

Ajánlott, hogy az összes feltételezetten cardiomyopathiában szenvedő 
beteg családfavizsgálaton essen át egy olyan, 3-4 generációt magában 
foglaló családfa elkészítésével, amely segíti a diagnózis felállítását, 
támpontot nyújt a mögöttes etiológiához, meghatározza az öröklési 
mintázatot, és azonosítja a veszélyeztetett rokonokat. 

I C

EKG: elektrokardiogram

Ajánlások a cardiomyopathiák diagnózisához szükséges laboratóriumi 
vizsgálatokra vonatkozóan

Ajánlások Osztály Szint

Rutin-laborvizsgálatoka (első szintű) javasoltak minden feltételezetten vagy 
igazoltan cardiomyopathiában szenvedő betegnél, az etiológia értékelése, 
a betegség súlyosságának felmérése, valamint extrakardiális manifesztáció 
felismerése és a szekunder szervi diszfunkció felmérése céljából.

I C

További (második szintű) vizsgálatoka mérlegelendők cardiomyopathiás és 
extrakardiális jellegzetességekkel rendelkező betegeknél, hogy a szakorvosi 
vizsgálat után a metabolikus és szindrómás okok felderítésében segítsenek. 

IIa C

aLásd a 8. táblázatot a fő dokumentumban.
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4.4. Multimodális képalkotás
4.4.1. Általános szempontok
A nem invazív képalkotó eljárások jelentik a cardiomyopathiás betegek diagnózisának 
és követésének gerincét, amelybe az ultrahangalapú technikák, a szív-MRI, a 
komputertomográfia (CT) és a nukleáris technikák, például a pozitronemissziós 
tomográfia (PET) és a szcintigráfia tartoznak (5. ábra).

5. ábra: Multimodális képalkotási folyamat cardiomyopathiákban

CMR: szív-mágnesesrezonancia; CTCA: komputertomográfiás koronáriaangiográfia; LGE: késői gadolíniumhalmozás; 
PET: pozitronemissziós tomográfia
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4.4.2. Echokardiográfia
Az echokardiográfia a nem invazív volta és széles körű hozzáférhetősége révén a fő 
képalkotó eszköz, a kezdeti diagnózistól az utánkövetésig. 

4.4.3. A szív mágneses rezonanciás vizsgálata
A szív-mágnesesrezonanciás (CMR) képalkotás egyesíti a noninvazivitás és az 
akusztikus ablaktól való függetlenség előnyeit a szövetek jellemzésének képességével. 
A szív mágneses rezonanciás vizsgálati eredményei fontos etiológiai támpontokat 
nyújthatnak (6. ábra), potenciális terápiás következményekkel járnak (4. táblázat), és 
leleteit a genetikai eredményekkel és más klinikai jellemzőkkel együtt kell értékelni.

4. táblázat: A multimodális képalkotás során gyakran előforduló, 
továbblépést indokló eredmények

Paraméter/eredmény Következmény

Szegmentális falmozgászavar 
echokardiográfia vagy CMR során.

Egyidejűleg fennálló koszorúér-betegség, myo
carditis, ARVC, NDLVC vagy sarcoidosis gyanúja.

Szisztolés károsodás echokardiográfia 
vagy CMR során.

Rizikóbecslés DCM, NDLVC és ARVC esetén; 
a kezelés hatékonyságának felmérése.

Falvastagság mérése echokardiográfia 
vagy CMR során.

HCM diagnózisa (amikor az echokardiográfia 
nem egyértelmű); rizikóbecslés HCM esetében.

Diasztolés diszfunkció echokardiográfia 
során.

Magyarázat a tünetekre; kezelés 
hatékonyságának felmérése.

A bal pitvar mérete echokardiográfia 
során.

SCD rizikóbecslés HCM esetében;  
szisztematikus vizsgálat AF irányába, bal pitvari 
megnagyobbodás esetén.

LVOTO HCM esetében nyugalmi/
terheléses echokardiográfia során.

Magyarázat a tünetekre; terápia irányítása.

©
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Ajánlások a cardiomyopathiás betegek echokardiográfiás vizsgálatára 

Ajánlások Osztály Szint

A szívátmérők, a bal és jobb kamra szisztolés (globális és regionális) 
és a bal kamra diasztolés funkciójának átfogó vizsgálata javasolt 
minden, cardiomyopathiában szenvedő betegnél a kezdeti 
kivizsgáláskor és az utánkövetés alatt, a betegség progressziójának 
monitorozása érdekében, valamint hogy segítséget nyújtson a 
rizikóbecslésben és a kezelésben. 

I B

©
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4. táblázat: A multimodális képalkotás során gyakran előforduló, 
továbblépést indokló eredmények (folytatás)

Paraméter/eredmény Következmény

A pulmonális nyomások nem invazív 
mérése.

Magyarázat a tünetekre; terápia irányítása. 

Szöveti jellemzés CMR során. Diagnózis; rizikóbecslés.

Gyulladás CMR vagy 18F-FDG-PET 
során. 

Diagnózis; a gyulladásos cardiomyopathiák 
esetében a kezelés hatékonyságának felmérése.

18F-FDG-PET: 18F-fluorodezoxiglükóz-alapú pozitronemissziós tomográfia; AF: pitvarfibrilláció; ARVC: 
aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CMR: szív-mágnesesrezonancia; DCM: dilatatív cardiomyopathia; HCM: 
hipertrófiás cardiomyopathia; LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai 
cardiomyopathia; SCD: hirtelen szívhalál
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Ajánlások a cardiomyopathiás betegek szív-MR-indikációjára

Ajánlások Osztály Szint

Kontrasztos CMR javasolt minden, cardiomyopathiában szenvedő 
beteg kezdeti vizsgálatánál. I B

Kontrasztos CMR megfontolandó cardiomyopathiában szenvedő 
betegeknél az utánkövetés során a betegség progressziójának 
monitorozására és a rizikóbecslés és a kezelés céljából. 

IIa C

Kontrasztos CMR megfontolandó sorozatos utánkövetés és a 
terápiás válasz felmérésére szívamyloidosissal, Anderson–Fabry-
betegséggel, sarcoidosissal, gyulladásos cardiomyopathiákkal és 
szívérintettséggel járó haemochromatosissal élő betegek esetében. 

IIa C

Cardiomyopathiában szenvedő családok esetében, ahol a betegséget 
okozó variánst azonosították, kontrasztos CMR megfontolandó a 
genotípus-pozitív/fenotípus-negatív családtagoknál a diagnózis és a 
korai betegségfelismerés érdekében. 

IIa B

Genetikai diagnózis nélküli familiáris cardiomyopathiák eseteiben 
kontrasztos CMR megfontolható a fenotípus-negatív családtagoknál 
a diagnózis és korai betegségfelismerés érdekében.

IIb C

CMR: szív-mágnesesrezonancia
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6. ábra: Példák a cardiomyopathia fenotípusa szerint csoportosítva azokra 
a szöveti jellemzőkre, amelyek a szív mágneses rezonanciás képalkotó 
vizsgálata alapján felvetik a specifikus etiológiák gyanúját
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4.4.4. Komputertomográfia- és nukleárismedicina-technikák 

4.4.5. Endomiokardiális biopszia
Az endomiokardiális biopszia (EMB) a gyulladásos sejtek immunhisztokémiai 
kvantifikációjával és a vírusgenomok azonosításával továbbra is az arany standard a 
szívizomgyulladás azonosítására. 

Ajánlások komputertomográfiára és nukleáris képalkotásra

Ajánlások Osztály Szint

DPD/PYP/HMDP csontszcintigráfia javasolt ATTR-eredetű 
szívamyloidosis gyanúja esetén a diagnózis megerősítése céljából. I B

Kontrasztos szív-CT fontolandó meg cardiomyopathia gyanúja 
esetén, ha az echokardiográfia nem megfelelő, és a CMR ellenjavallt. IIa C

Cardiomyopathia gyanúja esetén CT-alapú képalkotást kell 
alkalmazni, hogy kizárjuk a veleszületett vagy szerzett koszorúér-
betegséget mint a megfigyelt szívizom-rendellenesség okát.

IIa C

18F-FDG-PET-vizsgálat megfontolandó a cardiomyopathiában 
szenvedő betegek kivizsgálásában, ha szívsarcoidosis gyanúja merül 
fel.

IIa C

18F-FDG-PET: 18F-fluorodezoxiglükóz-alapú pozitronemissziós tomográfia; ATTR: transztiretinamyloidosis; 
CMR: szív-mágnesesrezonancia; CT: komputertomográfia; DPD: 3,3-difoszfono-1,2-propanodikarboxilsav; HMDP: 
hidroximetilén-difoszfonát; PYP: pirofoszfát

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CMR: szív-mágnesesrezonancia; DCM: dilatatív cardiomyopathia; DES: 
dezmin; DSP: desmoplakin; EMF: endomiokardiális fibrózis; FLNC: filamin C; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; LGE: 
késői gadolíniumhalmozás; LV: bal kamra; LVH: balkamra-hipertrófia; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia; 
RCM: restriktív cardiomyopathia; RV: jobb kamra
Példák a CMR szöveti jellemzőire, amelyek felvetik a specifikus etiológiák gyanúját (4. oszlop), a cardiomyopathia 
fenotípusa (1. oszlop) szerint csoportosítva. A CMR-felvételek jellemzői (3. oszlop) megfelelnek a felsorolt leleteknek 
(2. oszlop).
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Ajánlások endomiokardiális biopsziára cardiomyopathiás betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

Cardiomyopathia gyanúja esetén az EMB mérlegelendő a diagnózis 
és a kezelés elősegítésére, ha az egyéb klinikai vizsgálatok eredményei 
olyan szívizomgyulladásra, infiltrációra vagy tárolási betegségre 
utalnak, amely más vizsgálómódszerekkel nem azonosítható.

IIa C

EMB: endomiokardiális biopszia
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4.5. Genetikai vizsgálat és tanácsadás
4.5.1. Genetikai vizsgálat
Az érintett beteg genetikai vizsgálata még akkor is javasolt lehet, ha nem valószínű, 
hogy az megváltoztatná a beteg kezelését, különösen, ha vannak olyan rokonok, 
akik számára előnyös lehet a vizsgálat, akiket a genetikai etiológia megállapításának 
elmaradása esetén hosszú távú utánkövetésbe vonnának be, és akiket meg lehetne 
kímélni ettől a tehertől, ha a családban genetikai diagnózist állítanának fel (5. táblázat).

5. táblázat: A genetikai vizsgálat haszna cardiomyopathiában 

A beteg számára

Diagnózis
Az érintett egyén esetében a cardiomyopathia diagnózisa elsősorban a betegség fenotípusos 
meghatározása alapján történik, a genetikai etiológiára való hivatkozás nélkül. Megfelelő 
genetikai tanácsadás mellett és annak a lehetőségnek az elismerésével azonban, hogy a lelet 
csak akkor lesz klinikailag alkalmazható, ha P/LP-változatot találnak, a genetikai vizsgálat értékes 
lehet a határesetek tisztázásában (pl. amikor az LVH enyhe, vagy kontrollált hipertenzió mellett 
figyelhető meg, de a klinikus nem tudja biztosan megkülönböztetni a korai sarcomer HCM-
et és a hipertenzív fenokópiát). A genetikai vizsgálatok genokópiákat is azonosíthatnak: olyan 
különböző genetikai állapotokat, amelyek egy adott cardiomyopathiát utánoznak.
 
Prognózis
Egyre több betegség esetében a genetikai diagnózis prognosztikus információt nyújthat. 
Például az LMNA variánsai miatt kialakuló DCM kedvezőtlen prognózissal jár, ami gyakoribb 
kontrollt és változó terápiás döntési küszöbértékeket igényel, alacsonyabb küszöbértékkel 
a primer profilaktikus ICD-beültetéshez. 
 
Terápia
A genetikai diagnózis közvetlenül befolyásolhatja a terápia megválasztását. A primer 
prevenciós ICD-beültetésről szóló döntések mellett egyre több kezelést hoznak létre vagy 
vizsgálnak a cardiomyopathia egy adott molekuláris altípusára. A genom manipulációjának 
egyre kifinomultabb eszköztárával a cardiomyopathiáért felelős kóros gének és 
transzkriptek cseréjét, módosítását vagy eltávolítását célzó terápiák további hullámai 
várhatók, amint a betegnél pontosan megállapítják a molekuláris etiológiát. 
 
Családtervezési tanácsok
A genetikai diagnózis információt szolgáltat az érintett felnőttek és/vagy az érintett 
gyermek szülei számára a reprodukciós tanácsadásról és kezelésről, lehetővé téve a 
személyre szabott tanácsadást az öröklődési mintákkal és a jövőbeli, gyermekekre való 
átvitel kockázatával kapcsolatban, megnyitva az utat a kockázat felmérésére, pl. prenatális 
diagnosztika vagy preimplantációs genetikai diagnosztika révén. ©
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4.5.2. Genetikai tanácsadás
A genetikai tanácsadás olyan folyamat, amelynek célja a betegek és családtagjaik 
támogatása. A gyermekek és családjaik tanácsadásakor, valamint a klinikai szűrés és a 
genetikai kaszkádvizsgálat mérlegelésekor speciális kérdéseket kell figyelembe venni, 
és olyan betegközpontú megközelítésre van szükség, amely figyelembe veszi a család 
tapasztalatait és értékrendjét (7. ábra).

5. táblázat: A genetikai vizsgálat haszna cardiomyopathiában (folytatás) 

Családtagok számára

A cardiomyopathiák inkomplett és életkorfüggő penetrációt mutatnak, nagy variabilitással, 
ezért klinikailag nagyon nehéz azonosítani azokat a rokonokat, akiknél nem áll fenn a 
cardiomyopathia kialakulásának kockázata. A normális egyszeri értékelés korlátozott értékű, 
és a kezdeti értékeléskor cardiomyopathiát nem mutató rokonok hosszú távú, hosszanti 
megfigyelést igényelhetnek. A genetikai vizsgálat kiküszöbölheti ezt a bizonytalanságot: 
az az egyén, aki nem hordozza azt a genetikai variánst, amely bizonyítottan felelős a 
betegségért a családjában, magabiztosan megnyugtatható és felügyelet nélkül elbocsátható, 
míg az az egyén, aki betegséget okozó variánst hordoz, szorosan nyomon követhető, és 
potenciálisan korán kezelhető. 

DCM: dilatatív cardiomyopathia; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; ICD: implantálható kardioverter-defibrillátor;
LMNA: lamin A/C; LVH: balkamra-hipertrófia; P/LP: patogén/valószínűleg patogén
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Figyelembe veendő tényezők a családok támogatása során annak eldöntésében, hogy végezzenek-e genetikai 
kaszkádvizsgálatot a gyermekeknél.

7. ábra: Betegközpontú megközelítés a gyermekek genetikai 
kaszkádvizsgálatára
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Ajánlások genetikai tanácsadásra és tesztelésre cardiomyopathiákban 

Ajánlások Osztály Szint

Genetikai tanácsadás

Megfelelően képzett egészségügyi szakember által nyújtott genetikai ta- 
nácsadás, amely magában foglalja a döntéshozatalt segítő genetikai 
oktatást és pszichoszociális támogatást, ajánlott az örökletes vagy 
feltételezett örökletes cardiomyopathiában szenvedő családok számára, 
függetlenül attól, hogy fontolóra veszik-e a genetikai vizsgálatot. 

I B

Ajánlott, hogy a cardiomyopathia genetikai vizsgálatát multidiszciplináris 
csapatban végezzék, beleértve a genetikai vizsgálat módszertanában, 
a szekvenciaváltozatok értelmezésében és a genetikai vizsgálat 
klinikai alkalmazásában jártas szakembereket is, jellemzően egy 
cardiomyopathiára szakosodott ellátásban vagy egy olyan hálózati 
modellben, ahol egyenértékű szakértelem áll rendelkezésre.

I B

A vizsgálat előtti és utáni genetikai tanácsadás minden olyan személy 
esetében ajánlott, akiben cardiomyopathia miatt genetikai vizsgálat 
történik.

I B

Ha a család prenatális diagnosztikai vizsgálatot kíván végezni, azt a 
terhesség korai szakaszában ajánlott, hogy a terhesség folytatására 
vagy koordinálására vonatkozó döntések meghozhatók legyenek.

I C

Minden, genetikai diagnózissal rendelkező családnak meg kell 
fontolnia a reproduktív genetikai vizsgálat lehetőségeiről szóló 
megbeszélést egy megfelelően képzett egészségügyi szakemberrel. 

IIa C

Indexbetegek

A genetikai vizsgálat a cardiomyopathiák diagnosztikus 
kritériumainak megfelelő betegek esetében ajánlott, ha az lehetővé 
teszi a diagnózis felállítását, a prognózis megítélését, a terápiás 
stratifikációt vagy a beteg reprodukciós menedzselését, vagy ha 
lehetővé teszi a rokonok genetikai kaszkádértékelését, akiket 
egyébként hosszú távú utánkövetésbe vonnának be. 

I B

Post mortem genetikai vizsgálat ajánlott a cardiomyopathiában 
szenvedő elhunyt személyek esetében, ha a genetikai diagnózis 
elősegítené a túlélő rokonok kezelését.

I C
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Ajánlások genetikai tanácsadásra és vizsgálatra cardiomyopathiákban 
(folytatás)

Ajánlások Osztály Szint

Indexbetegek (folytatás)

A cardiomyopathiák diagnosztikus kritériumait teljesítő betegeknél 
a genetikai vizsgálat megfontolható, ha az a beteg számára nettó 
előnnyel jár, figyelembe véve a pszichológiai hatást és a preferenciát, 
még akkor is, ha az nem teszi lehetővé a diagnózis felállítását, a 
prognózis megítélését vagy a terápiás stratifikációt, illetve a rokonok 
genetikai szűrését. 

IIb C

A cardiomyopathiák diagnosztikus kritériumait nem teljesítő, 
borderline fenotípusú betegek genetikai vizsgálata csak a szakértők 
által végzett részletes értékelés után jöhet szóba. 

IIb C

Családtagok

Javasolt, hogy a felnőtt, veszélyeztetett rokonok számára a 
vizsgálatot megelőző és követő tanácsadással egybekötött 
genetikai kaszkádvizsgálatot ajánljanak fel, ha a családban egy 
cardiomyopathiában szenvedő családtagnál biztos genetikai 
diagnózist (azaz P/LP variánst) állapítottak meg (kezdve az elsőfokú 
rokonokkal, ha vannak ilyenek, és sorban haladva). 

I B

Genetikai kaszkádvizsgálat megfontolandó vizsgálat előtti és utáni 
tanácsadással a gyermekkorú veszélyeztetett családtagoknál, ha a 
családban egy cardiomyopathiában szenvedő egyénnél biztos genetikai 
diagnózist (azaz P/LP variánst) állapítottak meg (az elsőfokú rokonokkal 
kezdve, ha rendelkezésre állnak, és egymás után haladva), figyelembe 
véve az adott cardiomyopathia típusát, a kialakulás várható életkorát, a 
családban való megjelenést és a klinikai/jogi következményeket. 

IIa B

A családban előforduló ismeretlen jelentőségű variáns meglétének 
vizsgálata megfontolandó, jellemzően a szülőknél és/vagy az érintett 
rokonoknál, annak megállapítására, hogy a variáns szegregál-e 
a cardiomyopathia fenotípusával, ha ez lehetővé teszi a variáns 
megbízható értelmezését.

IIa C

A diagnosztikus genetikai vizsgálat nem ajánlott a 
cardiomyopathiában szenvedő beteg fenotípus-negatív rokonainál, 
ha a családban nincs biztos genetikai diagnózis (pl. P/LP variáns).

III C

P/LP: patogén/valószínűleg patogén
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4.6. A gyermekkorú betegek diagnosztikai megközelítése
A csecsemőkori (<1 éves kor) cardiomyopathiák etiológiája, természetes lefolyása 
és kimenetele eltérhet az idősebb gyermekeknél, serdülőknél és felnőtteknél 
tapasztaltaktól. A kezelés irányításához, ha reverzibilis vagy specifikus betegségek 
állnak fenn, kötelező az átfogó klinikai megközelítés, amely figyelembe veszi mind 
a kardiális, mind a szisztémás fenotípust, és multidiszciplináris csapat (genetikus és 
az anyagcsere- és neurológiai betegségek szakértői) bevonásával történik (8. ábra).

8. ábra: Csecsemő- és gyermekkori cardiomyopathiák klinikai 
megközelítése
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4.7. Általános kezelési elvek  
4.7.1. Tünetek értékelése
A cardiomyopathiákban szenvedő, enyhe strukturális eltérésekkel rendelkező 
betegek egy része tünetmentes marad, és normális élettartamot él; másoknál 
azonban tünetek jelentkezhetnek, gyakran sok évvel a betegség EKG- vagy képalkotó 
bizonyítékának megjelenése után.

4.7.2. Szívtranszplantáció
Ortotóp szívtranszplantáció megfontolandó a közepesen súlyos vagy súlyos, 
gyógyszerrefrakter tüneteket mutató betegek esetében, akik megfelelnek az 
általánosan elfogadott alkalmassági kritériumoknak (lásd az ESC 2021. évi, az akut és 
krónikus szívelégtelenség diagnózisára és kezelésére vonatkozó iránymutatásait).

4.7.3. Bal kamrai keringéstámogató eszközök
Mivel egyre több a végstádiumú szívelégtelenségben szenvedő beteg, és a 
szervdonorok száma továbbra is korlátozott, a mechanikus keringéstámogatást 
(MCS) LVAD vagy biventrikuláris assziszt eszközt egyre gyakrabban alkalmazzák a 
transzplantációhoz vezető hídterápiaként.

ALT: alanin-aminotranszferáz; ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; AST: aszpartát-aminotranszferáz; 
CHD: kongenitális szívbetegség; DCM: dilatatív cardiomyopathia; EKG: elektrokardiogram; GSD: glikogéntárolási 
betegség; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; LSD: lizoszomális tárolási betegség; LVH: balkamra-hipertrófia; 
MYH7: miozin-nehézlánc 7; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia; NSML: Noonan-szindróma 
többszörös lentigokkal; RCM: restriktív cardiomyopathia
aLásd az 5. táblázatot. bLásd a 7. táblázatot az irányelvből

Ajánlások szívtranszplantációra cardiomyopathiában szenvedő betegeknél 

Ajánlások Osztály Szint

Az ortotóp szívtranszplantáció olyan, arra alkalmas 
cardiomyopathiában szenvedő betegek számára ajánlott, akiknél 
előrehaladott szívelégtelenség (NYHA III–IV. osztály) vagy a 
gyógyszeres/invazív/eszközös terápiára refrakter, nehezen kezelhető 
kamrai aritmia áll fenn, és akiknél nem áll fenn abszolút ellenjavallat.

I C

NYHA: New York Heart Association
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4.7.4. Pitvari aritmiák ellátása
A pitvarfibrilláció a leggyakoribb aritmia minden cardiomyopathia altípusban és a 
fokozott rizikót jelent kardioembóliás eseményekre, szívelégtelenségre és halálozásra. 

Ajánlások bal kamrai assziszt eszközökre cardiomyopathiában szenvedő 
betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

A mechanikus keringéstámogató terápia megfontolandó szelektált 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél, akiknél az optimális 
farmakológiai és eszközös kezelés ellenére előrehaladott 
szívelégtelenség (NYHA III–IV. osztály) áll fenn, akik egyébként 
alkalmasak a szívátültetésre, a tünetek javítása és a súlyosbodó 
szívelégtelenség miatti hospitalizáció és a korai halálozás kockázatának 
csökkentése érdekében, amíg a beteg a transzplantációra vár. 

IIa B

A halálozás kockázatának csökkentése és a tünetek javítása 
érdekében mérlegelni kell a mechanikus keringéstámogató terápiát 
olyan szelektált, előrehaladott szívelégtelenségben (NYHA III–IV. 
osztály) szenvedő cardiomyopathiás betegeknél, akik az optimális 
farmakológiai és eszközös kezelés ellenére sem alkalmasak 
szívtranszplantációra vagy más műtéti lehetőségre, és nincs súlyos 
jobbkamra-diszfunkciójuk.

IIa B

NYHA: New York Heart Association
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Ajánlások a pitvarfibrilláció és pitvari flutter kezelésére 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél 

Ajánlások Osztály Szint

Antikoaguláció

A stroke és a tromboembóliás események kockázatának 
csökkentése érdekében orális antikoaguláció ajánlott minden 
HCM-ben vagy szívamyloidosisban és PF-ben vagy pitvari flutterben 
szenvedő betegnél (hacsak nem ellenjavallt).

I B

A stroke és a tromboembóliás események kockázatának csökkentése 
érdekében orális antikoaguláció javasolt DCM, NDLVC vagy ARVC, 
valamint PF vagy pitvarlebegés esetén, ha a CHA2DS2-VASc-pontszám 
férfiaknál ≥2, nőknél ≥3.

I B
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Ajánlások pitvarfibrilláció és pitvari flutter kezelésére 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél 

Ajánlások Osztály Szint

Antikoaguláció (folytatás)

A stroke és a tromboembóliás események kockázatának 
csökkentése érdekében az RCM-ben és PF-ben vagy pitvari 
flutterben szenvedő betegeknél az orális antikoaguláció 
megfontolandó (kivéve, ha ez ellenjavallt). 

IIa C

A stroke és a tromboembóliás események kockázatának csökkentése 
érdekében a DCM, NDLVC vagy ARVC, valamint PF vagy pitvari 
flutterben szenvedő betegek esetén az orális antikoaguláció megfonto
landó, a férfiaknál 1-es, nőknél 2-es CHA2DS2-VASc-pontszám esetén. 

IIa B

A tünetek és a szívelégtelenség kontrollja

A pitvarfibrilláció katéteres ablációja ajánlott a ritmuskontroll céljából 
I. vagy III. osztályú AAD-kezelés sikertelensége vagy intolerancia 
esetén, hogy javítsa a kiújuló PF tüneteit paroxizmális vagy perzisztáló 
PF-ben és cardiomyopathiában szenvedő betegeknél. 

I B

A pitvarfibrilláció katéteres ablációja ajánlott cardiomyopathiában 
és PF-ben szenvedő betegek LV-diszfunkciójának visszafordítására, 
ha a tachycardia-indukált komponens nagy valószínűséggel fennáll, 
függetlenül a tüneti státuszuktól. 

I B

A korai szakaszban a sinusritmus megtartása megfontolandó a 
frekvenciakontrollal szemben a cardiomyopathiában szenvedő 
betegeknél, akiknél a PF kiújulásának főbb kockázati tényezői nem 
állnak fenn, függetlenül a tünetektől.

IIa C

A pitvarfibrilláció katéteres ablációja megfontolandó elsővonalbeli 
ritmuskontroll-terápiaként a tünetek javítására kiválasztott, 
cardiomyopathiás, paroxizmális vagy perzisztáló PF-ben szenvedő, 
a kiújulás jelentős kockázati tényezői nélküli betegeknél, az I. vagy 
III. osztályú AAD-k alternatívájaként, figyelembe véve a beteg 
választását, az előnyöket és a kockázatot.

IIa C

A pitvarfibrilláció katéteres ablációja megfontolandó a 
cardiomyopathiában, PF-ben és szívelégtelenségben és/vagy csökkent 
LVEF-ben szenvedő, kiválasztott betegeknél a PF kiújulásának 
megelőzése, a QoL, az LVEF és a túlélés javítása, valamint a 
szívelégtelenség kórházi kezelésének csökkentése érdekében.

IIa B
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4.7.5. Eszközös terápia: implantálható kardioverter-defibrillátor
Az implantálható kardioverter-defibrillátorok csökkentik a halálozást a szívmegállást 
túlélők és a hemodinamikai megingást okozó tartós kamrai ritmuszavarban szenvedő 
betegek esetében.

Ajánlások implantálható kardioverter-defibrillátorokra 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

Általános ajánlások

Kardioverter-defibrillátor implantációja csak olyan betegeknél 
ajánlott, akiknél a várható túlélés >1 év. I C

Ajánlott, hogy az ICD-beültetést a közös döntéshozatal irányítsa, 
amely:
•	� bizonyítékokon alapul;
•	� figyelembe veszi a személy egyéni preferenciáit, meggyőződését, 

életkörülményeit és értékrendjét; és
•	� biztosítja, hogy a személy megértse az előnyöket, a hátrányokat és 

a különböző kezelési módok lehetséges következményeit.a

I C

Ajánlott, hogy az ICD beültetése előtt a betegeket 
tájékoztassák az esetleg előforduló sokkok kockázatáról, az 
implantátumszövődményekről, valamint a társadalmi, foglalkozási és 
vezetési következményekről.

I C
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Ajánlások pitvarfibrilláció és pitvari flutter kezelésére 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél (folytatás) 

Ajánlások Osztály Szint

Társbetegségek és kapcsolódó rizikófaktorok kezelése 

A cardiomyopathiás betegeknél a PF-terhelés és a tünetek súlyossá
gának csökkentése érdekében ajánlott az egészségtelen életmód 
megváltoztatása és az egyidejűleg fennálló állapotok célzott kezelése.

I B

AAD: antiaritmiás gyógyszer; PF: pitvarfibrilláció; ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia;  
CHA2DS2-VASc: pangásos szívelégtelenség vagy balkamra-diszfunkció: hipertenzió: életkor ≥75 (megkétszerezve): 
cukorbetegség: stroke (megkétszerezve)–vaszkuláris betegség: életkor 65–74: nem (nő) (pontszám);  
DCM: dilatatív cardiomyopathia; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; LV: bal kamra; LVEF: bal kamrai ejekciós 
frakció; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia; QoL: életminőség; RCM: restriktív cardiomyopathia
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Ajánlások implantálható kardioverter-defibrillátorokra 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél (folytatás)

Ajánlások Osztály Szint

Általános ajánlások (folytatás) 

Nem ajánlott ICD-beültetés olyan betegeknél, akiknél szüntelen kamrai 
aritmiák vannak, amíg a kamrai aritmiát nem sikerül kontrollálni. III C

Szekunder prevenció

ICD-implantáció javasolt:b

• �HCM-ben, DCM-ben és ARVC-ben szenvedő betegeknél, akik VT 
vagy VF miatt bekövetkező szívmegállást éltek túl, vagy akiknek 
spontán tartós kamrai ritmuszavaruk van, amely syncopét vagy 
hemodinamikai megingást okoz reverzibilis okok nélkül.

I B

• �NDLVC-ben és RCM-ben szenvedő betegeknél, akik VT vagy VF 
miatti szívmegállást éltek túl, vagy akiknek spontán tartós kamrai 
ritmuszavara syncopét vagy hemodinamikai megingást okoz, 
reverzibilis okok nélkül.

I C

Az ICD beültetés megfontolandó a hemodinamikailag tolerálható 
VT-vel jelentkező cardiomyopathiában szenvedő betegeknél, 
reverzibilis okok hiányában.

IIa C

Primer prevenció

Átfogó SCD-kockázat-stratifikáció ajánlott minden olyan 
cardiomyopathiában szenvedő betegnél, aki korábban nem 
szenvedett szívmegállást/tartós kamrai aritmiát a kezdeti 
kivizsgáláskor és 1-2 évenként, vagy ha a klinikai állapot megváltozik.

I C

Validált SCD algoritmusok/pontszámok használata az ICD-beültetés 
felajánlásakor a közös döntéshozatal segédeszközeként, ha rendelkezésre állnak:c

• javasolt HCM-ben szenvedő betegeknél. I B

• �megfontolandó DCM-ben, NDLVC-ben és ARVC-ben szenvedő 
betegeknél. IIa B

Ha egy cardiomyopathiában szenvedő betegnél pacemaker 
beültetésére van szükség, átfogó SCD-kockázat-stratifikációt kell 
végezni az ICD-beültetés szükségességének felmérése érdekében.

IIa C
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4.7.6 A cardiomyopathiában szenvedő betegek rutinutánkövetése 
Általánosságban a cardiomyopathiában szenvedő betegeknek élethosszig tartó 
utánkövetésre van szükségük a tünetek, a káros események kockázatának, a 
kamrafunkció és a szívritmus változásainak kimutatására. A megfigyelés gyakoriságát 
a betegség súlyossága, az életkor és a tünetek határozzák meg.

Ajánlások implantálható kardioverter-defibrillátorokra 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél (folytatás) 

Ajánlások Osztály Szint

ICD kiválasztása

Ha ICD indokolt, ajánlott felmérni, hogy a páciens számára hasznos 
lehet-e a CRT. I A

A szubkután defibrillátorok a transzvénás defibrillátorok 
alternatívájaként alkalmazhatóak olyan betegek esetében, akiknél 
indikáció áll fenn ICD-re, ha nem várható bradycardia miatti 
pacingigény, reszinkronizáció vagy antitachycardia pacing alkalmazása.

IIa B

A hordozható kardioverter-defibrillátor olyan felnőtt betegek 
esetében fontolandó meg, akiknél szekunder profilaktus ICD-
indikáció áll fenn, és akik átmenetileg nem jelöltek ICD-beültetésre.

IIa C

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CRT: kardiális reszinkronizációs terápia; DCM: dilatatív cardiomyopathia;  
HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; ICD: implantálható kardioverter-defibrillátor; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai 
cardiomyopathia; RCM: restriktív cardiomyopathia; SCD: hirtelen szívhalál; VF: kamrafibrilláció; VT: kamrai tachycardia
aA közös döntéshozatalt nagymértékben elősegítik a kifejezetten az ellátást igénybe vevőkre szabott betegdöntési 
segédletek, valamint az egészségügyi szakemberek számára készült hagyományosabb döntéstámogató eszközök. 
bAz evidenciák szintje közötti különbség a különböző cardiomyopathiás fenotípusokra rendelkezésre álló 
bizonyítékok eltérő szintjét tükrözi. cAz ajánlási osztályok közötti különbség a különböző cardiomyopathiás 
fenotípusokra rendelkezésre álló modellek eltérő teljesítményét tükrözi.

Ajánlások rutinutánkövetésre cardiomyopathiában szenvedő betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

Ajánlott, hogy minden, klinikailag stabil cardiomyopathiában szenvedő 
betegnél 1-2 évente rutinszerűen, EKG-t és echokardiográfiát is 
tartalmazó, multiparaméteres megközelítéssel utánkövetés történjen.

I C

EKG-val és multimodális képalkotással történő klinikai kivizsgálás 
ajánlott a cardiomyopathiában szenvedő betegeknél, ha a 
tünetekben jelentős vagy váratlan változás következik be.

I C

EKG: elektrokardiogram
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4.8. Családszűrés és a családtagok utánkövetése
A familiáris genetikai variáns(oka)t hordozó családtagokat rendszeres klinikai 
kivizsgálásnak kell alávetni EKG-val, multimodális kardiológiai képalkotással és 
további vizsgálatokkal (pl. Holter-monitorozás) az életkor, a családi fenotípus és a 
genotípus alapján (9. ábra).

9. ábra: Algoritmus a családszűrés és a családtagok utánkövetésének 
megközelítéséhez

P/LP: patogén/valószínűleg patogén; VUS: ismeretlen jelentőségű variáns
aHa nincsenek további érintett rokonok és a genetikai vizsgálat során nem azonosított variáns, fontolja meg a klinikai 
szűrés korábbi befejezését.
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4.9. Pszichológiai támogatás cardiomyopathiás betegek és családtagjaik 
számára
Az örökletes cardiomyopathiák diagnózisának elfogadása pszichoszociális kihívást 
jelenthet. Ide tartozik az új diagnózissal való megbékélés, a versenysportból való 
kizárás vagy az SCD kis kockázatával való együttélés.

Ajánlások családszűrésre és a rokonok utánkövetésére 

Ajánlások Osztály Szint

A genetikai kaszkádvizsgálat után az olyan elsőfokú rokonok 
esetében, akiknél ugyanaz a betegséget okozó variáns fordul 
elő, mint a vizsgálati személynél, klinikai kivizsgálás ajánlott több 
paraméteres megközelítéssel, amely magában foglalja az EKG-t és a 
szív képalkotó vizsgálatát, valamint a hosszú távú utánkövetést.

I B

A genetikai kaszkádvizsgálat után ajánlott, hogy a fenotípust nem 
mutató elsőfokú rokonoknál, akik nem hordozzák ugyanazt a 
betegséget okozó variánst, mint a vizsgálati személy, felfüggesszék 
az utánkövetést, azzal, hogy ha tüneteik jelentkeznek, vagy ha a 
családban új, klinikailag releváns adatok merülnek fel, végezzék el az 
ismételt kivizsgálást.

I C

Ajánlott, hogy ha a vizsgálati személynél nem azonosítanak P/
LP-variánst, vagy ha nem végeznek genetikai vizsgálatot, akkor 
az elsőfokú rokonoknál kezdeti klinikai kivizsgálást végezzenek 
multiparametrikus megközelítéssel, amely magában foglalja az EKG-t 
és a kardiológiai képalkotást is.

I C

Ha nem azonosítanak P/LP-változatot a vizsgálati személynél, vagy 
nem végeznek genetikai vizsgálatot, akkor az elsőfokú rokonok 
esetében rendszeres, hosszú távú klinikai kivizsgálást kell végezni 
multiparametrikus megközelítéssel, amely magában foglalja az EKG-t 
és a kardiális képalkotó eljárást is.

IIa C

A kaszkádszűrés során, ha egy elsőfokú rokon meghalt, meg kell 
fontolni az elhunyt személy közeli hozzátartozóinak (azaz az 
indexbeteg másodfokú rokonainak) klinikai kivizsgálását.

IIa C

ECG: elektrokardiogram; P/LP: patogén/valószínűleg patogén
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5. Specifikus cardiomyopathia-fenotípusok

5.1. Hipertrófiás cardiomyopathia
5.1.1. Echokardiográfia
A HCM echokardiográfiás vizsgálata magában foglalja a maximális falvastagság és a 
hipertrófia eloszlásának, a bal kamra szisztolés és diasztolés funkciójának, a bal pitvar 
méretének, valamint az LVOTO jelenlétének és mechanizmusának értékelését. 
Az LVOTO azonosítása fontos a tünetek kezelésében és az SCD kockázatának 
felmérésében. Kétdimenziós és Doppler-echokardiográfia Valsalva-manőver közben, 
ülő és félig ülő helyzetben – majd állva, ha nincs grádiens – minden betegnél ajánlott 
(10. ábra).

Ajánlások pszichológiai támogatásra cardiomyopathiában szenvedő 
betegek és családtagjaik számára

Ajánlások Osztály Szint

Ajánlott, hogy megfelelően képzett egészségügyi szakember 
által nyújtott pszichológiai támogatást nyújtsanak minden olyan 
személynek, aki cardiomyopathiában szenvedő családtagjának korai 
hirtelen szívhalálát élte át.

I B

Ajánlott, hogy megfelelően képzett egészségügyi szakember 
által nyújtott pszichológiai támogatást nyújtsanak minden 
olyan, örökletes cardiomyopathiában szenvedő személynek, aki 
beültethető kardioverter-defibrillátort kap.

I B

Megfelelően képzett egészségügyi szakember által nyújtott 
pszichológiai támogatás minden, örökletes cardiomyopathiában 
szenvedő beteg és családja számára megfontolandó, különösen a 
szövegben leírt problémák esetében.a

IIa C

aLásd a 16. táblázatot az irányelvből.
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Ajánlások az LVOTO értékelésére

Ajánlások Osztály Szint

Minden HCM-es betegnél a kezdeti kivizsgálás során transthoracalis 
2D és Doppler-echokardiográfia javasolt nyugalomban és Valsalva-
manőver során ülő és félfekvő helyzetben – majd állva, ha nem 
provokálódik grádiens – az LVOTO kimutatására.

I B

Tüneteket mutató HCM-es betegeknél, akiknél a nyugalmi vagy 
provokált LV-kiáramlási traktus grádiensének csúcsértéke  
<50 Hgmm, 2D és Doppler-echokardiográfia terhelés közben, álló 
helyzetben, ülő (ha lehetséges) vagy félig ülő helyzetben történő 
vizsgálat ajánlott a provokálható LVOTO és a terhelés által kiváltott 
mitrális regurgitáció kimutatására.

I B

10. ábra: Protokoll az LVOTO értékeléséhez és kezeléséhez

2D: kétdimenziós; LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója
aA terheléses echokardiográfia egyes betegeknél megfontolandó, ha a bal kamrai kifolyó traktus grádiensének jelenléte 
az életmóddal kapcsolatos tanácsadás és a gyógyszeres kezeléssel kapcsolatos döntések szempontjából fontos. 
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5.1.2. Szív-mágnesesrezonancia
HCM-es betegeknél a szív mágneses rezonanciás vizsgálatát a kiindulási 
állapotfelméréskor javasoljuk (lásd az Ajánlások táblázatot a 16. oldalon). A CMR-
képalkotás különösen hasznos lehet apikális vagy laterális fali hipertrófia vagy apikális 
LV-aneurizma gyanúja esetén. Az irányelvek 17. táblázata összefoglalja a főbb 
értékelendő jellemzőket.

További ajánlások CMR értékelésére HCM esetében

Ajánlások Osztály Szint

Az ASA vagy a myectomia előtt fontolóra vehető a kontrasztos 
CMR a hipertrófia és a szívizomfibrózis mértékének és eloszlásának 
felmérésére.

IIb C

ASA: alkoholos szeptumabláció; CMR: szív-mágnesesrezonancia

Ajánlások az LVOTO értékelésére (folytatás)

Ajánlások Osztály Szint

A transoesophagealis echokardiográfiás vizsgálat HCM-ben és 
LVOTO-ban szenvedő betegeknél akkor mérlegelendő, ha az 
obstrukció mechanizmusa nem egyértelmű, vagy ha megítélik a 
mitrálisbillentyű-apparátust a szeptumredukciós eljárás előtt, vagy 
ha a billentyű belső rendellenességei által okozott súlyos mitrális 
regurgitáció gyanúja merül fel.

IIa C

Tüneteket mutató HCM-es betegeknél, akiknél a nem invazív 
kardiológiai képalkotás nem meggyőző, a bal és a jobb szívfél 
katéterezése megfontolható az LVOTO súlyosságának felmérése és 
az LV-töltőnyomás mérése céljából.

IIb C

2D: kétdimenziós; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; LV: bal kamra; LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója
aProvokáció Valsalva-manőverrel, álló testhelyzettel vagy orális nitrát adásával.
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5.1.3. Tünetek és szövődmények ellátása
A gyógyszeres kezelésre refrakter, progresszív szisztolés vagy diasztolés LV-
diszfunkcióban szenvedő betegek alkalmasak lehetnek szívtranszplantációra (11. ábra).
11. ábra: Algoritmus a szívelégtelenség kezelésére hipertrófiás 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél

ACEi: angiotenzinkonvertálóenzim-inhibitor; ARB: angiotenzinreceptor-blokkoló; ARNI: angiotenzinreceptor–
neprilizin inhibitor; LVEF: bal kamrai ejekciós frakció; LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója;  
MCS: mechanikus keringéstámogatás; MRA: mineralokortikoidreceptor-antagonista; NYHA: New York Heart 
Association; SGLT2i: nátrium-glükóz-kotranszporter-2-inhibitor

Ajánlások LVOTO kezelésére (általános intézkedések)

Ajánlások Osztály Szint

Lehetőség szerint meg kell fontolni a digoxin, valamint az artériás 
és vénás értágítók (beleértve a nitrátokat és a foszfodiészteráz-
gátlókat) kerülését nyugalmi vagy provokálható LVOTO-val 
rendelkező betegeknél.

IIa C

Az újonnan kezdődő vagy rosszul kontrollált PF-ben szenvedő 
betegeknél az LVOTO invazív kezelése előtt fontolóra kell venni a 
sinusritmus helyreállítását vagy a megfelelő frekvenciakontrollt.

IIa C

PF: pitvarfibrilláció; LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója
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5.1.4. Gyógyszeres terápia
12. ábra: Az LVOTO kezelésének folyamatábrája

LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója

Ajánlások az LVOTO gyógyszeres kezelésére

Ajánlások Osztály Szint

A nem vazodilatátor típusú béta-blokkolók, a maximálisan tolerálható 
dózisig titrálva, elsővonalbeli terápiaként ajánlottak a nyugalmi vagy 
provokálta LVOTO-val rendelkező betegek tüneteinek enyhítésére.

I B

Verapamil vagy diltiazem, a maximális tolerálható dózisig titrálva, 
ajánlott a tünetek enyhítésére nyugalmi vagy provokálta LVOTO-val 
rendelkező, tüneteket mutató betegeknél, akik nem tolerálják a 
béta-blokkolókat, vagy kontraindikáció áll fenn.

I B

A nyugalmi vagy provokálta LVOTO-val rendelkező betegek 
tüneteinek enyhítésére a béta-blokkoló mellett (vagy ha ez nem 
lehetséges, verapamil vagy diltiazem mellett) a maximálisan 
tolerálható dózisig titrált dizopiramidb ajánlott.

I B
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Ajánlások az LVOTO gyógyszeres kezelésére (folytatás)

Ajánlások Osztály Szint

A nyugalmi vagy provokálta LVOTO-val rendelkező felnőtt betegek 
tüneteinek javítására béta-blokkoló mellett (vagy ha ez nem 
lehetséges, verapamil vagy diltiazem mellett) a maximális tolerálható 
dózisig titrált kardiális miozin-ATPáz-gátlót (mavakamten) kell 
alkalmazni az LVEF echokardiográfiás megfigyelése mellett.

IIa A

A kardiális miozin-ATPáz-gátlót (mavakamten) a maximálisan 
tolerálható dózisig titrálva, az LVEF echokardiográfiás ellenőrzése 
mellett, monoterápiaként kell alkalmazni nyugalmi vagy provokálta 
LVOTO- (terhelés vagy Valsalva-manőver) tüneteket mutató felnőtt 
betegeknél, akik nem tolerálják vagy esetükben ellenjavallt a béta-
blokkolók, a verapamil/diltiazem vagy a dizopiramid használata.

IIa B

Orális vagy intravénás béta-blokkolók és vazokonstriktorok 
alkalmazása megfontolandó a súlyos provokábilisa LVOTO-
ban szenvedő, hipotenzióval és akut tüdőödémával jelentkező, 
folyadékbevitelre nem reagáló betegeknél

IIa C

A maximális tolerálható dózisig titrált dizopiramid monoterápiaként 
alkalmazható olyan betegeknél, akik nem tolerálják a béta-
blokkolókat és a verapamil/diltiazemet, vagy ellenjavallatuk van a 
béta-blokkolókkal és a verapamil/diltiazemmel szemben, a nyugalmi 
vagy provokálta LVOTO-val rendelkező betegek tüneteinek 
javítására.

IIb C

Tünetmentes, nyugalmi vagy provokálta LVOTO-val rendelkező 
betegeknél a béta-blokkolók vagy a verapamil szelektált esetekben 
megfontolható az LV-nyomás csökkentése érdekében.

IIb C

Kis dózisú diuretikumok óvatos alkalmazása megfontolható 
tünetekkel járó LVOTO esetén a terhelés indukálta nehézlégzés 
enyhítése érdekében.

IIb C

ATPáz: adenozin-trifoszfatáz; LV: bal kamra; LVEF: bal kamrai ejekciós frakció; LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus 
obstrukciója
aProvokáció Valsalva-manőverrel, álló helyzetben való terheléssel vagy orális nitrátok adásával, ha terhelés nem 
kivitelezhető.
bQTc-intervallum monitorozása szükséges a dizopiramid feltitrálásakor, és a dózis csökkentendő, ha az meghaladja 
az 500 ms-ot.
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5.1.5. A bal kamrai kifolyó traktus obstrukciójának invazív kezelése
Az LVOT és a mitrális billentyű sajátos anatómiai jellemzői miatt néhány HCM-es 
beteg alkalmasabb jelölt a szeptális myectomiára, mint az ASA-ra. A beavatkozás 
előtt tapasztalt multidiszciplináris teameknek minden beteget fel kell mérniük, mivel 
a morbiditás és a mortalitás nagymértékben függ a rendelkezésre álló szakértelem 
szintjétől. A preoperatív kivizsgálás főbb pontjainak összefoglalása látható a 13. ábrán.

AF: pitvarfibrilláció; MV: mitrális billentyű; RVOTO: a jobb kamrai kifolyó traktus obstrukciója; SAM: szisztolés 
anteriormozgás

13. ábra: Előzetes értékelési ellenőrző lista az invazív szeptumredukciós 
terápiára javasolt betegek számára
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Ajánlások szeptumredukciós kezelésre

Ajánlások Osztály Szint

Ajánlott, hogy az SRT-t olyan tapasztalt operátorok végezzék, akik a 
HCM kezelésében jártas multidiszciplináris team részeként dolgoznak. I C

A tünetek enyhítése érdekében SRT ajánlott olyan betegeknél, 
akiknél a nyugalmi vagy maximálisan provokált LVOT-grádiens 
≥50 Hgmm, és akik a maximálisan tolerálható gyógyszeres kezelés 
ellenére a NYHA/Ross III–IV. funkcionális osztályba tartoznak.

I B

Az ASA helyett a szeptális myectomia javasolt olyan gyermekeknél, 
akiknél az SRT indikációja fennáll, valamint olyan felnőtt betegeknél, 
akiknél az SRT indikációja fennáll, és egyéb, sebészeti beavatkozást 
igénylő elváltozások (pl. mitrálisbillentyű-rendellenességek) állnak fenn.

I C

Az SRT megfontolandó az optimális gyógyszeres kezelés ellenére ≥50 
Hgmm nyugalmi vagy maximálisan provokált LVOTO-grádiens által 
okozott, visszatérő terheléses syncopéban szenvedő betegeknél.

IIa C

A mitrális billentyű korrekciója vagy cseréje olyan, tüneteket mutató 
betegeknél fontolandó meg, akiknél a nyugalmi vagy a maximális 
provokált LVOTO-grádiens ≥50 Hgmm, valamint közepesen súlyos 
vagy súlyos mitrális regurgitáció áll fenn, amely nem korrigálható 
kizárólag SRT-vel.

IIa C

A mitrális billentyű korrekciója megfontolandó olyan betegeknél, 
akiknél a nyugalmi vagy a maximális provokált LVOTO-grádiens ≥50 
Hgmm, ha az izolált myectomia után közepes vagy súlyos mitrális 
regurgitáció áll fenn.

IIa C

Az SRT mérlegelhető a gyógyszeres kezelésre refrakter, enyhe 
tünetekkel (NYHA II. osztály) rendelkező olyan betegek esetében, 
akiknél a nyugalmi vagy a maximális provokált (terheléses vagy 
Valsalva-) grádiens ≥50 Hgmm, és:
– közepes vagy súlyos SAM-hez kapcsolódó mitrális regurgitáció; 
vagy 
– AF; vagy 
– közepes vagy súlyos bal pitvari tágulat áll fenn,
olyan expert központokban, ahol az eljárási szövődmények aránya 
kimutathatóan alacsony.

IIb C
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Ajánlások szeptumredukciós kezelésre (folytatás)

Ajánlások Osztály Szint

A mitrális billentyű cseréje megfontolható olyan betegeknél, akiknél 
a nyugalmi vagy a maximális provokált LVOTO-grádiens ≥50 
Hgmm, ha az izolált myectomia után közepes vagy súlyos mitrális 
regurgitáció áll fenn.

IIb C

A HCM-ben szenvedő és tüneteket okozó PF-fel bíró betegeknél 
megfontolható a PF sebészi ablációja és/vagy a bal pitvari fülcse 
zárása a szeptális myectomia során.

IIb C

PF: pitvarfibrilláció; ASA: alkoholos szeptumabláció; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; LVOT: bal kamrai kifolyó 
traktus; LVOTO: a bal kamrai folyó traktus obstrukciója; NYHA: New York Heart Association; SAM: szisztolés 
anterior mozgás; SRT: szeptumredukciós terápia

A szívritmus-szabályozás indikációira vonatkozó ajánlások obstrukciós 
betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

A szekvenciális AV-pace-elés optimális AV-intervallummal az 
LV-kiáramlási traktus grádiensének csökkentése vagy a béta-
blokkolókkal és/vagy verapamillal történő gyógyszeres kezelés 
megkönnyítése céljából megfontolható olyan szelektált betegeknél, 
akiknél a nyugalmi vagy provokálható LVOTO ≥50 Hgmm, 
sinusritmusban vannak, és gyógyszerrefrakter tüneteik vannak, az 
ASA vagy a szeptális myectomia ellenjavallt, vagy akiknél az ASA 
vagy a szeptális myectomia után nagy a kockázata a szívblokk 
kialakulásának.

IIb C

Nyugalmi vagy provokálható ≥50 Hgmm LVOTO-val rendelkező, 
sinusritmusban lévő és gyógyszerrefrakter tüneteket mutató 
betegeknél, akiknél az ICD-beültetés indikációja fennáll, kétkamrás 
ICD (egyelektródás készülék helyett) alkalmazható az LV-kiáramlási 
traktus grádiensének csökkentése vagy a béta-blokkolókkal és/vagy 
verapamillal történő gyógyszeres kezelés megkönnyítése érdekében.

IIb C

ASA: alkoholos szeptumabláció; AV: atrioventrikuláris; ICD: implantálható kardioverter-defibrillátor; LV: bal kamra; 
LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója
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5.1.6. Szívelégtelenség és mellkasi fájdalom

5.1.7. A hirtelen szívhalál megelőzése
Az SCD kockázatának becslése a klinikai kezelés szerves részét képezi. A fokozott 
SCD-kockázattal összefüggésbe hozható klinikai jellemzőket, amelyeket a korábbi 
irányelvekben a kockázat becslésére használtak, a 6. táblázat tartalmazza.

Ajánlások a terhelésre jelentkező mellkasi fájdalomra LVOTO nélküli 
betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

A béta-blokkolók és a kalciumantagonisták (verapamil vagy 
diltiazem) alkalmazása megfontolandó az anginaszerű mellkasi 
fájdalomban szenvedő betegek tüneteinek enyhítésére még LVOTO 
vagy obstruktív CAD hiányában is.

IIa C

Az orális nitrátok az anginaszerű mellkasi fájdalomban szenvedő 
betegek tüneteinek enyhítésére még obstruktív CAD hiányában is 
megfontolhatók, ha nincs LVOTO.

IIb C

A ranolazin megfontolható az anginaszerű mellkasi fájdalomban 
szenvedő betegek tüneteinek enyhítésére még LVOTO vagy 
obstruktív CAD hiányában is.

IIb C

CAD: koszorúér betegség; LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója
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6. táblázat: A főbb klinikai jellemzők, amelyek a hirtelen halál fokozott 
rizikójával járnak

Rizikófaktor Megjegyzés

Életkor •	 Az életkornak az SCD-re gyakorolt hatását számos tanulmány 
vizsgálta, és a kettő jelentős összefüggést mutatott ki, a fiatalabb 
betegeknél az SCD kockázata fokozott. Úgy tűnik, hogy néhány 
kockázati tényező fontosabb a fiatalabb betegeknél, leginkább az 
NSVT, a súlyos LVH és a tisztázatlan eredetű syncope.

•	 A hirtelen szívhalál 6 éves kor alatt nagyon ritka, és vannak 
olyan adatok, amelyek arra utalnak, hogy a gyermekkori HCM-
ben az SCD előfordulásának csúcspontja 9 és 15 év között van; 
azonban a diagnózis felállításakor betöltött életkor és az SCD 
kockázata közötti összefüggés gyermekkori HCM-ben továbbra 
sem egyértelmű. ©
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6. táblázat: Főbb klinikai jellemzők, amelyek a hirtelen halál fokozott 
rizikójával járnak (folytatás)

Rizikófaktor Megjegyzés

NSVT •	 Az NSVT (≥3 egymást követő, ≥120/min frekvenciájú, <30 s  
időtartamú kamrai ütés) a betegek 20-30%-ánál fordul elő 
ambuláns EKG-monitorozás során, és az SCD független 
prediktora.

•	 Nincs bizonyíték arra, hogy az NSVT gyakorisága, időtartama 
vagy frekvenciája befolyásolná az SCD kockázatát.

•	 A terhelés alatt vagy közvetlenül azután fellépő NSVT nagyon 
ritka, de az SCD magas kockázatával járhat.

Maximális 
falvastagság

•	 A TTE-vel mért LVH súlyossága és kiterjedése összefügg az 
SCD kockázatával.

•	 Számos vizsgálat kimutatta, hogy az SCD legnagyobb kockázata 
a ≥30 mm-es maximális falvastagsággal rendelkező betegeknél 
áll fenn; azonban kevés adat áll rendelkezésre az extrém 
hipertrófiás (≥35 mm) betegekről. 

Fiatalkori hirtelen 
szívhalál a családi 
anamnézisben 

•	 Bár a definíciók eltérőek, az SCD családi anamnézise általában 
akkor tekinthető klinikailag jelentősnek, ha egy vagy több 
elsőfokú rokon hirtelen halt meg <40 éves korban HCM 
diagnózissal vagy anélkül, vagy ha az SCD bármely életkorban, 
HCM diagnózissal rendelkező elsőfokú rokonban fordult elő.

•	 Úgy tűnik, hogy az SCD családi anamnézise nem független 
kockázati tényezője az SCD-nek gyermekkori HCM-ben. 
Ennek oka lehet a de novo variánsok magasabb prevalenciája 
a gyermekkori HCM-ben, a nem sarcomer betegség bevonása 
és/vagy a családi anamnézis aluljelentése a gyermekkori 
kohorszokban.

Syncope •	 A syncope gyakori a HCM-es betegeknél, de megítélése 
nehézséget jelent, mivel több oka is lehet.

•	 A nem neurokardiogén syncope, amelyre a kivizsgálás után nincs 
magyarázat, az SCD fokozott kockázatával jár.

•	 A kivizsgálástól számított 6 hónapon belüli epizódok jobban 
előrejelezhetik az SCD-t.
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6. táblázat: Főbb klinikai jellemzők, amelyek a hirtelen halál fokozott 
rizikójával járnak (folytatás) 

Rizikófaktorok Megjegyzés

Bal pitvari átmérő •	 Számos tanulmány számolt be pozitív összefüggésről az 
LA mérete és az SCD között. Az SCD és az LA területe 
és térfogata közötti összefüggésre vonatkozóan nincsenek 
adatok. Az LA méretének meghatározása a PF kockázatának 
felmérésében is fontos.

Az LV kifolyó 
traktusának 
obstrukciója

•	 Számos tanulmány számolt be az LVOTO és az SCD kockázata 
közötti szignifikáns összefüggésről. Számos megválaszolatlan 
kérdés maradt, beleértve a bizonyítható LVOTO prognosztikai 
jelentőségét és a kezelés (orvosi vagy invazív) hatását az SCD-re.

•	 A gyermekkori HCM esetében ellentmondásos adatok állnak 
rendelkezésre az LVOTO és az SCD kockázata közti kapcsolatról.

PF: pitvarfibrilláció; EKG: elektrokardiogram; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; LA: bal pitvar; LV: bal kamra; 
LVH: balkamra-hipertrófia; LVOTO: a bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója; NSVT: nem tartós kamrai 
tachycardia; SCD: hirtelen szívhalál; TTE: transthoracalis echokardiográfia

További ajánlások a hirtelen szívhalál megelőzésére hipertrófiás 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél 

Ajánlások Osztály Szint

Szekunder prevenció

ICD beültetése olyan betegeknél ajánlott, akik VT vagy VF miatti 
szívmegállást éltek túl, vagy akikben spontán tartós, hemodinamikai 
megingást okozó VT-t észleltek.

I B

Primer prevenció

A HCM Risk-SCD kalkulátor ajánlott a hirtelen halál 5 éves 
kockázatának becslésére a ≥16 éves betegeknél primer prevenció 
céljából.

I B

A validált, gyermekspecifikus kockázat-előrejelző modellek (pl. HCM 
Risk-Kids) ajánlott módszer a hirtelen halál 5 éves kockázatának 
becslésére a <16 éves korú betegeknél primer prevenció céljából.

I B

Ajánlatos az SCD 5 éves kockázatát az első kivizsgáláskor felmérni, 
és 1-2 évenként vagy a klinikai állapot változásakor újraértékelni. I B
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További ajánlások a hirtelen szívhalál megelőzésére hipertrófiás 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél (folytatás) 

Ajánlások Osztály Szint

Primer prevenció (folytatás)

ICD beültetése olyan betegeknél fontolandó meg, akiknél a hirtelen 
halál becsült 5 éves kockázata ≥6%, részletes klinikai kivizsgálás 
után, amely figyelembe veszi: a szövődmények élethosszig tartó 
kockázatát; a betegségből és a társbetegségekből eredő konkurens 
halálozási kockázatot; ÉS az ICD életmódra, társadalmi-gazdasági 
helyzetre és pszichológiai egészségre gyakorolt hatását.

IIa B

Az LV-csúcsi aneurizmával rendelkező betegek esetében a primer 
prevenciós ICD-vel kapcsolatos döntéseket a HCM Risk-SCD vagy 
egy validált gyermekgyógyászati kockázat-előrejelző eszköz (pl. 
HCM Risk- Kids) segítségével végzett kockázatértékelés alapján kell 
meghozni, és nem kizárólag az aneurizma jelenléte alapján.

IIa B

Az ICD beültetése megfontolható azoknál a betegeknél, akiknél az 
SCD becsült 5 éves kockázata ≥4% és <6% között van, részletes 
klinikai értékelés után, amely figyelembe veszi a szövődmények 
élethosszig tartó kockázatát és az ICD életmódra, társadalmi-
gazdasági helyzetre és pszichológiai egészségre gyakorolt hatását.

IIb B

Az alacsony kockázati kategóriába tartozó betegek esetében (5 éves 
SCD-kockázat <4%), a kiterjedt LGE (≥15%) jelenlétét a CMR-en 
figyelembe lehet venni a betegekkel való közös döntéshozatal során a 
profilaktikus ICD-beültetéssel kapcsolatban, elismerve, hogy nincsenek 
megbízható adatok a heg kvantifikációjának a HCM Risk-SCD vagy egy 
validált gyermekgyógyászati modell (pl. HCM Risk-Kids) által generált, 
személyre szabott kockázati becslésekre gyakorolt hatásáról.

IIb B

Az alacsony kockázati kategóriába tartozó betegek esetében (<4% 
becsült 5 éves SCD-kockázat) az LVEF <50% figyelembe vehető 
a betegekkel való közös döntéshozatal során a profilaktikus ICD-
beültetéssel kapcsolatban, elismerve, hogy nincsenek megbízható 
adatok a szisztolés diszfunkciónak a HCM Risk-SCD vagy egy validált 
gyermekmodell (pl. HCM Risk-Kids) által generált, személyre szabott 
kockázati becslésekre gyakorolt hatásáról.

IIb B

CMR: szív-mágnesesrezonancia; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; ICD: implantálható kardioverter-
defibrillátor; LGE: késői gadolíniumhalmozás; LV: bal kamra; LVEF: a bal kamra ejekciós frakciója; SCD: hirtelen 
szívhalál; VF: kamrafibrilláció; VT: kamrai tachycardia
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14. ábra: Az implantálható kardioverter-defibrillátor beültetésének 
folyamatábrája

2D: kétdimenziós; CMR: szív-mágneses-rezonancia; EKG: elektrokardiogram; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; 
ICD: implantálható kardioverter-defibrillátor; LGE: késői gadolíniumhalmozás; LV: bal kamra; LVEF: bal kamrai ejekciós 
frakció; NSVT: nem tartós kamrai tachycardia; VF: kamrafibrilláció; VT: kamrai tachycardia
aKlinikai rizikófaktorok: kiterjedt LGE (>15%) CMR-en; LVEF <50%.



47

5.2. Dilatatív cardiomyopathia
5.2.1. A hirtelen szívhalál megelőzése dilatatív cardiomyopathiában

7. táblázat: Magas rizikóval járó genotípusok és hirtelen szívhalálhoz 
kapcsolódó prediktorok DCM-es és NDLVC-s betegeknél

Gén Évi
SCD-ráta

Az SCD prediktorai

LMNA 5–10% Az életveszélyes ritmuszavar becsült 5 éves 
kockázata az LMNA-kockázati pontszám 
segítségével: https://lmna-risk-vta.fr 

FLNC-csonkoló 
variánsok

5–10% LGE a CMR-en
LVEF<45%

TMEM43 5–10% Férfi
Nő, és az alábbiak bármelyike: LVEF <45%, NSVT, 
LGE a CMR-en, >200 VE a 24 órás Holter-EKG-n.

PLN 3–5% Az életveszélyes ritmuszavar becsült 5 éves 
kockázata a PLN-kockázati pontszám segítségével: 
https://plnriskcalculator. shinyapps.io/final_shiny
LVEF<45% 
LGE a CMR-en
NSVT

DSP 3–5% LGE a CMR-en
LVEF<45%

RBM20 3–5% LGE a CMR-en
LVEF<45%

CMR: szív-mágnesesrezonancia; DSP: desmoplakin; EKG: elektrokardiogram; FLNC: filamin C; LGE: késői 
gadolíniumhalmozás; LMNA: lamin A/C; LVEF: bal kamrai ejekciós frakció; NSVT: nem tartós kamrai tachycardia; 
PLN: foszfolambán; RMB: RNS-kötő motívumprotein; VE: kamrai ektópiás ütés
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Ajánlások az implantálható kardioverter-defibrillátor beültetésére dilatatív 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél 

Ajánlások Osztály Szint

Szekunder prevenció

Az ICD alkalmazása ajánlott a hirtelen halál és a teljes halálozás 
kockázatának csökkentése érdekében azoknál a DCM-es 
betegeknél, akik túléltek egy szívmegállást vagy hemodinamikai 
instabilitást okozó kamrai aritmiát éltek át.

I B

15. ábra: Folyamatábra az implantálható kardioverter-defibrillátor 
beültetéséről dilatatív cardiomyopathiában vagy nem dilatatív bal kamrai 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél

CMR: szív-mágnesesrezonancia; DCM: dilatatív kardiomopátia; ICD: implantálható kardioverter-defibrillátor; LGE: 
késői gadolíniumhalmozás; LVEF: bal kamrai ejekciós frakció; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia; VE: 
kamrai ektópiás ütések; VT: kamrafibrilláció.
ªLásd 7. táblázat
bAz ajánlás erőssége a géntől és a kontextustól függ.
cTovábbi rizikófaktorok magukban foglalják a syncopét, LGE jelenlétét CMR-en.
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5.3. Nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia
5.3.1. Diagnózis

Ajánlások implantálható kardioverter-defibrillátor beültetésére dilatatív 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknél (folytatás) 

Ajánlások Osztály Szint

Primer prevenció

A hirtelen halál és az összhalálozás kockázatának csökkentése 
érdekében az ICD alkalmazása megfontolandó DCM-ben, 
tünetekkel járó szívelégtelenségben szenvedő betegeknél, ≤35%-os 
LVEF esetén a >3 hónapos OMT ellenére.

IIa A

A beteg genotípusát figyelembe kell venni az SCD kockázatának 
becslésénél DCM esetén. IIa B

További rizikófaktorok jelenléte esetén az ICD alkalmazása 
megfontolandó olyan DCM-es betegeknél, akiknél a genotípus 
magas SCD-kockázattal jár, és az LVEF >35%.

IIa C

Az ICD alkalmazása megfontolható olyan szelektált DCM-es 
betegeknél, akiknél a genotípus magas SCD-kockázattal jár, és az 
LVEF >35%, további kockázati tényezők nélkül.

IIb C

További rizikófaktorok fennállása esetén megfontolható az ICD 
alkalmazása olyan DCM-es betegeknél, akiknél a genotípus nem jár 
magas SCD-kockázattal, és az LVEF >35%.a

IIb C

CMR: szív-mágnesesrezonancia; DCM: dilatatív cardiomyopathia; ICD: implantálható kardioverter-defibrillátor; 
LGE: késői gadolíniumhalmozás; LVEF: bal kamrai ejekciós frakció; OMT: optimális gyógyszeres terápia;  
SCD: hirtelen szívhalál
aA további rizikófaktorok magukban foglalják a syncopét és az LGE jelenlétét a CMR-en.
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Ajánlások nyugalmi és ambuláns elektrokardiográfiás monitorozásra 
NDLVC-ben szenvedő betegeknél 

Ajánlások Osztály Szint

Az ambuláns EKG-monitorozás évente vagy a klinikai állapot 
változásakor ajánlott az NDLVC-ben szenvedő betegeknél, hogy 
segítse a kezelést és a kockázatbecslést.

I C

EKG: elektrokardiogram; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia
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Tekintettel a DCM-mel való átfedésre és a rendelkezésre álló adatokra, valamint a 
kamrai ritmuszavarban szenvedő betegek kezelésére és a hirtelen szívhalál megelőzésére 
vonatkozó, 2022. évi ESC-irányelvekkel összhangban a munkacsoport egyetértett 
abban, hogy az NDLVC esetében az elsődleges prevenciós ICD-beültetésre 
vonatkozó ajánlásoknak ugyanazoknak kell lenniük, mint a DCM esetében, de a 
bizonyítékok szintje szükségszerűen alacsonyabb.

5.3.2. A hirtelen szívhalál megelőzése

Ajánlások implantálható kardioverter-defibrillátor beültetésére NDLVC-
ben szenvedő betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

Szekunder prevenció

Az ICD alkalmazása ajánlott a hirtelen halál és a teljes halálozás 
kockázatának csökkentése érdekében olyan NDLVC-s betegeknél, 
akik túléltek egy szívmegállást, vagy hemodinamikai instabilitást 
okozó kamrai aritmiát éltek át.

I C

Primer prevenció

A hirtelen halál és a teljes halálozás kockázatának csökkentése 
érdekében az ICD alkalmazása megfontolandó olyan NDLVC-ben 
szenvedő betegeknél, akiknél a szívelégtelenség tünetei állnak fenn, 
az LVEF ≤35% a >3 hónapos OMT ellenére.

IIa A

A beteg genotípusát figyelembe kell venni az SCD kockázatának 
becslésénél NDLVC esetén. IIa C

További rizikófaktorok jelenléte esetén megfontolandó az ICD 
alkalmazása olyan NDLVC-s betegeknél, akiknél a genotípus magas 
SCD-kockázattal jár, és az LVEF >35% (lásd a 7. táblázatot).

IIa C

ICD alkalmazása megfontolható olyan szelektált NDLVC-s 
betegeknél, akiknél a genotípus magas SCD-kockázattal jár, és az 
LVEF >35%, további kockázati tényezők nélkül (lásd a 7. táblázatot).

IIb C

További rizikófaktorok fennállása esetén megfontolható az ICD 
alkalmazása olyan NDLVC-s betegeknél, akiknél a genotípus nem 
jár magas SCD-kockázattal, és az LVEF >35%, és akiknél további 
rizikófaktorok állnak fenn.a

IIb C

ICD: implantálható kardioverter-defibrillátor; LVEF: bal kamrai ejekciós frakció; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai 
cardiomyopathia; OMT: optimális gyógyszeres terápia; SCD: hirtelen szívhalál
aA további rizikófaktorok magukban foglalják a syncopét és az LGE jelenlétét a CMR-en.
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5.4. Aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia
5.4.1. Diagnózis

5.4.2. Kezelés

Ajánlások nyugalmi és ambuláns elektrokardiográfiás monitorozásra 
ARVC-ben szenvedő betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

Az ARVC-ben szenvedő betegeknél ajánlott az éves ambuláns EKG-
monitorozás a diagnózis, a kezelés és a kockázatbecslés elősegítése 
céljából.

I C

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; EKG: elektrokardiogram
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Ajánlások antiaritmiás kezelésre ARVC-ben szenvedő betegeknél 

Ajánlások Osztály Szint

Béta-blokkoló-kezelés ajánlott olyan ARVC-ben szenvedő 
betegeknél, kikben VE, NSVT és VT észlelhető. I C

Az amiodaron alkalmazása megfontolandó, ha a rendszeres béta-
blokkoló-kezelés nem képes kontrollálni az aritmiával kapcsolatos 
tüneteket ARVC-ben szenvedő betegeknél.

IIa C

A béta-blokkolók mellett a flekainid is megfontolandó, ha az ARVC-
ben szenvedő betegeknél az egy hatóanyagú kezelés nem tudta 
kontrollálni az aritmiával kapcsolatos tüneteket.

IIa C

A VT 3D elektroanatómiai feltérképezéssel irányított katéteres 
ablációja a VT epikardiális megközelítése mellett megfontolandó 
azoknál az ARVC-s betegeknél, akiknél a béta-blokkolókkal végzett 
farmakológiai terápia ellenére szüntelen VT vagy gyakori, megfelelő 
ICD-működések történnek VT miatt.

IIa C

3D: háromdimenziós; ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; ICD: implantálható kardioverter-
defibrillátor; NSVT: nem tartós kamrai tachycardia; VE: kamrai ektópiás ütések; VT: kamrai tachycardia
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5.4.3. A hirtelen szívhalál prevenciója
A munkacsoport a valós adatokon, valamint az egyéni preferenciákon, 
meggyőződéseken, körülményeken és értékeken alapuló közös döntéshozatalt 
ajánlja. A betegekkel meg kell osztani a bizonyítékok hiányosságait, és meg kell 
vitatni a betegséggel (szívelégtelenség, stroke), az életkorral és a társbetegségekkel, 
valamint az eszközzel kapcsolatos komplikációkat. A javasolt megközelítést a 16. 
ábra foglalja össze.

Ajánlások a hirtelen szívhalál megelőzésére ARVC-ben szenvedő 
betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

Szekunder prevenció

Az ICD alkalmazása ajánlott a hirtelen halál és a teljes halálozás 
kockázatának csökkentése érdekében azoknál az ARVC-s 
betegeknél, akik túléltek egy szívmegállást, vagy hemodinamikai 
instabilitást okozó kamrai aritmiát éltek át.

I A

A hemodinamikailag tolerálható VT-t elszenvedett ARVC-
betegeknél fontolóra kell venni az ICD alkalmazását. IIa B

Primer prevenció

A nagy kockázatú jellemzőketa figyelembe kell venni, hogy segítsék az 
egyénre szabott döntéshozatalt az ICD-beültetéssel kapcsolatban 
az ARVC-s betegeknél.

IIa B

Az aktualizált 2019-es ARVC kockázati kalkulátort figyelembe 
kell venni az ARVC-ben szenvedő betegeknél az ICD-beültetéssel 
kapcsolatos, személyre szabott döntéshozatal elősegítésére.b

IIa B

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; ICD: implantálható kardioverter-defibrillátor; LVEF: bal kamrai 
ejekciós frakció; NSVT: nem tartós kamrai tachycardia; PES: programozott elektromos stimuláció; RVEF: jobb 
kamrai ejekciós frakció; SMVT: tartós monomorf kamrai tachycardia; VT: kamrai tachycardia
aMagas rizikójú jellemzők: aritmogén syncope, NSVT, RVEF <40%, LVEF <45%, SMVT a PES-nél.
bLásd a főszövegben a génspecifikus különbségek tárgyalását a 2019. évi frissített ARVC-kockázati kalkulátor 
teljesítményét illetően.
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5.5. Restriktív cardiomyopathia
5.5.1. Kezelés
A pontos diagnózis a genetikai fenokópiák esetében is elengedhetetlen a rendelkezésre 
álló célzott kezelésekkel: ERT az Anderson–Fabry-kór vagy a glikogenózis, például 
a Pompe-kór esetében; terápiás phlebotomia a haemochromatosis esetében; 
immunszuppresszív terápiák a sarcoidosis esetében; új biológiai gyógyszerek a 
szisztémás betegségek esetében (pl. szívérintettséggel járó autoimmun betegségek, 
amelyek visszafordíthatók vagy stabilizálhatók a betegség kezelésével); és a toxikus 
okok megszüntetése (lásd a 17. ábrát).

16. ábra: Algoritmus az implantálható kardioverter-defibrillátorral 
kapcsolatos döntéshozatal megközelítéséhez ARVC-s betegeknél

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; ICD: implantálható kardioverter-defibrillátor;  
LVEF: bal kamrai ejekciós frakció; NSVT: nem tartós kamrai tachycardia; PES: programozott elektromos stimuláció; 
RVEF: jobb kamrai ejekciós frakció; SMVT: tartós monomorf kamrai tachycardia; VT: kamrai tachycardia
aAz orvosoknak arra kell törekedniük, hogy a kamrai aritmiát az ICD felajánlása mellett farmakológiai vagy invazív 
antiaritmiás terápiákkal is kontrollálják.
bA magas rizikójú jellemzők meghatározása: kardiális syncope, NSVT, RVEF <40%, LVEF <45%, SMVT a PES-ben vagy a 
2019-es frissített ARVC-kockázati kalkulátor szerint.
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Ajánlások az RCM-ben szenvedő betegek kezelésére

Ajánlások Osztály Szint

Ajánlott a multimodális képalkotás alkalmazása az RCM és a 
restriktív fiziológiával járó HCM vagy a DCM elkülönítésére. I C

A neuromuszkuláris rendszer vagy más szindrómás rendellenességek 
érintettségének felmérése érdekében ajánlott a kardiológiai és nem 
kardiológiai alapvizsgálatokat elvégezni.

I C

Szívkatéterezés ajánlott minden RCM-ben szenvedő gyermeknél a 
tüdőartériás nyomás és a PVR mérésére a diagnózis felállításakor, 
valamint 6-12 havonta a PVR változásának felmérése céljából.

I B

Az ICD beültetése ajánlott a hirtelen halál és a teljes halálozás 
kockázatának csökkentése érdekében az RCM-ben szenvedő, 
szívmegállást túlélő vagy hemodinamikai instabilitást okozó kamrai 
ritmuszavart átélt betegeknél.

I C

Az RCM-ben szenvedő betegeknél az endomiokardiális biopszia 
megfontolandó a specifikus diagnózisok (beleértve a vastúlterhelést, 
a tárolási rendellenességeket, a mitokondriális cytopathiákat, az 
amyloidosist és a granulomatosus szívizombetegségeket) kizárására, 
valamint a dezminvariánsok által okozott restriktív miofibrilláris 
betegség diagnosztizálására.

IIa C

Az ICD beültetése megfontolható olyan RCM-es gyermekeknél, 
akiknél miokardiális iszkémia és syncope bizonyított. IIb C

DCM: dilatatív cardiomyopathia; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; ICD: implantálható kardioverter-
defibrillátor; PVR: pulmonális vaszkuláris rezisztencia; RCM: restriktív cardiomyopathia
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17. ábra: A restriktív szívbetegségek spektruma

AFD: Anderson–Fabry-betegség; LVH: balkamra-hipertrófia; PRKAG2: protein-kináz AMP-aktivált nem katalitikus 
alegység gamma 2; RCM: restriktív cardiomyopathia
A restriktív szívbetegségek részletesebb spektrumát lásd az online kiegészítő anyagban.
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5.6. Szindrómás és metabolikus cardiomyopathiák
5.6.1. Anderson–Fabry-betegség
18. ábra: Az Anderson–Fabry-betegség diagnosztikus algoritmusa

α-Gal A: alfa-galaktozidáz A; AFD: Anderson–Fabry-betegség; CMR: szív-mágnesesrezonancia; Gb3: 
globotriaozilceramid; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; LVH: balkamra-hipertrófia; lyso Gb3: globotriaozil-
szfingozin; P/LP: patogén/valószínűleg patogén; VUS: ismeretlen jelentőségű variáns
aLásd a 8. táblázatot.
bA genetikai vizsgálatnak tartalmaznia kell az esetleges nagy deléciók vagy a Sanger-módszerrel nem kimutatható 
kópiaszám-változás vizsgálatát.
cA megnövekedett plazma és/vagy vizelet-Gb3 vagy plazma lyso Gb3 és analógjai kimutatása a VUS-ban szenvedő, 
normális (nőknél) vagy csökkent α-Gal A aktivitású férfi vagy női betegek értékelése során további diagnosztikus 
információt nyújt, de a biomarkerek szerepe az ilyen betegeknél még validálásra szorul.
dAz alacsony natív T1-értékek megerősítik vagy felvetik a Fabry-kór gyanúját. A normális natív T1-értékek nem zárják 
ki a Fabry-betegséget, mivel ritkán figyelhetők meg kezeletlen, enyhe LVH-val rendelkező betegeknél (főként nőknél), 
vagy előrehaladott betegségben álnormalizáció miatt.
eAjánlott az endomiokardiális biopszia elvégzése, de más érintett szervekben, például a vesében és a bőrben is 
elvégezhető. Ezt szakértő patológusnak kell értékelnie, és mindig tartalmaznia kell elektronmikroszkópos vizsgálatokat 
a lamelláris testek és intracelluláris zárványok kimutatására. Megjegyzendő, hogy egyes gyógyszerek gyógyszerindukált 
phospholipidosist okozhatnak, amely különböző szervekben a foszfolipidek intracelluláris felhalmozódásával jár, ami 
elektronmikroszkópián zebratesteket utánozhat.
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8. táblázat: Az Anderson–Fabry-betegség red flagjei

Extrakardiális red flagek

Nincs férfi-férfi átvitel a családfában

Veseérintettség (dialízis, veseátültetés) vagy LVH a rokonoknál

Neuropátiás fájdalom

Angiokeratomák 

Albuminúria 

Cornea verticillata 

Hypohidrosis, meleg/hideg és terhelési intolerancia 

Gasztrointesztinális tünetek (hányinger, hányás, nem specifikus hasi fájdalom, székrekedés, 
hasmenés) 

Hallásvesztés (vagy progresszív vagy hirtelen), tinnitus, vertigo

Kardiális red flagek

EKG

Rövid PQ-intervallum fiatal betegeknél

Pitvar-kamrai blokk felnőtt betegeknél

Bradycardia 

Kronotróp inkompetencia

LVH

Echokardiogram

LVH normál szisztolés funkcióval 

Papilláris izomhipertrófia 

Mitralis- vagy aortabillentyű-megvastagodás enyhe vagy közepes 
regurgitációval

Csökkent globális longitudinális strain

CMR

Bazális-inferolaterális késői gadolíniumhalmozás 

Alacsony natív T1 (óvatosan az "álnormalizálással" a fibrózis által 
érintett területeken)

Magas fokális/globális T2

Laboratórium Emelkedett magas szenzitivitású troponin
Emelkedett NT-proBNP

CMR: szív-mágnesesrezonancia; EKG: elektrokardiogram; LVH: balkamra-hipertrófia; NT-proBNP: N-terminális 
pro-B típusú natriuretikus peptid
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5.7. Amyloidosis

A sík- és SPECT-szcintigráfia, valamint a monoklonális fehérjék vizsgálata, amelyet 
szükség esetén CMR és/vagy szív/extrakardiális biopszia követ, lehetővé teszi a 
megfelelő diagnózis felállítását a 20. ábrán leírtaknak megfelelő, ráutaló panaszokkal/
tünetekkel rendelkező betegeknél.

ATTR: transztiretinamyloidosis; AV: atrioventrikuláris; EKG: elektrokardiogram; ECV: extracelluláris térfogat;  
LGE: késői gadolíniumhalmozás; MGUS: ismeretlen jelentőségű monoklonális gammopathia

19. ábra: Szívamyloidosis szűrése
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20. ábra: A szívamyloidosis diagnózisa

AL: amiloid könnyű lánc; ATTR: transztiretinamyloidosis; ATTRv: variáns transztiretinamyloidosis; ATTRwt: vad típusú 
transztiretinamyloidosis; CMR: szív-mágnesesrezonancia; DPD: 3,3-difoszfono-1,2-propanodikarboxilasav;  
EKG: elektrokardiogram; ECHO: echokardiogram; HMDP: hidroximetilén-difoszfonát; PYP: pirofoszfát;  
TTR: transztiretin
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6. Egyéb ajánlások
6.1. Testmozgásra vonatkozó ajánlások cardiomyopathiában szenvedő 
betegeknél 

Testmozgásra vonatkozó ajánlások cardiomyopathiában szenvedő 
betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

Minden cardiomyopathia

Rendszeres, alacsony vagy közepes intenzitású testmozgás ajánlott a 
cardiomyopathiában szenvedő betegeknek. I C

Minden, cardiomyopathiában szenvedő betegnél ajánlott a 
testmozgás előírásához egyénre szabott kockázatfelmérés elvégzése. I C

HCM

Az ezt igénylő genotípus-pozitív/fenotípus-negatív egyéneknél 
fontolóra kell venni a nagy intenzitású testmozgást és a 
versenysportot.

IIa C

Nagy intenzitású testmozgás és versenysport megfontolható 
tünetmentes, alacsony kockázatúa, morfológiailag enyhe hipertrófiás 
cardiomyopathiában szenvedő egyéneknél, ha nincs nyugalmi vagy 
indukálható bal kamrai kifolyótraktus-obstrukció és testmozgás által 
kiváltott, komplex kamrai aritmiák.

IIb B

A nagy intenzitású testmozgás, beleértve a versenysportot 
is, nem ajánlott a magas kockázatú egyének és a bal kamrai 
kiáramlásitraktus-obstrukció és a testmozgás által kiváltott, komplex 
kamrai aritmiák esetén.

III C

ARVC

A nagy intenzitású testmozgás, beleértve a versenysportot is, 
kerülése megfontolható a genotípus-pozitív/fenotípus-negatív 
egyének esetében az ARVC-vel rendelkező családokban.

IIb C

A közepes és/vagy nagy intenzitású testmozgás, beleértve a 
versenysportot is, nem ajánlott ARVC-ben szenvedő egyének számára. III B
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6.2. Reprodukció és terhesség

Testmozgásra vonatkozó ajánlások cardiomyopathiában szenvedő 
betegeknél (folytatás) 

Ajánlások Osztály Szint

DCM és NDLVC

A mérsékelt és nagy intenzitású testmozgást a génpozitív és 
fenotípus-negatív (az LMNA és a TMEM43 patogén variánsainak 
kivételével) egyéneknél kell megfontolni, akik ezt igénylik.

IIa C

Nagy intenzitású testmozgás és versenysport megfontolható a 
tünetmentes és optimálisan kezelt egyének szelektált csoportjában, 
akiknek a bal kamrai ejekciós frakciója ≥50%, ha nincsenek 
testmozgás által kiváltott komplex ritmuszavarok.

IIb C

Tünetmentes és optimálisan kezelt, 40-49%-os bal kamrai ejekciós 
frakcióval rendelkező egyéneknél a közepes intenzitású testmozgás 
megfontolható, ha nincsenek testmozgás által kiváltott komplex 
ritmuszavarok.

IIb C

A nagy intenzitású testmozgás, beleértve a versenysportot is, nem 
ajánlott tüneteket mutató, ≤40%-os bal kamrai ejekciós frakcióval, 
terhelés által kiváltott ritmuszavarokkal vagy az LMNA vagy a 
TMEM43 patogén variánsaival rendelkező egyéneknél.

III C

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; DCM: dilatatív cardiomyopathia; HCM: hipertrófiás 
cardiomyopathia; LMNA: lamin A/C; NDLVC: nem dilatatív bal kamrai cardiomyopathia; TMEM43: transzmembrán 
protein 43
aLásd az irányelv HCM-rizikóbecslésre vonatkozó 7.1.5. részét.

Ajánlások a reproduktív kérdésekre cardiomyopathiában szenvedő 
betegeknél

Ajánlások Osztály Szint

A terhesség előtti kockázatfelmérés és tanácsadás minden nő 
számára ajánlott a mWHO anyai kockázati osztályozása alapján. I C

A biztonságos és hatékony fogamzásgátlással kapcsolatos tanácsadás 
minden termékeny korú nő és partnereik számára ajánlott. I C

A betegség öröklődésének kockázatáról szóló tanácsadás minden 
férfi és nő számára ajánlott a fogamzás előtt. I C
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6.3. Ajánlások nem szívsebészeti műtétekre

Ajánlások reproduktív kérdésekre cardiomyopathiás betegeknél (folytatás)

Ajánlások Osztály Szint

A hüvelyi szülés a legtöbb cardiomyopathiában szenvedő nő 
esetében ajánlott, kivéve, ha a császármetszésre van szülészeti 
indikáció, súlyos szívelégtelenség (EF <30% vagy NYHA III–IV. 
osztály) vagy súlyos kiáramlásitraktus-obstrukció áll fenn, vagy orális 
véralvadásgátlót szedő nők megindult szülése esetén.

I C

Javasoljuk, hogy a terhesség előtt gondosan vizsgálják felül a 
gyógyszeres kezelést a biztonságosság szempontjából, és a terhesség 
alatti tolerálhatóságnak megfelelően állítsák be.

I C

A terápiás antikoaguláció LMWH-val vagy VKA-val a terhesség 
stádiumának megfelelően ajánlott a PF-ben szenvedő betegek 
esetében.

I C

A béta-blokkolók folytatása a terhesség alatt a cardiomyopathiában 
szenvedő nőknél a magzat növekedésének és az újszülött 
állapotának szoros nyomon követése mellett megfontolandó, ha az 
előnyök meghaladják a kockázatokat.

IIa C

A peripartum cardiomyopathiában szenvedő betegeknél fontolóra 
kell venni a genetikai tanácsadást és vizsgálatot. IIa C

PF: pitvarfibrilláció; EF: ejekciós frakció; LMWH: alacsony molekulasúlyú heparin; mWHO: módosított Világ 
Egészségügyi Szervezet; NYHA: New York Heart Association; VKA: K-vitamin-antagonista

Ajánlások nem szívsebészeti műtétekre cardiomyopathiában szenvedő 
betegeknél 

Ajánlások Osztály Szint

A perioperatív EKG-monitorozás minden műtétre kerülő, 
cardiomyopathiában szenvedő beteg számára ajánlott. I C

A közepes vagy magas kockázatú NCS-re készülő, cardiomyopathiás 
és feltételezett vagy ismert HF-ben szenvedő betegeknél ajánlott 
az LV-funkció újbóli értékelése echokardiográfiával (HCM-es 
betegeknél az LVOTO értékelése) és az NT-proBNP/BNP-szintek 
mérése, kivéve, ha ezt nemrégiben végezték el.

I B
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7. Élet cardiomyopathiával: tanácsok betegek számára
A legtöbb cardiomyopathiában szenvedő ember normális és produktív életet él, 
de kis részüknél jelentős tünetek jelentkeznek, és fennáll a betegséggel kapcsolatos 
szövődmények kockázata. A betegekkel, a hozzátartozókkal és a gondozókkal 
megvitatandó legfontosabb kérdések közé tartoznak a testmozgás, az étrend és az 
alkoholfogyasztás, a dohányzás, a reprodukció és a szexuális tevékenység, az oktatás és 
az iskoláztatás, a foglalkozással kapcsolatos kérdések, a biztosítás és a gépjárművezetés. 
Adott esetben (pl. terhesség esetén) a betegeket más szakellátóhoz kell irányítani.

8. Társbetegségek és kardiovaszkuláris rizikófaktorok 
cardiomyopathiákban 

Ajánlások nem szívsebészeti műtétekre cardiomyopathiában szenvedő 
betegeknél (folytatás) 

Ajánlások Osztály Szint

Javasoljuk, hogy azokat a cardiomyopathiában szenvedő betegeket, 
akiknél nagy kockázatú genotípus áll fenn, vagy aritmia vagy 
szívelégtelenség szempontjából nagy rizikóval rendelkeznek, 
vagy súlyos LVOTO-hoz társuló tényezők állnak fenn, az elektív 
NCS elvégzése előtt további speciális vizsgálatokra utalják egy 
cardiomyopathiával foglalkozó osztályra.

I C

Azoknál a 65 év alatti betegeknél, akiknek elsőfokú rokona 
cardiomyopathiában szenved, ajánlott az NCS előtt EKG-t és TTE-t 
végezni, függetlenül a tünetektől.

I C

EKG: elektrokardiogram; HCM: hipertrófiás cardiomyopathia; HF: szívelégtelenség; LV: bal kamra; LVOTO: a 
bal kamrai kifolyó traktus obstrukciója; NCS: nem szívsebészeti műtét; NT-proBNP: N-terminális pro-B típusú 
natriuretikus peptid; TTE: transthoracalis echokardiográfia

Ajánlás a kardiovaszkuláris rizikófaktorok kezelésére cardiomyopathiában 
szenvedő betegeknél 

Ajánlások Osztály Szint

A kockázati tényezők és a kísérőbetegségek azonosítása és kezelése 
a cardiomyopathiában szenvedő betegek kezelésének szerves 
részeként ajánlott.

I C
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Jegyzetek
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2. táblázat: Evidenciaszintek

A evidenciaszint Több randomizált klinikai vizsgálat vagy metaanalízis adatai.

B evidenciaszint Egy randomizált klinikai vizsgálat vagy nagy, nem randomizált 
vizsgálatok adatai.

C evidenciaszint Szakértői konszenzusvélemény és/vagy kis vizsgálatok, retrospektív 
vizsgálatok, regiszterek.
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Az ESC ajánlási osztályainak és evidenciaszintjeinek 
táblázata

1. táblázat: Ajánlási osztályok

Defi níció Javasolt szóhasználat

I. osztály Bizonyított és vagy általánosan elfogadott, 
hogy az adott kezelés vagy eljárás előnyös, 
hasznos, hatékony.

Javasolt vagy indikált

II. osztály Egymásnak ellentmondó bizonyítékok és/vagy megoszló vélemények 
az adott kezelés vagy eljárás hasznával/hatékonyságával kapcsolatban.

IIa osztály A bizonyítékok/vélemények alapján inkább 
hasznos/hatékony.

Megfontolandó

IIb osztály A hasznosság/hatékonyság kevésbé meg ala-
po zott a bizonyítékok/vélemények alapján.

Megfontolható

III. osztály Bizonyított vagy általánosan elfogadott, hogy 
az adott kezelés vagy eljárás nem hasznos/
hatékony, és egyes esetekben ártalmas lehet.

Nem ajánlott
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