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1. Bevezetés

Az Eurdpai Kardiolégus Tarsasag (ESC) a kozelmiltban fejezte be a
cardiomyopathidkkal kapcsolatos orvosi evidencidk jelenlegi allapotanak atfogd
értékelését. Az ajanlasi osztalyokat és az evidencidk szintjeit az 1. és 2. tablazatban
szerepl meghatarozasok szerint értékelték és pontoztak.

Ez a rovid Gtmutatd flzet a részletes iranyelvekbdl szarmazé klinikai ellatasi
informaciokat foglalja Ossze. Kérjiuk, a tovabbi részletekért olvassa el a
www.escardio.org/guidelines oldalon taldlhaté részletes iranyelvet.

Ez egy (j irdnyelv, nem egy meglévé iranyelv frissitése, ez aldl kivételt képez a
hipertréfias cardiomyopathiara (HCM) vonatkozé rész, amelyben a hipertrofias
cardiomyopathia diagnozisardl és kezelésérdl szoloé 2014-es ESC-iranyelvet
frissitettiik. Az ajanlas célja, hogy Utmutatét adjon a cardiomyopathiak diagnosztikai
megkézelitéséhez, kiemelje az éltalanos értékelési és kezelési kérdéseket, és
megismertesse az olvasot az ajanlasok alapjaul szolgald bizonyitékokkal. A kézponti
illusztracié (1. abra) kiemeli az iranyelvben targyalt cardiomyopathidk megitélésének
és ellatasanak legfontosabb szempontjait.




1. abra: Kozponti illusztracio. A cardiomyopathiak megitélésének és
kezelésének legfontosabb szempontjai

o Klinikai megjelenés
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ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CMR: sziv-MRI; DCM: dilatativ cardiomyopathia; GDMT: iranyelv
szerint meghatarozott gyogyszeres terapia; HCM: hipertrofias cardiomyopathia; SZE: szivelégtelenség; ICD:
implantélhaté kardioverter-defibrillator; LVOTO: a bal kamrai kifolyé traktus obstrukcidja; MCS: mechanikus
keringéstamogatas; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia; PVR: pulmondlis vaszkularis rezisztencia;
RCM: restriktiv cardiomyopathia; SCD: hirtelen szivhalal

2. A cardiomyopathiak fenotipus szerinti megkozelitése
2008-ban az ESC a cardiomyopathidk klinikai leirdsara egy olyan gyakorlati
osztalyozast hozott |étre, amelyben megmaradt a torténeti szempontokat figyelembe
genetikai és nem genetikai altipusokra valé csoportositas révén jelezte az etioldgiai
sokféleséget. Azéta a cardiomyopathidkkal kapcsolatos ismeretek jelentésen béviiltek
az Uj képalkotd és molekularis technoldgiak alkalmazasanak készénhetSen.

A munkacsoport arra a kévetkeztetésre jutott, hogy egy olyan egységes osztalyozasi
rendszer |étrehozdsa, amely a betegség sszes lehetséges okat és minden klinikai
forgatokonyvet feldlel, tovabbra sem lehetséges teljes mértékben. Ehelyett a
munkacsoport frissitette a meglévé klinikai osztalyozast Uj fenotipusos leirdsokat is
tartalmazdan, és egyszer(isitette a terminoldgiat, egyuttal fogalmi keretet biztositott
adiagnézishoz és a kezeléshez. Ez a némenklatira arra vezeti rd a klinikusokat, hogy a
cardiomyopathiat szamos klinikai tiinet (pl. ritmuszavar, szivelégtelenség) okanak
tekintsék, és a szivizom morfoldgiai és funkciondlis jellemzGire Gsszpontositsanak
(2. abra).

Az iranymutatas alaptétele, hogy az etioldgia létfontossagli a szivizombetegségben
szenvedd betegek kezelése szempontjabdl, és hogy a morfoldgiai és funkcionalis
fenotipus gondos és kovetkezetes leirdsa a diagnosztikai Utvonal elsé fontos lépése,
mig a végsé diagndzis idedlis esetben a fenotipus mellett az etioldgiat is tisztazza.




2. abra. A cardiomyopathiak klinikai diagnosztikai folyamata
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ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CMP: cardiomyopathia; DCM: dilatativ cardiomyopathia; EKG:
elektrokardiogram; HCM: hipertrdfias cardiomyopathia; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia; RCM:

restriktiv cardiomyopathia




2.1. Definiciok

A cardiomyopathia definicié szerint ,egy olyan, a myocardiumot érinté eltérés,
amelyben a szivizom strukturdlis és funkciondlis rendellenessége mutathatd ki,
olyan mérték(i koszoriér-betegség (CAD), hipertenzi6, billenty(ibetegség vagy
velesziiletett szivbetegség (CHD) nélkiil, amely magyardzna a megfigyelt szivizom-
rendellenesség kialakulasat”. Ez a meghatarozas gyermekekre és felnSttekre
egyarant vonatkozik, és nem utal az etioldgidra (amely lehet csaladi/genetikai

tulajdonsagainak specifikus bevonasa, beleértve a noniszkémids kamrai hegesedést
vagy zsiros atalakulast, amely jelentkezhet kamrai dilataciéval, falmozgaszavarokkal,
illetve globilis szisztolés vagy diasztolés diszfunkcioval, vagy ezek nélkiil.

3. tablazat: A cardiomyopathia-fenotipusok leirasara korabban
alkalmazott morfoldgiai és funkcionilis jellemzék

Morfolégiai jellemzék

Kamrai hipertroéfia: bal és/vagy jobb

Kamrai dilatdcio: bal és/vagy jobb

Noniszkémias kamrai heg vagy mas szivizomszoveti jellemz6 tulajdonsag a sziv-MRI-n.
Kamrai diasztolés diszfunkcié (restriktiv fiziologia)

Funkcionalis jellemzék

Kamrai szisztolés diszfunkcié (globalis, regionalis)

Kamrai diasztolés diszfunkcié (restriktiv fizioldgia)

2.2. Cardiomyopathia-fenotipusok

2.2.1. Hipertrofias cardiomyopathia

A hipertrofidas cardiomyopathia megndvekedett bal kamrai falvastagsaggal
(jobbkamra-hipertrdfiaval vagy anélkiil) vagy témeggel jar, amelyet nem magyaraznak
kizarolag kéros terhelési viszonyok.




2.2.2. Dilatativ cardiomyopathia

A dilatativ cardiomyopathia (DCM) definicid szerint balkamra-tagulattal és globalis
vagy regiondlis szisztolés diszfunkcidval jar, amely nem magyarazhaté kizarélag kéros
terheléssel (pl. magas vérnyomas, billenty(ibetegség, CHD) vagy koszortiér-betegséggel.

2.2.3. Nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia

A nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia (NDLVC) fenotipus meghatarozasa
a noniszkémids balkamra-hegesedés vagy zsiros atalakulds meglétén alapszik,
fuggetlendl a globdlis vagy regiondlis falmozgaszavaroktdl vagy hegesedés nélkili,
izolalt globdlis balkamra-hipokinézis jelenlététdl.

Az NDLVC fenotipus magaban foglalja majd mindazon egyéneket, akiknél mostanaig
DCM (de balkamra-dilatacié nélkdl), aritmogén bal kamrai cardiomyopathia (ALVC),
bal dominans ARVC vagy aritmogén DCM (de gyakran nem teljesitve az ARVC
diagnosztikus kritériumait) kerllt leirasra. A 3. abra egyszer(i példdja bemutatja,
hogy az NDLVC fenotipus azonositasanak olyan multiparametrikus megkdzelitést
kell feltételeznie, amely specifikus etiologiai diagnézishoz vezet, és hatdssal van a
klinikai kezelésre.

2.2.4. Aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia

Aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia (ARVC) meghatdrozasa szerint elsésorban
jobbkamra-tagulattal és/vagy -diszfunkcidval jar, szévettani érintettség és/vagy EKG-
eltérések jelenlétében, a publikalt kritériumoknak megfelelGen.

2.2.5. Restriktiv cardiomyopathia

A restriktiv cardiomyopathia (RCM) definicié szerint restriktiv bal- és/vagy
jobbkamra-patofizioldgiaval jar, normal vagy csokkent diasztolés térfogatokkal (egyik
vagy mindkét kamra esetében), normél vagy csokkent szisztolés volumenekkel és
normalis kamrai falvastagsaggal.




3. abra: Példa a nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia fenotipus-alapu
diagnosztikus megkozelitésére
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ACM: aritmogén cardiomyopathia; ALVC: aritmogén bal kamrai cardiomyopathia; DCM: dilatativ cardiomyopathia;
DSP: desmoplakin; EKG: elektrokardiogram; EF: ejekcios frakcio; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia;
SCD: hirtelen szivhaldl; VES: kamrai extraszisztolé

Példa az NDLVC fenotipus-alapti diagnosztikus megkozelitésére, amely bemutatja, hogy a klinikai fenotipus
felismerésébdl kiindulva, a kiterjesztett fenotipusos informacidk és a célzott diagnosztika — beleértve a genetikai
vizsgalatokat is — integralasaval a klinikai fenotipus szisztematikus, multiparametrikus megkézelitése hogyan
hasznalhat6 fel a nagyon specifikus fenotipusos leirasokhoz, amelyek személyre szabott kezelési terveket
eredményezhetnek. Ebben a példaban a diagndzis egy leegyszeriisitett kategorizalasbol egy Gsszetett genetikai
rendellenességgé alakul at, amelyet a szivizom hege és a kamrai aritmiara valé hajlam jellemez.




3. Integralt betegellatas

A cardiomyopathidval él6 betegek diagndzisa, vizsglata és kezelése
koordindlt, szisztematikus és egyénre szabott megkozelitést igényel, amely
multidiszciplinaris szakértd csapat altali, optimalizalt ellatast tesz lehetévé. A
cardiomyopathiaspecialistak, dltalanos felnétt- és gyermekkardioldgiai centrumok
kozti kozos ellatasi megkozelités erésen ajanlott.

4. abra: A cardiomyopathiak multidiszciplinaris ellatasa

p
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specialistak

« Cardiomyopathidban jartas + Csalad/apold(k)
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* Aritmiateam - Egyéb: szivsebész, haziorvos,
* Kardioldgiai képalvkoto' team gyermekorvos, belgydgyész,
* Intervencids kardiolégus team nefrolégus, neurolégus,
* Sportkardiolégidban bérgydgyasz, endokrinologus,
jartas kardiologus szemész, gyogyszerész,
reumatologus stb.

Mas kapcsol6do Mas kapcsol6do
kardiolégus szakérték szakteriiletek®

@ESc—

*A bemutatott lista nem teljes kor, és a cardiomyopathids betegek ellatésa soran gyakran egyittm(ikddé
szakteriletek képviseldit illusztralja.
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Ajanlasok a multidiszciplinaris cardiomyopathiateamek altal nyujtott
szolgdltatasokra vonatkozoéan

Ajanlasok Osztily  Szint
Javasolt, hogy minden, cardiomyopathiaban szenvedd beteg és

rokonai szamara elérhetd legyen egy olyan multidiszciplinaris team, | C
amely szakért6 a cardiomyopathiak diagnézisaban és kezelésében.

A gyermekellatasbd| a felnéttellatasra valé atallasra valé idébeli és

megfelel felkészilés, beleértve a kozés konzultaciokat, ajanlott | C
minden serdiilékory cardiomyopathids beteg esetében.

4. A betegut

A cardiomyopathia-fenotipus felismerése csak a diagnosztikus folyamat kezdete, és
szisztematikusan keresni kell a hattérben allé etiologiat, amely lehet genetikai vagy
szerzett.

4.1. Klinikai megjelenés és a kezdeti vizsgalatok

A cardiomyopathidval él6 betegek tébb Uton is hozzajuthatnak egészséglgyi
szolgaltatasokhoz. Az alapellatasbdl torténd beutaldst kivalthatjak a tlinetek (leg-
gyakrabban légszomj, mellkasi fajdalom, palpitacid, syncope) vagy véletlen leletek
(pl- egy abnormalis elektrokardiogram [EKG] az atlagoshoz képest stb.). A cardio-
myopathiaorientalt megkézelités a klinikai és miszeres leletek értelmezésén alapul,
hogy a betegség specifikus kezelésének iranyitdsa érdekében egy fenotipus-
alapl etioldgiai diagndzist lehessen feldllitani. A diagnosztikus nyomok vagy red
flagek azonositasa a kezdeti vizsgalatok dénté szempontja (2. abra).




Ajanlasok a cardiomyopathidk diagnosztikus vizsgalataira
Ajanlasok Osztily  Szint

Ajanlott, hogy az Osszes feltételezetten vagy bizonyitottan cardiomyo-

pathidban szenvedd beteg szisztematikus kivizsgaldson essen at olyan

multiparametrikus megkdzelitést alkalmazva, amely magaban foglalja a | C
klinikai vizsgalatot, a csaladfavizsgalatot, az EKG-t, a Holter-monitorozast,

a laboratériumi vizsgalatokat és a multimodalis képalkotast.

Ajanlott, hogy az dsszes feltételezetten cardiomyopathiaban szenvedd

beteg csaladfavizsgalaton essen t egy olyan, 3-4 generéciét magéban

foglalé csaladfa elkészitésével, amely segiti a diagndzis felallitasat, | C
tampontot nydjt a mogéttes etioldgidhoz, meghatdrozza az orokiési

mintazatot, és azonositja a veszélyeztetett rokonokat.

©ESC

EKG: elektrokardiogram

4.2. Nyugalmi és ambulans elektrokardiografia

Az EKG-eltérések gyakran nem specifikusak, azonban vannak olyan sajatos jellemzék,
amelyek bizonyos etioldgidra vagy morfoldgiai diagnézisra utalhatnak, beleértve az
atrioventrikularis (AV) blokkot, a kamrai preexcitaciés mintazatot, a repolarizacios
rendellenességek eloszlasat és a magas vagy alacsony QRS-feszliltséget.

4.3. Laboratoériumi vizsgalatok

A felnStteknél és gyermekeknél ajanlott laboratdriumi vizsgalatok listaja az iranyelv
f6 dokumentumaban taldlhatd. A szakorvosi értékelés utan gyermekeknél gyakran
tovabbi vizsgalatokra van szikség a ritka metabolikus okok felderitésére.

Ajanlasok a cardiomyopathiak diagnézisahoz sziikséges laboratériumi
vizsgalatokra vonatkozéan

Ajanlasok Osztily ~ Szint

Rutin-laborvizsgalatok® (elsé szint(i) javasoltak minden feltételezetten vagy
igazoltan cardiomyopathiaban szenvedd betegnél, az etioldgia értékelése,
a betegség stlyossaganak felmérése, valamint extrakardialis manifesztacio
felismerése és a szekunder szervi diszfunkcio felmérése céljabal.

Tovabbi (masodik szint() vizsgalatok® mérlegelendék cardiomyopathids és
extrakardidlis jellegzetességekkel rendelkezd betegeknél, hogy a szakorvosi lla C
vizsgalat utan a metabolikus és szindrémas okok felderitésében segftsenek.
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4.4. Multimodalis képalkotas

4.4.1. Altalanos szempontok

A nem invaziv képalkoté eljarasok jelentik a cardiomyopathias betegek diagnézisanak
és kovetésének gerincét, amelybe az ultrahangalapi technikdk, a sziv-MRI, a
komputertomogréfia (CT) és a nukledris technikak, példaul a pozitronemisszios
tomografia (PET) és a szcintigrafia tartoznak (5. abra).

5. abra: Multimodalis képalkotasi folyamat cardiomyopathiakban

Cardiomyopathia klinikai gyanuja

A bal karnra
Echokardiografia és CMR
Kamrafunkcid
_ Hipertréfia
Dilatacio

Fenokopiak kizarasa _.’l

I képalkotas
—

— — \ Terheléses echokardiografia
Rizikébecslés &s | Valvuléris és dinamikus gradiensek )
1 betegség prognosztikdja
- CTCA/terheléses vizsgalatok

CMR
. L ' Széveti jellemzés (T1/T2/T2/LGE)
Multimodalis -

I @ Miokardidls iszkémia )

A betegség progresszidja 'I y =
AP sontszcintigraf
! {utankdvetés) J, @ JATYICIAGSE]
PET-CT
Miokardidlis gyulladas
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CMR: sziv-magnesesrezonancia; CTCA: komputertomogrifias koronariaangiografia; LGE: késéi gadoliniumhalmozas;
PET: pozitronemisszios tomografia




4.4.2. Echokardiografia
Az echokardiogréfia a nem invaziv volta és széles kor(i hozzéférhet8sége révén a f6
képalkotd eszkoz, a kezdeti diagndzistol az utankovetésig.

Ajanlasok a cardiomyopathias betegek echokardiografias vizsgalatara

Ajanlasok Osztily  Szint
A szivatmérdk, a bal és jobb kamra szisztolés (globalis és regionalis)

és a bal kamra diasztolés funkcidjanak atfogd vizsgélata javasolt

minden, cardiomyopathiaban szenvedd betegnél a kezdeti B

kivizsgalaskor és az utdnkovetés alatt, a betegség progresszidjanak
monitorozasa érdekében, valamint hogy segitséget nydjtson a
rizikébecslésben és a kezelésben.

4.4.3. A sziv magneses rezonancias vizsgalata

A sziv-magnesesrezonancias (CMR) képalkotds egyesiti a noninvazivitds és az
akusztikus ablaktél vald fuggetlenség elnyeit a szovetek jellemzésének képességével.
A sziv magneses rezonancias vizsgalati eredményei fontos etiologiai tampontokat
nyUjthatnak (6. abra), potencidlis terapias kévetkezményekkel jarnak (4. tablazat), és
leleteit a genetikai eredményekkel és mas klinikai jellemzékkel egyutt kell értékelni.

©ESC

4. tablazat: A multimodalis képalkotas soran gyakran el6fordulo,

tovabblépést indoklé eredmények
Paraméter/eredmény

Szegmentalis falmozgaszavar
echokardiografia vagy CMR soran.

Szisztolés karosodés echokardiografia
vagy CMR soran.

Falvastagsag mérése echokardiografia
vagy CMR soran.

Diasztolés diszfunkcié echokardiografia
soran.

A bal pitvar mérete echokardiografia
soran.

LVOTO HCM esetében nyugalmi/
terheléses echokardiografia soran.

Kovetkezmény
Egyidejileg fennallé koszortér-betegség, myo-
carditis, ARVC, NDLVC vagy sarcoidosis gyan(ja.

Rizikobecslés DCM, NDLVC és ARVC esetén;
a kezelés hatékonysaganak felmérése.

HCM diagndzisa (amikor az echokardiogréfia
nem egyértelm); rizikbecslés HCM esetében.

Magyarazat a tiinetekre; kezelés
hatékonysaganak felmérése.

SCD rizikébecslés HCM esetében;
szisztematikus vizsgalat AF irdnyaba, bal pitvari
megnagyobbodas esetén.

Magyarazat a tlinetekre; terdpia iranyitasa.
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4. tablazat: A multimodalis képalkotas soran gyakran el6forduld,
tovabblépést indoklé eredmények (folytatas)

Paraméter/eredmény Kovetkezmény

A pulmondlis nyomasok nem invaziv Magyarazat a tlinetekre; terdpia iranyitasa.
mérése.

Sz6veti jellemzés CMR sorén. Diagnozis; rizikobecslés.

Gyulladas CMR vagy 18F-FDG-PET Diagnézis; a gyulladasos cardiomyopathidk
soran. esetében a kezelés hatékonysaganak felmérése.

18F-FDG-PET: 18F-fluorodezoxigliikdz-alapti pozitronemisszids tomografia; AF: pitvarfibrillacié; ARVC:
aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CMR: sziv-magnesesrezonancia; DCM: dilatativ cardiomyopathia; HCM:
hipertréfias cardiomyopathia; LVOTO: a bal kamrai kifolyé traktus obstrukcioja; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai
cardiomyopathia; SCD: hirtelen szivhalal

Ajanlasok a cardiomyopathias betegek sziv-MR-indikacidjara

Ajanlasok Osztily  Szint

Kontrasztos CMR javasolt minden, cardiomyopathiaban szenvedd

2 1 B
beteg kezdeti vizsgalatanal.

Kontrasztos CMR megfontolandé cardiomyopathiaban szenvedd
betegeknél az utdnkovetés soran a betegség progresszidjanak lla C
monitorozasara és a rizikdbecslés és a kezelés céljabol.

Kontrasztos CMR megfontolandd sorozatos utankévetés és a
terdpids valasz felmérésére szivamyloidosissal, Anderson—Fabry-

lla C
betegséggel, sarcoidosissal, gyulladasos cardiomyopathiakkal és
szivérintettséggel jaré haemochromatosissal él6 betegek esetében.
Cardiomyopathidban szenvedd csaladok esetében, ahol a betegséget
okoz¢ varianst azonositottak, kontrasztos CMR megfontolandé a lla B

genotipus-pozitiv/fenotipus-negativ csaladtagoknél a diagnozis és a
korai betegségfelismerés érdekében.

Genetikai diagnézis nélkili familiris cardiomyopathiak eseteiben
kontrasztos CMR megfontolhato a fenotipus-negativ csalddtagoknal 1Ib C
a diagndzis és korai betegségfelismerés érdekében.

CMR: sziv-magnesesrezonancia
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6. abra: Példak a cardiomyopathia fenotipusa szerint csoportositva azokra
a szoveti jellemzdkre, amelyek a sziv magneses rezonancias képalkoto
vizsgalata alapjan felvetik a specifikus etiologiak gyanujat

" e igyelembe veend
Cardomyopathia- (* Eltérés D € CMR-peéldik | spelifikus betegségek |

fenotipus

\

Poszterolaterdlis LGE és koncentrikus

Anderson—Fabry-betegség
Alacsony nativ T1

Diffiz szubendokardilis LGE,
magas nativ

Amyloidosis

Foltos megjelenés a kamrafal kézepén a
hipertrofias terileteken

\
Révid T2 Haemochromatosis
\ ;
Szubepikardidlis LGE Postmyocarditis
' -
Laterdlis fali epikardidlis LGE : Dystrophinopathy
Szubepikardialis és falkszepi LGE ¥
a bizison, szeptumon  érintve % .
inferolaterdlis falat és az RV-inzercios
pontokat
\ Y
Apikalis transzmuralis LGE i - g

DSP-variansok
Gytir(iszer( ésfvagy subepikardidlis 1 FLNC-variénsok
LGE-mintézat 3

\

NDLVC

Szeptilis falkézepi LGE " i v Laminopathia

Zsir és LGE (transzmurdlis RV plusz

saubepikardialis-midmurdlis LV-szabadfal) Dezmoszomélis varinsok

\
Parcidlis LV vagy RV apikilis obliteracié +
LGE endokardislis szinten

EMF/hipereozinofilia




ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CMR: sziv-méagnesesrezonancia; DCM: dilatativ cardiomyopathia; DES:
dezmin; DSP: desmoplakin; EMF: endomiokardidlis fibrozis; FLNC: filamin C; HCM: hipertréfias cardiomyopathia; LGE:
kés&i gadoliniumhalmozas; LV: bal kamra; LVH: balkamra-hipertréfia; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia;
RCM: restriktiv cardiomyopathia; RV: jobb kamra

Példak a CMR szoveti jellemzdire, amelyek felvetik a specifikus etiologidk gyanijat (4. oszlop), a cardiomyopathia
fenotipusa (1. oszlop) szerint csoportositva. A CMR-felvételek jellemzéi (3. oszlop) megfelelnek a felsorolt leleteknek
(2. oszlop).

4.4.4. Komputertomografia- és nuklearismedicina-technikak

Ajanlasok komputertomografiara és nukledris képalkotasra

Ajanlasok Osztily  Szint
DPD/PYP/HMDP csontszcintigréfia javasolt ATTR-eredet( | B
szivamyloidosis gyanja esetén a diagndzis megerdsitése céljabol.

Kontrasztos sziv-CT fontolandé meg cardiomyopathia gyantja lla C

esetén, ha az echokardiografia nem megfelels, és a CMR ellenjavallt.

Cardiomyopathia gyanuja esetén CT-alap( képalkotast kell
alkalmazni, hogy kizarjuk a velesziiletett vagy szerzett koszortér- lla C
betegséget mint a megfigyelt szivizom-rendellenesség okat.

18F-FDG-PET-vizsgalat megfontolandé a cardiomyopathiaban
szenvedd betegek kivizsgalasaban, ha szivsarcoidosis gyandja mertil lla C
fel.

18F-FDG-PET: 18F-fluorodezoxigliikdz-alapti pozitronemissziés tomogréfia; AT TR: transztiretinamyloidosis;
CMR: sziv-magnesesrezonancia; CT: komputertomogréfia; DPD: 3,3-difoszfono-1,2-propanodikarboxilsav; HMDP:
hidroximetilén-difoszfonat; PYP: pirofoszfat

©ESC

4.4.5. Endomiokardialis biopszia

Az endomiokardidlis biopszia (EMB) a gyulladdsos sejtek immunhisztokémiai
kvantifikaciojaval és a virusgenomok azonositasaval tovabbra is az arany standard a
szivizomgyulladas azonositasara.

Ajanlasok endomiokardialis biopsziara cardiomyopathias betegeknél
Ajanlasok Osztily  Szint

Cardiomyopathia gyanUja esetén az EMB mérlegelendd a diagnézis
és a kezelés elSsegitésére, ha az egyéb klinikai vizsgalatok eredményei
olyan szivizomgyulladdsra, infiltraciora vagy taroldsi betegségre
utalnak, amely mas vizsgalomodszerekkel nem azonosithaté.

lla (¢

EMB: endomiokardidlis biopszia
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4.5. Genetikai vizsgalat és tanacsadas

4.5.1. Genetikai vizsgalat

Az érintett beteg genetikai vizsgalata még akkor is javasolt lehet, ha nem valdszind,
hogy az megvaltoztatna a beteg kezelését, kiilondsen, ha vannak olyan rokonok,
akik szamara el6nys lehet a vizsgalat, akiket a genetikai etioldgia megallapitasanak
elmaradésa esetén hossz( tavd utankévetésbe vonnanak be, és akiket meg lehetne
kimélni ettdl a tehertdl, ha a csaladban genetikai diagnézist allitananak fel (5. tablazat).

5. tablazat: A genetikai vizsgalat haszna cardiomyopathiaban
A beteg szamara

Diagnézis

Az érintett egyén esetében a cardiomyopathia diagnézisa elsésorban a betegség fenotipusos
meghatdrozasa alapjan torténik, a genetikai etiologiara valé hivatkozas nélkil. Megfeleld
genetikai tandcsadas mellett és annak a lehetSségnek az elismerésével azonban, hogy a lelet
csak akkor lesz klinikailag alkalmazhatd, ha P/LP-valtozatot talalnak, a genetikai vizsgalat értékes
lehet a hataresetek tisztazasaban (pl. amikor az LVH enyhe, vagy kontrollalt hipertenzié mellett
figyelheté meg, de a klinikus nem tudja biztosan megkiilonboztetni a korai sarcomer HCM-
et és a hipertenziv fenokopiat). A genetikai vizsgalatok genokopidkat is azonosithatnak: olyan
kiilonbozd genetikai dllapotokat, amelyek egy adott cardiomyopathiat utanoznak.

P -
Egyre tobb betegség esetében a genetikai diagnézis prognosztikus informaciét nydijthat.
Példaul az LMNA variansai miatt kialakulé DCM kedvezétlen progndzissal jar, ami gyakoribb
kontrollt és valtozd terapias dontési kiiszobértékeket igényel, alacsonyabb kiiszobértékkel
a primer profilaktikus ICD-bediltetéshez.

Terapi
A genetikai diagnézis kézvetlenil befolyasolhatja a terapia megvalasztasat. A primer
prevenciés ICD-bedltetésrél szol6 dontések mellett egyre tobb kezelést hoznak Iétre vagy
vizsgalnak a cardiomyopathia egy adott molekularis altipusara. A genom manipulacidjanak
egyre kifinomultabb eszkéztaraval a cardiomyopathiaért felelés kéros gének és
transzkriptek cseréjét, modositasat vagy eltavolitasat célzd terapidk tovabbi hulldmai
varhatok, amint a betegnél pontosan megallapitjak a molekuldris etiologiat.

Csal P

A genetikai diagnézis informaciot szolgdltat az érintett felndttek és/vagy az érintett
gyermek szlilei szdmdra a reprodukcids tandcsadasrél és kezelésrdl, lehetévé téve a
személyre szabott tandcsadast az 6roklédési mintékkal és a jovébeli, gyermekekre vald
atvitel kockdzataval kapcsolatban, megnyitva az utat a kockazat felmérésére, pl. prenatalis
diagnosztika vagy preimplantacios genetikai diagnosztika révén.
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5. tablazat: A genetikai vizsgalat haszna cardiomyopathiaban (folytatas)
Csaladtagok szamara

A cardiomyopathidk inkomplett és életkorfliggd penetraciot mutatnak, nagy variabilitassal,
ezért klinikailag nagyon nehéz azonositani azokat a rokonokat, akiknél nem éll fenn a
cardiomyopathia kialakulasanak kockdzata. A normalis egyszeri értékelés korlétozott érték(,
és a kezdeti értékeléskor cardiomyopathiat nem mutaté rokonok hosszu tavd, hosszanti
megfigyelést igényelhetnek. A genetikai vizsgalat kikiiszobolheti ezt a bizonytalansagot:
az az egyén, aki nem hordozza azt a genetikai varianst, amely bizonyitottan felel6s a
betegségért a csaladjaban, magabiztosan megnyugtathato és feliigyelet nélkil elbocsathato,
mig az az egyén, aki betegséget okozd varianst hordoz, szorosan nyomon kévethetd, és
potencidlisan koran kezelhetd.

©ESC

DCM: dilatativ cardiomyopathia; HCM: hipertréfias cardiomyopathia; ICD: implantalhaté kardioverter-defibrillator;
LMNA: lamin A/C; LVH: balkamra-hipertrofia; P/LP: patogén/valésziniileg patogén

4.5.2. Genetikai tanacsadas

A genetikai tanacsadas olyan folyamat, amelynek célja a betegek és csaladtagjaik
tamogatasa. A gyermekek és csaladjaik tanacsaddsakor, valamint a klinikai sz(irés és a
genetikai kaszkadvizsgalat mérlegelésekor specidlis kérdéseket kell figyelembe venni,
és olyan betegkdzpontli megkdzelitésre van sziikség, amely figyelembe veszi a csalad
tapasztalatait és értékrendjét (7. abra).
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7. abra: Betegkozpontu megkozelités a gyermekek genetikai
kaszkadvizsgalatara

Gyermekek genetikai kaszkadvizsgalata: betegk6zponti megkozelités

Hajlandosig idészakos Hozzférés az A gyermekek bevonsa
B griirés | Kinikai sz(irévi Eletszak informéciokhoz és a donté
tokon valé részvételre forrasokhoz ha idésebbek lesznek

A szlkségtelen klinikai

szlirésck egészségigyi | A gyermek életkora | AZ2880dAOMEsa L n gy breferencisi Tisateletteljes
¢ Sea) félelem felfedezése megbeszélés
terheinek minimalizaldsa
. Az életmédra,
A tesztelés Csaladi tapasztalat sdi értékek & L = 11
motivécisinak 2 betegséggel Genetikai tanécsadés C;:ad' 6;‘62";‘;:5 asporiradsa ;;l:tre
megértése kapcsolatban 88 S

Genetikai kaszkddvizsgdlat elutasftdsa

Genotipus-pozitiv enotipus-n

Klinikai sziirés Tovabbi klinikai e E 3
folytatdsa szlirés befejezése Klinikai sz(irés folytatésa
A betegség kifejls- Felesleges aggodalom A betegség kifejl6-
désének rizikdja megsziintetése désének rizikéja

Figyelembe veendd tényezék a csaladok timogatasa soran annak eldéntésében, hogy végezzenek-e genetikai
kaszkadvizsgalatot a gyermekeknél.
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Ajanlasok genetikai tanacsadasra és tesztelésre cardiomyopathiakban
Ajanlasok Osztaly ~ Szint
Genetikai tanacsadas

Megfelel6en képzett egészségigyi szakember altal nytjtott genetikai ta-
nacsadas, amely magaban foglalja a déntéshozatalt segitd genetikai
oktatdst és pszichoszocidlis timogatast, ajanlott az 6rokletes vagy
feltételezett Srokletes cardiomyopathidban szenvedd csalddok szamara,
fiiggetlendl attdl, hogy fontoldra veszik-e a genetikai vizsgalatot.

Ajanlott, hogy a cardiomyopathia genetikai vizsgalatat multidiszciplinaris
csapatban végezzék, beleértve a genetikai vizsgalat modszertanaban,

a szekvenciavaltozatok értelmezésében és a genetikai vizsgalat

klinikai alkalmazasaban jartas szakembereket is, jellemzéen egy
cardiomyopathidra szakosodott elldtdsban vagy egy olyan halézati
modellben, ahol egyenérték( szakértelem all rendelkezésre.

A vizsgdlat el6tti és utani genetikai tandcsadas minden olyan személy
esetében ajanlott, akiben cardiomyopathia miatt genetikai vizsgalat
torténik.

Ha a csalad prenatalis diagnosztikai vizsgalatot kivan végezni, azt a
terhesség korai szakaszaban ajanlott, hogy a terhesség folytatasara
vagy koordinalasara vonatkozé dontések meghozhatok legyenek.

Minden, genetikai diagnézissal rendelkezd csaladnak meg kell
fontolnia a reproduktiv genetikai vizsgalat lehetdségeirdl szold lla C
megbeszélést egy megfelelSen képzett egészségtigyi szakemberrel.

Indexbetegek

A genetikai vizsglat a cardiomyopathiak diagnosztikus
kritériumainak megfelel6 betegek esetében ajanlott, ha az lehetévé
teszi a diagnézis felallitdsat, a prognézis megitélését, a terapids
stratifikdciot vagy a beteg reprodukcids menedzselését, vagy ha
lehet6vé teszi a rokonok genetikai kaszkadértékelését, akiket
egyébként hosszl tavd utankévetésbe vonndnak be.

Post mortem genetikai vizsgalat ajénlott a cardiomyopathiaban
szenvedd elhunyt személyek esetében, ha a genetikai diagnézis
el8segitené a tulélé rokonok kezelését.
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Ajanlasok genetikai tanacsadasra és vizsgalatra cardiomyopathiakban

(folytatas)
Ajanlasok
Indexbetegek (folytatas)

A cardiomyopathiak diagnosztikus kritériumait teljesitd betegeknél
a genetikai vizsgalat megfontolhatd, ha az a beteg szamara nettd
elénnyel jar, figyelembe véve a pszicholdgiai hatast és a preferencidt,
még akkor is, ha az nem teszi lehet6vé a diagndzis felallitasat, a
progndzis megitélését vagy a terapids stratifikaciot, illetve a rokonok
genetikai sz(irését.

A cardiomyopathidk diagnosztikus kritériumait nem teljesitd,
borderline fenotipust betegek genetikai vizsglata csak a szakértsk
altal végzett részletes értékelés utan johet széba.

Csaladtagok

Javasolt, hogy a felnétt, veszélyeztetett rokonok szamara a
vizsgalatot megel6zé és kovetd tandcsaddssal egybekotott
genetikai kaszkadvizsgalatot ajanljanak fel, ha a csaladban egy
cardiomyopathidban szenvedd csaladtagnal biztos genetikai
diagnozist (azaz P/LP varianst) allapitottak meg (kezdve az elséfoku
rokonokkal, ha vannak ilyenek, és sorban haladva).

Genetikai kaszkadvizsgalat megfontolandé vizsgalat el6tti és utani
tandcsadassal a gyermekkord veszélyeztetett csalddtagokndl, ha a
csaladban egy cardiomyopathiaban szenvedd egyénnél biztos genetikai
diagnézist (azaz P/LP varianst) dllapitottak meg (az els6fokd rokonokkal
kezdve, ha rendelkezésre alinak, és egymés utan haladva), figyelembe
véve az adott cardiomyopathia tipusat, a kialakulas varhaté életkorat, a
csaladban valé megjelenést és a klinikai/jogi kvetkezményeket.

A csalddban el6fordulé ismeretlen jelentéségti varians meglétének
vizsgalata megfontolandd, jellemzen a sziil6knél és/vagy az érintett
rokonoknal, annak megallapitésara, hogy a varians szegregél-e

a cardiomyopathia fenotipusaval, ha ez lehet6vé teszi a varians
megbizhaté értelmezését.

A diagnosztikus genetikai vizsgalat nem ajanlott a
cardiomyopathidban szenvedd beteg fenotipus-negativ rokonainal,
ha a csaladban nincs biztos genetikai diagndzis (pl. P/LP varians).

P/LP: patogén/valésziniileg patogén

Osztaly

Iib

lIb

lla

lla
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4.6. A gyermekkoru betegek diagnosztikai megkozelitése

A csecsemdkori (<1 éves kor) cardiomyopathidk etiologidja, természetes lefolyasa
és kimenetele eltérhet az id8sebb gyermekeknél, serdiiléknél és felnStteknél
tapasztaltaktél. A kezelés iranyitasahoz, ha reverzibilis vagy specifikus betegségek
alinak fenn, kételezé az atfogd klinikai megkozelités, amely figyelembe veszi mind
a kardidlis, mind a szisztémas fenotipust, és multidiszciplinaris csapat (genetikus és
az anyagcsere- és neuroldgiai betegségek szakértdi) bevonasaval torténik (8. abra).

8. abra: Csecsemé- és gyermekkori cardiomyopathidk klinikai

megkozelitése

Orsklési
mintazat®

Echokardiogram

-

&
Szisztémas
fenotipus
HCM
DCM
NDLVC
ARVC

RCM

CCJGXC X J

Csecsemé- és gyermekkori cardiomyopathiak klinikai megkozelitése

rendellenességek

et @) @)
Globilis hipokinézie - - @ !
e Q-

akinézis

stenosis/CHD

e G R
acidosis
Hypoglykaemia, -
t AST/ALT
NMD
e e ) D GHD €D
értelmi fogyatékossig N NMD
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ALT: alanin-aminotranszferaz; ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; AST: aszpartat-aminotranszferaz;
CHD: kongenitalis szivbetegség; DCM: dilatativ cardiomyopathia; EKG: elektrokardiogram; GSD: glikogéntarolasi
betegség; HCM: hipertrofias cardiomyopathia; LSD: lizoszomilis tarolasi betegség; LVH: balkamra-hipertrofia;
MYH7: miozin-nehézlanc 7; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia; NSML: Noonan-szindréma
t0bbsz6rés lentigokkal; RCM: restriktiv cardiomyopathia

iLasd az 5. tablazatot. *Lasd a 7. tablazatot az iranyelvbél

4.7. Altalanos kezelési elvek

4.71. Tiinetek értékelése

A cardiomyopathidkban szenvedd, enyhe strukturdlis eltérésekkel rendelkezd
betegek egy része tiinetmentes marad, és normalis élettartamot él; masoknal
azonban tlinetek jelentkezhetnek, gyakran sok évvel a betegség EKG- vagy képalkotd
bizonyitékanak megjelenése utan.

4.7.2. Szivtranszplantacio

Ortotop szivtranszplantacié megfontolandd a kézepesen sulyos vagy stlyos,
gyogyszerrefrakter tiineteket mutatd betegek esetében, akik megfelelnek az
altalanosan elfogadott alkalmassagi kritériumoknak (ldsd az ESC 2021. évi, az akut és
krénikus szivelégtelenség diagndzisdra és kezelésére vonatkozd irdnymutatdsait).

Ajanlasok szivtranszplantaciéra cardiomyopathiiban szenved6 betegeknél
Ajanlasok Osztaly  Szint

Az ortotdp szivtranszplantacié olyan, arra alkalmas

cardiomyopathidban szenvedd betegek szaméra ajanlott, akiknél

elérehaladott szivelégtelenség (NYHA IlI-IV. osztaly) vagy a | C
gyogyszeres/invaziv/eszkozos terapira refrakter, nehezen kezelheté

kamrai aritmia all fenn, és akiknél nem all fenn abszolt ellenjavallat.

NYHA: New York Heart Association

©ESC

4.7.3. Bal kamrai keringéstamogato eszkézok

Mivel egyre tobb a végstadiuml szivelégtelenségben szenvedd beteg, és a
szervdonorok szama tovabbra is korldtozott, a mechanikus keringéstamogatast
(MCS) LVAD vagy biventrikularis assziszt eszkozt egyre gyakrabban alkalmazzak a
transzplantaciohoz vezetd hidterapiaként.
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Ajanlasok bal kamrai assziszt eszk6zokre cardiomyopathiaban szenved6

betegeknél

Ajanlasok

A mechanikus keringéstamogat terapia megfontolando szelektélt
cardiomyopathidban szenvedd betegeknél, akiknél az optimalis
farmakoldgiai és eszkézos kezelés ellenére elérehaladott
szivelégtelenség (NYHA [I-IV. osztaly) all fenn, akik egyébként
alkalmasak a szivatiiltetésre, a tiinetek javitasa és a stlyosbodd
szivelégtelenség miatti hospitalizacié és a korai haldlozas kockazatanak
csokkentése érdekében, amig a beteg a transzplantaciéra var.

A haldlozés kockazatanak csokkentése és a tlinetek javitasa
érdekében mérlegelni kell a mechanikus keringéstdmogaté terapiat
olyan szelektalt, el6rehaladott szivelégtelenségben (NYHA IlI-IV.
osztély) szenvedd cardiomyopathids betegeknél, akik az optimalis
farmakologiai és eszkdzs kezelés ellenére sem alkalmasak
szivtranszplantacidra vagy mas mitéti lehet8ségre, és nincs silyos
jobbkamra-diszfunkciojuk.

NYHA: New York Heart Association

4.74. Pitvari aritmiak ellatasa

Osztaly

lla

lla

Szint

©ESC

A pitvarfibrillacié a leggyakoribb aritmia minden cardiomyopathia altipusban és a

fokozott rizikét jelent kardioembolids eseményekre, szivelégtelenségre és haldlozasra.

Ajanlasok a pitvarfibrillacio és pitvari flutter kezelésére
cardiomyopathiaban szenvedé betegeknél

Ajanlasok
Antikoagulacié

A stroke és a tromboembdlids események kockazatanak
csokkentése érdekében oralis antikoaguldcié ajanlott minden
HCM-ben vagy szivamyloidosisban és PF-ben vagy pitvari flutterben
szenvedd betegnél (hacsak nem ellenjavallt).

A stroke és a tromboembdlids események kockazatanak csokkentése
érdekében orlis antikoagulacié javasolt DCM, NDLVC vagy ARVC,
valamint PF vagy pitvarlebegés esetén, ha a CHA,DS,-VASc-pontszam
férfiaknal 22, néknél 3.

Osztaly

Szint

©ESC
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Ajanlasok pitvarfibrillacié és pitvari flutter kezelésére
cardiomyopathiaban szenvedd betegeknél

Ajanlasok
Antikoagulacio (folytatas)

A stroke és a tromboembdlids események kockazatanak
csokkentése érdekében az RCM-ben és PF-ben vagy pitvari
flutterben szenvedd betegeknél az ordlis antikoagulacid
megfontolandé (kivéve, ha ez ellenjavallt).

A stroke és a tromboembdlids események kockazatanak csokkentése
érdekében a DCM, NDLVC vagy ARVC, valamint PF vagy pitvari
flutterben szenvedd betegek esetén az ordlis antikoagulaci megfonto-
lando, a férfiaknal 1-es, néknél 2-es CHA,DS,-VASc-pontszam esetén.

A tiinetek és a szivelégtelenség kontrollja

A pitvarfibrillacio katéteres ablacioja ajanlott a ritmuskontroll céljabol
|. vagy Ill. osztalyd AAD-kezelés sikertelensége vagy intolerancia
esetén, hogy javitsa a kitijulé PF tiineteit paroxizmalis vagy perzisztald
PF-ben és cardiomyopathidban szenvedd betegeknél.

A pitvarfibrillacié katéteres ablacidja ajanlott cardiomyopathidban
és PF-ben szenvedd betegek LV-diszfunkcidjanak visszaforditasara,
ha a tachycardia-indukalt komponens nagy valészintiséggel fennall,
figgetlentil a tiineti statuszuktdl.

A korai szakaszban a sinusritmus megtartasa megfontolandé a
frekvenciakontrollal szemben a cardiomyopathiaban szenvedd
betegeknél, akiknél a PF kitijuldsanak fébb kockdzati tényez6i nem
allnak fenn, fiiggetlentl a tlinetektdl.

A pitvarfibrillacié katéteres ablacidja megfontolandé elsévonalbeli
ritmuskontroll-terdpiaként a tlinetek javitasara kivalasztott,
cardiomyopathids, paroxizmalis vagy perzisztalé PF-ben szenvedd,
a kidjulas jelentds kockazati tényezdi nélkiili betegeknél, az I. vagy
Il osztalyd AAD-k alternativajaként, figyelembe véve a beteg
valasztasat, az elényodket és a kockazatot.

A pitvarfibrillacié katéteres ablaciéja megfontolandé a
cardiomyopathidban, PF-ben és szivelégtelenségben és/vagy csokkent
LVEF-ben szenveds, kivalasztott betegeknél a PF kidjulasanak
megel6zése, a QoL, az LVEF és a tllélés javitasa, valamint a
szivelégtelenség korhazi kezelésének csokkentése érdekében.

Osztaly

Ila

lla

lla

lla

IF

Szint
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Ajanlasok pitvarfibrillacié és pitvari flutter kezelésére
cardiomyopathiaban szenvedé betegeknél (folytatas)

Ajanlasok
Tarsbetegségek és kapcsolodo rizikofaktorok kezelése

A cardiomyopathids betegeknél a PF-terhelés és a tiinetek stlyossa-
ganak csokkentése érdekében ajanlott az egészségtelen életmdd
megvaltoztatasa és az egyidejiileg fennallé allapotok célzott kezelése.

Osztaly

AAD: antiaritmids gyogyszer; PF: pitvarfibrillacié; ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia;

CHA DS -VASc: pangésos szivelégtelenség vagy balkamra-diszfunkcié: hipertenzio: életkor 275 (megkétszerezve):

cukorbetegség: stroke (megkétszerezve)-vaszkularis betegség: életkor 65-74: nem (n6) (pontszamy);
DCM: dilatativ cardiomyopathia; HCM: hipertrdfias cardiomyopathia; LV: bal kamra; LVEF: bal kamrai ejekcids
frakcio; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia; QoL: életminéség; RCM: restriktiv cardiomyopathia

4.7.5. Eszkozos terapia: implantalhaté kardioverter-defibrillator
Az implantalhaté kardioverter-defibrillatorok csdkkentik a halalozast a szivmegallast
talélék és a hemodinamikai megingast okozd tartds kamrai ritmuszavarban szenvedd

betegek esetében.

Ajanlasok implantalhato kardioverter-defibrillatorokra
cardiomyopathiaban szenvedé betegeknél

Ajanlasok
Altalanos ajanlasok

Kardioverter-defibrillator implantacidja csak olyan betegeknél
ajanlott, akiknél a varhaté tulélés >1 év.

Ajanlott, hogy az ICD-beliltetést a kdzés dontéshozatal iranyitsa,

amely:

* bizonyitékokon alapul;

« figyelembe veszi a személy egyéni preferenciait, meggy&zédését,
életkoriilményeit és értékrendjét; és

* biztositja, hogy a személy megértse az elényoket, a hatranyokat és
a kiilonbdzd kezelési médok lehetséges kovetkezményeit.?

Ajanlott, hogy az ICD beliltetése elétt a betegeket

tajékoztassak az esetleg eléfordulé sokkok kockazatardl, az
implantatumszévédményekrdl, valamint a térsadalmi, foglalkozési és
vezetési kovetkezményekrdl.

Osztaly

Szint

Szint
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Ajanlasok implantalhato kardioverter-defibrillatorokra
cardiomyopathiaban szenvedé betegeknél (folytatas)

Ajanlasok Osztaly
Altalanos ajanlasok (folytatas)

Nem ajanlott ICD-bedltetés olyan betegeknél, akiknél sziintelen kamrai
aritmiak vannak, amig a kamrai aritmiat nem sikeril kontrollalni.

Szekunder prevencié
ICD-implantaci6 javasolt:®

* HCM-ben, DCM-ben és ARVC-ben szenvedd betegeknél, akik VT
vagy VF miatt bekovetkezd szivmegallast éltek tul, vagy akiknek
spontan tartés kamrai ritmuszavaruk van, amely syncopét vagy
hemodinamikai megingast okoz reverzibilis okok nélkdil.

* NDLVC-ben és RCM-ben szenvedd betegeknél, akik VT vagy VF
miatti szivmegallast éltek tdl, vagy akiknek spontan tartés kamrai
ritmuszavara syncopét vagy hemodinamikai megingdst okoz,
reverzibilis okok nélkiil.

Az ICD beliltetés megfontolandé a hemodinamikailag toleralhaté
VT-vel jelentkezd cardiomyopathidban szenvedd betegeknél, lla
reverzibilis okok hidnyaban.

Primer prevencié

Atfogd SCD-kock4zat-stratifikaci6 ajanlott minden olyan
cardiomyopathidban szenvedd betegnél, aki korabban nem
szenvedett szivmegallast/tartés kamrai aritmiat a kezdeti
kivizsgalaskor és 1-2 évenként, vagy ha a klinikai &llapot megvéltozik.

Validalt SCD algoritmusok/pontszamok hasznalata az ICD-beiiltetés

Szint

felajanlasakor a k6zos dontéshozatal segédeszkozeként, ha rendelkezésre allnak:®

* javasolt HCM-ben szenvedé betegeknél. 1

+ megfontolandd DCM-ben, NDLVC-ben és ARVC-ben szenvedd

betegeknél. lia

Ha egy cardiomyopathiaban szenvedd betegnél pacemaker
beliltetésére van szikség, atfogd SCD-kockazat-stratifikaciot kell lla
végezni az |CD-bedltetés szikségességének felmérése érdekében.
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Ajanlasok implantalhato kardioverter-defibrillatorokra
cardiomyopathiaban szenvedé betegeknél (folytatas)
Ajanlasok Osztily  Szint
ICD kivalasztasa

Ha ICD indokolt, ajanlott felmérni, hogy a paciens szamara hasznos I

lehet-e a CRT.

A szubkutan defibrillatorok a transzvénas defibrillatorok
alternativajaként alkalmazhatoéak olyan betegek esetében, akiknél

indikacio ll fenn ICD-re, ha nem vérhaté bradycardia miatti
pacingigény, reszinkronizacié vagy antitachycardia pacing alkalmazésa.

lla B

A hordozhat6 kardioverter-defibrillator olyan felnétt betegek
esetében fontolandé meg, akiknél szekunder profilaktus ICD- lla C
indikacié all fenn, és akik atmenetileg nem jeloltek ICD-bediltetésre.

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; CRT: kardidlis reszinkronizacios terapia; DCM: dilatativ cardiomyopathia;

HCM: hipertréfids cardiomyopathia; ICD: implantalhaté kardioverter-defibrillator; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai
cardiomyopathia; RCM: restriktiv cardiomyopathia; SCD: hirtelen szivhalal; VF: kamrafibrillacio; VT: kamrai tachycardia

A kozos dontéshozatalt nagymértékben elSsegitik a kifejezetten az ellatast igénybe vevékre szabott betegdontési
segédletek, valamint az egészségligyi szakemberek szamara kész(ilt hagyomanyosabb dontéstamogato eszkozok.
bAz evidenciak szintje kézétti killénbség a kiilénbézé cardiomyopathiés fenotipusokra rendelkezésre llo
bizonyftékok eltérd szintjét tiikrézi. °Az ajanldsi osztalyok kézétti killénbség a kilénbézé cardiomyopathis
fenotipusokra rendelkezésre allé modellek eltérd teljesitményét tikrozi.

4.7.6 A cardiomyopathiaban szenvedd betegek rutinutankévetése
Altalanosssgban a cardiomyopathidban szenvedd betegeknek élethosszig tarté
utdnkévetésre van sziikségik a tlinetek, a kdros események kockdzatanak, a
kamrafunkcio és a szivritmus véltozasainak kimutatasara. A megfigyelés gyakorisagat
a betegség slyossaga, az életkor és a tlinetek hatarozzak meg.

Ajanlasok rutinutankovetésre cardiomyopathiiban szenvedd betegeknél
Ajanlasok Osztily  Szint

Ajanlott, hogy minden, klinikailag stabil cardiomyopathiaban szenvedd
betegnél 1-2 évente rutinszerien, EKG-t és echokardiografiat is | C
tartalmazd, multiparaméteres megkozelitéssel utankévetés torténjen.

EKG-val és multimodalis képalkotassal térténd klinikai kivizsgalas
ajanlott a cardiomyopathidban szenvedd betegeknél, ha a | C
tiinetekben jelentds vagy varatlan valtozas kovetkezik be.

EKG: elektrokardiogram
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4.8. Csaladszlirés és a csaladtagok utankovetése

A familidris genetikai varians(oka)t hordozd csaladtagokat rendszeres klinikai
kivizsgalasnak kell alavetni EKG-val, multimodalis kardiolégiai képalkotassal és
tovabbi vizsgalatokkal (pl. Holter-monitorozas) az életkor, a csaladi fenotipus és a
genotipus alapjan (9. abra).

9. abra: Algoritmus a csaladsziirés és a csaladtagok utankovetésének
megkozelitéséhez

p

P/LP varidns WES vizsgilat nem tortént

=

+ Klinikai
fenotipus

| | | |

Szlirés ismétlése
regularisan®
(lla osztaly)

@ESc

Variansnegativ Normilis

P/LP: patogén/valészin(ileg patogén; VUS: ismeretlen jelentéség(i varians
“Ha nincsenek tovabbi érintett rokonok és a genetikai vizsgalat soran nem azonositott varians, fontolja meg a klinikai
sz(irés korabbi befejezését.
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Ajanlasok csaladsziirésre és a rokonok utankévetésére
Ajanlasok Osztaly ~ Szint

A genetikai kaszkadvizsgalat utan az olyan elséfoku rokonok
esetében, akiknél ugyanaz a betegséget okozé varians fordul

el6, mint a vizsgalati személynél, klinikai kivizsgalas ajanlott tobb
paraméteres megkézelitéssel, amely magaban foglalja az EKG-t és a
sziv képalkot6 vizsgalatat, valamint a hosszu tava utdnkovetést.

A genetikai kaszkadvizsgalat utan ajanlott, hogy a fenotipust nem
mutatd elséfokd rokonoknal, akik nem hordozzék ugyanazt a
betegséget okozo varidnst, mint a vizsgalati személy, felfiiggesszék
az utankévetést, azzal, hogy ha tiineteik jelentkeznek, vagy ha a
csaladban j, klinikailag relevans adatok mertilnek fel, végezzék el az
ismételt kivizsgalast.

Ajanlott, hogy ha a vizsglati személynél nem azonositanak P/
LP-varianst, vagy ha nem végeznek genetikai vizsgalatot, akkor

az elséfoku rokonoknal kezdeti klinikai kivizsgalast végezzenek
multiparametrikus megkozelitéssel, amely magaban foglalja az EKG-t
és a kardioldgiai képalkotdst is.

Ha nem azonositanak P/LP-véltozatot a vizsgalati személynél, vagy

nem végeznek genetikai vizsgalatot, akkor az elséfoku rokonok

esetében rendszeres, hosszu tavu klinikai kivizsgalast kell végezni lla C
multiparametrikus megkézelitéssel, amely magaban foglalja az EKG-t

és a kardidlis képalkot eljardst is.

A kaszkadsz(irés soran, ha egy elséfokd rokon meghalt, meg kell

fontolni az elhunyt személy kézeli hozzatartozdinak (azaz az lla C
indexbeteg masodfoku rokonainak) klinikai kivizsgalasat.

ECG: elektrokardiogram; P/LP: patogén/valészin(ileg patogén

4.9. Pszicholdgiai tamogatas cardiomyopathias betegek és csaladtagjaik
szamara

Az orokletes cardiomyopathidk diagndzisanak elfogadasa pszichoszocidlis kihivast
jelenthet. Ide tartozik az (j diagndzissal valé megbékélés, a versenysportbdl vald
kizaras vagy az SCD kis kockazataval val6 egyiittélés.
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Ajanlasok pszicholdgiai tamogatasra cardiomyopathiaban szenvedé
betegek és csaladtagjaik szamara

Ajanlasok Osztaly  Szint

Ajanlott, hogy megfelelGen képzett egészségligyi szakember

altal nydjtott pszicholdgiai tdmogatast nytjtsanak minden olyan
személynek, aki cardiomyopathidban szenvedd csaladtagjanak korai
hirtelen szivhaldlat élte at.

Ajanlott, hogy megfeleléen képzett egészségligyi szakember
altal nydjtott pszicholdgiai tdimogatast nytjtsanak minden
olyan, 6rokletes cardiomyopathiaban szenvedd személynek, aki
beliltethetd kardioverter-defibrillatort kap.

MegfelelGen képzett egészségligyi szakember dltal nydjtott
pszicholégiai tdimogatas minden, rokletes cardiomyopathidban
szenvedS beteg és csaladja szamara megfontolando, killondsen a
szOvegben leirt problémak esetében.?

*Lasd a 16. tiblizatot az irdnyelvbdl.

5. Specifikus cardiomyopathia-fenotipusok

5.1. Hipertrofias cardiomyopathia

5.1.1. Echokardiografia

A HCM echokardiografias vizsgalata magaban foglalja a maximalis falvastagsag és a
hipertrofia eloszlasanak, a bal kamra szisztolés és diasztolés funkcidjanak, a bal pitvar
méretének, valamint az LVOTO jelenlétének és mechanizmusanak értékelését.
Az LVOTO azonositasa fontos a tiinetek kezelésében és az SCD kockazatanak
felmérésében. Kétdimenziés és Doppler-echokardiografia Valsalva-mandver kdzben,
U6 és félig Ul6 helyzetben — majd dllva, ha nincs gradiens — minden betegnél ajanlott
(10. abra).

33

©ESC



10. abra: Protokoll az LVOTO értékeléséhez és kezeléséhez

LVOTO 250 Hgrm | & m " Tanetmentes'
! s —
@ Tinetes )

g Y

€

- @Eesc
2D: kétdimenzids; LVOTO: a bal kamrai kifolyd traktus obstrukcidja

*A terheléses echokardiogréfia egyes betegeknél megfontolandd, ha a bal kamrai kifolyé traktus gradiensének jelenléte
az életmdddal kapesolatos tandcsadds és a gydgyszeres kezeléssel kapesolatos dontések szempontjabdl fontos.

Ajanlasok az LVOTO értékelésére
Ajanlasok Osztaly ~ Szint

Minden HCM-es betegnél a kezdeti kivizsgalas soran transthoracalis
2D és Doppler-echokardiogrifia javasolt nyugalomban és Valsalva-
mandver soran (I8 és félfekvd helyzetben — majd éllva, ha nem
provokalédik gradiens —az LVOTO kimutatasara.

Tiineteket mutaté HCM-es betegeknél, akiknél a nyugalmi vagy
provokalt LV-kidramldsi traktus gradiensének csticsértéke

<50 Hgmm, 2D és Doppler-echokardiogréfia terhelés kdzben, llo
helyzetben, Ul6 (ha lehetséges) vagy félig il6 helyzetben torténd
vizsgalat ajanlott a provokalhaté LVOTO és a terhelés dltal kivaltott
mitralis regurgitacié kimutatasara.
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Ajanlasok az LVOTO értékelésére (folytatas)
Ajanlasok Osztily  Szint

A transoesophagealis echokardiogréfias vizsgalat HCM-ben és
LVOTO-ban szenveds betegeknél akkor mérlegelends, ha az
obstrukcié mechanizmusa nem egyértelmd, vagy ha megitélik a

g = 2 o M lla c
mitralisbillenty(i-apparatust a szeptumredukcids eljaras elétt, vagy
ha a billentyti belsé rendellenességei altal okozott stlyos mitralis
regurgitacio gyantja merdl fel.
Tiineteket mutaté HCM-es betegeknél, akiknél a nem invaziv
kardiolégiai képalkotds nem meggy&z6, a bal és a jobb szivfél b c

katéterezése megfontolhatd az LVOTO stlyossaganak felmérése és
az LV-toltényomds mérése céljabal.

2D: kétdimenzios; HCM: hipertréfids cardiomyopathia; LV: bal kamra; LVOTO: a bal kamrai kifolyé traktus obstrukcidja

*Provokaci6 Valsalva-mandéverrel, dllé testhelyzettel vagy ordlis nitrat adasaval.

5.1.2. Sziv-magnesesrezonancia

HCM-es betegeknél a sziv magneses rezonancias vizsgalatat a kiindulasi
allapotfelméréskor javasoljuk (lasd az Ajanlasok tablazatot a 16. oldalon). A CMR-
képalkotas kiildnGsen hasznos lehet apikalis vagy lateralis fali hipertrofia vagy apikalis
LV-aneurizma gyantja esetén. Az irdnyelvek 17. tablizata Osszefoglalja a fébb
értékelendd jellemzdket.

Tovabbi ajanlasok CMR értékelésére HCM esetében
Ajanlasok Osztily ~ Szint

Az ASA vagy a myectomia elétt fontoléra vehetd a kontrasztos
CMR a hipertrofia és a szivizomfibrézis mértékének és eloszlasanak 1Ib C
felmérésére.

ASA: alkoholos szeptumablacié; CMR: sziv-magnesesrezonancia
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5.1.3. Tiinetek és szévédmények ellatasa
A gydgyszeres kezelésre refrakter, progressziv szisztolés vagy diasztolés LV-
diszfunkcidban szenvedd betegek alkalmasak lehetnek szivtranszplantaciora (11. abra).

11. dbra: Algoritmus a szivelégtelenség kezelésére hipertrofias
cardiomyopathiaban szenvedd betegeknél

|

Szivelégtelen betegek NYHA II-IV

Pitvarfibrillacio — Frek
1
? Tovdbbra is tiinetes
. Nyugalmi/provokalt
Az LVOTO kezelése «—lgen LVOTO 250 Hgmm?
@
250% LVEF-érték <50%
’ v
Béta-blokkolok, verapamil, Béta-blokkolok, ACEi,
diltiazem ARB MRA, ARNI, SGLT2i
Alacsony dézist diuretikumok Alacsony dézist diuretikumok
L J
4
MCS/szivtranszplantacié
megfontolandé

oll

@Esc—

ACEi: angiotenzinkonvertaléenzim-inhibitor; ARB: angiotenzinreceptor-blokkold; ARNI: angiotenzinreceptor—
neprilizin inhibitor; LVEF: bal kamrai ejekciés frakcio; LVOTO: a bal kamrai kifolyé traktus obstrukcioja;
MCS: mechanikus keringéstamogatas; MRA: mineralokortikoidreceptor-antagonista; NYHA: New York Heart
Association; SGLT2i: natrium-glikoz-kotranszporter-2-inhibitor

Ajanlasok LVOTO kezelésére (altalanos intézkedések)

Ajanlasok

Osztaly

Lehet8ség szerint meg kell fontolni a digoxin, valamint az artérias

és vénas értagitok (beleértve a nitratokat és a foszfodiészteraz-
gatlokat) kertilését nyugalmi vagy provokalhaté LVOTO-val

rendelkezé betegeknél.

lla

Az Gjonnan kezd6dé vagy rosszul kontrollalt PF-ben szenvedd
betegeknél az LVOTO invaziv kezelése el6tt fontoldra kell venni a lla
sinusritmus helyreallitasat vagy a megfeleld frekvenciakontrollt.

PF: pitvarfibrillacio; LVOTO: a bal kamrai kifoly6 traktus obstrukcidja

Szint

©ESC
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5.1.4. Gydgyszeres terapia
12. abra: Az LVOTO kezelésének folyamatabraja

p

lTovdbbra is tiinetes vagy béta-blokkold intolerdns/kontraindikdlt

Verapamil Diltiazem
(I. osztaly) (I. osztaly)

lTovdbbm is tiinetes

Dizopiramid Mavakamten
(I osztaly) (Il osztaly)

lTovdbbru is tinetes

@Eesc—
LVOTO: a bal kamrai kifolyd traktus obstrukcidja
Ajanlasok az LVOTO gyégyszeres kezelésére
Ajanlasok Osztaly ~ Szint

A nem vazodilatator tipust béta-blokkoldk, a maximalisan toleralhatd
dozisig titralva, elsévonalbeli terépiaként ajanlottak a nyugalmi vagy
provokalt® LVOTO-val rendelkezé betegek tiineteinek enyhitésére.

Verapamil vagy diltiazem, a maximalis toleralhaté dézisig titralva,
ajanlott a tinetek enyhitésére nyugalmi vagy provokalt* LVOTO-val
rendelkez, tiineteket mutatd betegeknél, akik nem toleraljak a
béta-blokkoldkat, vagy kontraindikacié all fenn.

A nyugalmi vagy provokalt® LVOTO-val rendelkezé betegek
tlineteinek enyhitésére a béta-blokkold mellett (vagy ha ez nem
lehetséges, verapamil vagy diltiazem mellett) a maximalisan
toleralhaté dézisig titralt dizopiramid® ajanlott.
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Ajanlasok az LVOTO gydgyszeres kezelésére (folytatas)
Ajanlasok Osztily  Szint

A nyugalmi vagy provokalt® LVOTO-val rendelkezé felnétt betegek
tiineteinek javitasara béta-blokkold mellett (vagy ha ez nem

lehetséges, verapamil vagy diltiazem mellett) a maximalis toleralhatd lla
dézisig titralt kardidlis miozin-ATPéz-gatlét (mavakamten) kell

alkalmazni az LVEF echokardiografias megfigyelése mellett.

A kardidlis miozin-ATPaz-gatlét (mavakamten) a maximalisan
toleralhaté dézisig titrdlva, az LVEF echokardiogrifias ellendrzése
mellett, monoterapiaként kell alkalmazni nyugalmi vagy provokalt?
LVOTO- (terhelés vagy Valsalva-mandver) tiineteket mutaté felnétt
betegeknél, akik nem toleraljak vagy esetiikben ellenjavallt a béta-
blokkoldk, a verapamil/diltiazem vagy a dizopiramid hasznalata.

lla B

Oralis vagy intravénas béta-blokkoldk és vazokonstriktorok
alkalmazasa megfontolandé a stilyos provokabilis* LVOTO-
ban szenvedd, hipotenzidval és akut tidéodémaval jelentkezd,
folyadékbevitelre nem reagald betegeknél

lla C

A maximalis toleralhaté dézisig titralt dizopiramid monoterapiaként
alkalmazhat6 olyan betegeknél, akik nem tolerdljdk a béta-
blokkoldkat és a verapamil/diltiazemet, vagy ellenjavallatuk van a
béta-blokkoldkkal és a verapamil/diltiazemmel szemben, a nyugalmi
vagy provokalt* LVOTO-val rendelkezd betegek tlineteinek
javitasara.

1Ib C

Tiinetmentes, nyugalmi vagy provokalt® LVOTO-val rendelkezd
betegeknél a béta-blokkolok vagy a verapamil szelektalt esetekben 1Ib C
megfontolhaté az LV-nyomas csékkentése érdekében.

Kis dozisti diuretikumok 6vatos alkalmazasa megfontolhatd
tiinetekkel jaré LVOTO esetén a terhelés indukalta nehézlégzés 1Ib C
enyhitése érdekében.
ATPaz: adenozin-trifoszfataz; LV: bal kamra; LVEF: bal kamrai ejekciés frakcio; LVOTO: a bal kamrai kifolyé traktus
obstrukcioja
*Provokacié Valsalva-mandéverrel, allé helyzetben valé terheléssel vagy ordlis nitratok adasaval, ha terhelés nem
kivitelezhetd.

*QTc-intervallum monitorozésa sziikséges a dizopiramid feltitrélasakor, és a dozis csokkentendd, ha az meghaladja
az 500 ms-ot.
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5.1.5. A bal kamrai kifolyo traktus obstrukcidjanak invaziv kezelése

Az LVOT és a mitralis billenty(i sajatos anatémiai jellemzdi miatt néhany HCM-es
beteg alkalmasabb jeldlt a szeptdlis myectomidra, mint az ASA-ra. A beavatkozas
el6tt tapasztalt multidiszciplinaris teameknek minden beteget fel kell mérnitik, mivel
a morbiditds és a mortalitds nagymértékben fiigg a rendelkezésre allé szakértelem
szintjétdl. A preoperativ kivizsgalas fébb pontjainak 6sszefoglalasa lathaté a 13. abran.
13. abra: El6zetes értékelési ellendrzé lista az invaziv szeptumredukciés
terapiara javasolt betegek szamara

0 Alternativ/tovabbi magyarazatok értékelése

Obesitas

Légzbrendszeri megbetegedés

Koszoruér-betegség
Anémia

Pajzsmirigybetegség

Avritmia (pl. AF)
Gydbgyszermellékhatas
Szisztémas betegség (pl. amiloid)

RVOTO

o Obstrukcié mechanizmusanak értékelése

SAM-hoz kapcsolt
Midventrikularis
Szubaortikus membran
Aortastenosis
Rendellenes papillarisizom-inszercio

Jarulékos MV-szévet

(3) MV anatémia/funkcio értékelése

MV-prolapszus

Egyéb intrinszik MV-abnormalitas

o A hipertrofia eloszlasdnak és stlyossaganak értékelése
Minimélis anterior szeptumvastagsag: 15 mm
L @Esc

AF: pitvarfibrillacio; MV: mitralis billenty(i; RVOTO: a jobb kamrai kifolyo traktus obstrukcidja; SAM: szisztolés
anteriormozgas
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Ajanlasok szeptumredukcioés kezelésre

Ajanlasok

Ajanlott, hogy az SRT-t olyan tapasztalt operatorok végezzék, akik a
HCM kezelésében jartas multidiszciplinaris team részeként dolgoznak.

A tiinetek enyhitése érdekében SRT ajanlott olyan betegeknél,
akiknél a nyugalmi vagy maximalisan provokalt LVOT-gradiens
250 Hgmm, és akik a maximalisan tolerdlhaté gydgyszeres kezelés
ellenére a NYHA/Ross lI-IV. funkciondlis osztalyba tartoznak.

Az ASA helyett a szeptalis myectomia javasolt olyan gyermekeknél,
akiknél az SRT indikacioja fenndll, valamint olyan felnétt betegeknél,
akiknél az SRT indikacidja fenndll, és egyéb, sebészeti beavatkozast

igényld elvaltozasok (pl. mitrélisbillenty(i-rendellenességek) allnak fenn.

Az SRT megfontolandd az optimalis gydgyszeres kezelés ellenére 250
Hgmm nyugalmi vagy maximalisan provokalt LVOTO-gradiens dltal
okozott, visszatérd terheléses syncopéban szenvedd betegeknél.

A mitrdlis billenty( korrekcija vagy cseréje olyan, tiineteket mutato
betegeknél fontolandé meg, akiknél a nyugalmi vagy a maximalis
provokalt LVOTO-gradiens 250 Hgmm, valamint kézepesen stlyos
vagy stlyos mitralis regurgitacié all fenn, amely nem korrigalhaté
kizarolag SRT-vel.

A mitrdlis billenty( korrekciéja megfontolandé olyan betegeknél,
akiknél a nyugalmi vagy a maximalis provokalt LVOTO-gradiens 250
Hgmm, ha az izolalt myectomia utdn kdzepes vagy stlyos mitralis
regurgitacio all fenn.

Az SRT mérlegelhetd a gydgyszeres kezelésre refrakter, enyhe
tiinetekkel (NYHA II. osztaly) rendelkezé olyan betegek esetében,
akiknél a nyugalmi vagy a maximalis provokalt (terheléses vagy
Valsalva-) gradiens 250 Hgmm, és:

— kozepes vagy stilyos SAM-hez kapcsolédd mitralis regurgitacio;
vagy

— AF; vagy

— kozepes vagy stlyos bal pitvari tagulat all fenn,

olyan expert kézpontokban, ahol az eljarasi szovédmények aranya
kimutathatdan alacsony.

Osztaly

lla

lla

lla

IIb

Szint

Cc
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Ajanlasok szeptumredukciés kezelésre (folytatas)
Ajanlasok

A mitrdlis billenty( cseréje megfontolhaté olyan betegeknél, akiknél
a nyugalmi vagy a maximélis provokalt LVOTO-gradiens 250

Hgmm, ha az izolalt myectomia utan kdzepes vagy sulyos mitralis
regurgitacio all fenn.

A HCM-ben szenvedd és tiineteket okozé PF-fel bird betegeknél
megfontolhaté a PF sebészi ablacidja és/vagy a bal pitvari fiilcse
zdrasa a szeptalis myectomia soran.

Osztaly

lib

lib

Szint

C

PF: pitvarfibrillacio; ASA: alkoholos szeptumabléacio; HCM: hipertréfids cardiomyopathia; LVOT: bal kamrai kifolyd
traktus; LVOTO: a bal kamrai folyé traktus obstrukcioja; NYHA: New York Heart Association; SAM: szisztolés

anterior mozgas; SRT: szeptumredukcids terapia

A szivritmus-szabalyozas indikacioira vonatkozé ajanlasok obstrukcios

betegeknél

Ajanlasok

A szekvencidlis AV-pace-elés optimalis AV-intervallummal az
LV-kiaramlasi traktus gradiensének csokkentése vagy a béta-
blokkoldkkal és/vagy verapamillal torténd gyogyszeres kezelés
megkonnyitése céljabol megfontolhato olyan szelektalt betegeknél,
akiknél a nyugalmi vagy provokalhaté LVOTO 250 Hgmm,
sinusritmusban vannak, és gydgyszerrefrakter tiineteik vannak, az
ASA vagy a szeptdlis myectomia ellenjavallt, vagy akiknél az ASA

vagy a szeptalis myectomia utan nagy a kockdzata a szivblokk
kialakulasanak.

Nyugalmi vagy provokalhaté 250 Hgmm LVOTO-val rendelkezs,
sinusritmusban 1évé és gydgyszerrefrakter tiineteket mutato
betegeknél, akiknél az ICD-beliltetés indikacioja fennall, kétkamras
ICD (egyelektrodas készilék helyett) alkalmazhaté az LV-kidramlasi
traktus gradiensének csokkentése vagy a béta-blokkolokkal és/vagy
verapamillal torténd gydgyszeres kezelés megkonnyitése érdekében.

Osztaly

lib

lib

Szint

ASA: alkoholos szeptumablacio; AV: atrioventrikularis; ICD: implantalhaté kardioverter-defibrillator; LV: bal kamra;

LVOTO: a bal kamrai kifolyé traktus obstrukcitja

©ESC
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5.1.6. Szivelégtelenség és mellkasi fajdalom

Ajanlasok a terhelésre jelentkezé mellkasi fajdalomra LVOTO nélkiili
betegeknél

Ajanlasok Osztily  Szint

A béta-blokkoldk és a kalciumantagonistak (verapamil vagy
diltiazem) alkalmazéasa megfontolandé az anginaszer(i mellkasi
fajdalomban szenvedd betegek tiineteinek enyhitésére még LVOTO
vagy obstruktiv CAD hidnyaban is.

lla (o

Az ordlis nitratok az anginaszer(i mellkasi fajdalomban szenvedd
betegek tlineteinek enyhitésére még obstruktiv CAD hianyaban is 1Ib C
megfontolhaték, ha nincs LVOTO.

A ranolazin megfontolhaté az anginaszer(i mellkasi fajdalomban
szenvedd betegek tlineteinek enyhitésére még LVOTO vagy 11b C
obstruktiv CAD hidnyaban is.

CAD: koszor(ér betegség; LVOTO: a bal kamrai kifolyé traktus obstrukcidja

5.1.7. A hirtelen szivhalal megel&zése

©ESC

Az SCD kockazatanak becslése a klinikai kezelés szerves részét képezi. A fokozott
SCD-kockazattal Gsszefiiggésbe hozhato klinikai jellemzSket, amelyeket a korabbi

iranyelvekben a kockazat becslésére hasznaltak, a 6. tablazat tartalmazza.

6. tablazat: A fébb klinikai jellemzdk, amelyek a hirtelen halal fokozott
rizikdjaval jarnak

Rizikéfaktor Megjegyzés

Eletkor * Az életkornak az SCD-re gyakorolt hatasat szamos tanulmany

vizsglta, és a kettd jelentds Osszefiiggést mutatott ki, a fiatalabb
betegeknél az SCD kockdzata fokozott. Ugy tinik, hogy néhany
kockazati tényezd fontosabb a fiatalabb betegeknél, leginkabb az

NSVT, a stlyos LVH és a tisztazatlan eredet(i syncope.

A hirtelen szivhaldl 6 éves kor alatt nagyon ritka, és vannak
olyan adatok, amelyek arra utalnak, hogy a gyermekkori HCM-
ben az SCD el6fordulésanak cstcspontja 9 és 15 év kozétt van;
azonban a diagndzis feldllitasakor betéltétt életkor és az SCD

kockazata kozotti Gsszefiiggés gyermekkori HCM-ben tovabbra

sem egyértelmd.

©ESC
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6. tablazat: FGbb klinikai jellemzdk, amelyek a hirtelen halal fokozott
rizikéjaval jarnak (folytatas)

Rizikéfaktor
NSVT

Maximélis
falvastagsag

Fiatalkori hirtelen
szivhaldl a csaladi
anamnézisben

Syncope

Megjegyzés

+ Az NSVT (23 egymast kévetd, 2120/min frekvencidjd, <30 s
id6tartamu kamrai tités) a betegek 20-30%-anal fordul elé
ambulans EKG-monitorozas soran, és az SCD fliggetlen
prediktora.

Nincs bizonyiték arra, hogy az NSVT gyakorisaga, idétartama
vagy frekvencidja befolyasolna az SCD kockazatt.

A terhelés alatt vagy kézvetlendl azutan fellépd NSVT nagyon
ritka, de az SCD magas kockazataval jarhat.

A TTE-vel mért LVH sulyossaga és kiterjedése osszefligg az
SCD kockézatéval.

a 230 mm-es maximalis falvastagsaggal rendelkezé betegeknél
all fenn; azonban kevés adat all rendelkezésre az extrém
hipertréfias (235 mm) betegekrdl.

Bar a definiciok eltéréek, az SCD csalddi anamnézise éltalaban
akkor tekinthetd klinikailag jelent8snek, ha egy vagy tébb
elséfoku rokon hirtelen halt meg <40 éves korban HCM
diagnozissal vagy anélkil, vagy ha az SCD barmely életkorban,
HCM diagnoézissal rendelkezé elséfoki rokonban fordult eld.
Ugy tiinik, hogy az SCD csaladi anamnézise nem fiiggetlen
kockazati tényezéje az SCD-nek gyermekkori HCM-ben.
Ennek oka lehet a de novo varidnsok magasabb prevalenciaja
a gyermekkori HCM-ben, a nem sarcomer betegség bevonasa
és/vagy a csaladi anamnézis aluljelentése a gyermekkori
kohorszokban.

A syncope gyakori a HCM-es betegeknél, de megitélése
nehézséget jelent, mivel tobb oka is lehet.

A nem neurokardiogén syncope, amelyre a kivizsgalas utan nincs
magyarazat, az SCD fokozott kockdzataval jar.

A kivizsgalastél szamitott 6 honapon beliili epizédok jobban
elérejelezhetik az SCD-t.

Szdmos vizsgalat kimutatta, hogy az SCD legnagyobb kockazata
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6. tablazat: Fbb klinikai jellemzdk, amelyek a hirtelen halal fokozott
rizikoéjaval jarnak (folytatas)

Rizikéfaktorok Megjegyzés

Bal pitvari atméré + Szamos tanulmany szamolt be pozitiv 6sszefiiggésré| az
LA mérete és az SCD kézott. Az SCD és az LA teriilete
és térfogata kozotti osszefliggésre vonatkozdan nincsenek
adatok. Az LA méretének meghatérozésa a PF kockdzatanak
felmérésében is fontos.

Az LV kifolyd + Szamos tanulmany szdmolt be az LVOTO és az SCD kockazata
traktusanak kozotti szignifikans osszefiiggésrél. Szimos megvélaszolatlan
obstrukcidja kérdés maradt, beleértve a bizonyithaté LVOTO prognosztikai

jelentSségét és a kezelés (orvosi vagy invaziv) hatasat az SCD-re.
* A gyermekkori HCM esetében ellentmondasos adatok allnak

rendelkezésre az LVOTO és az SCD kockazata kézti kapesolatrdl.

PF: pitvarfibrillacio; EKG: elektrokardiogram; HCM: hipertréfias cardiomyopathia; LA: bal pitvar; LV: bal kamra;
LVH: balkamra-hipertréfia; LVOTO: a bal kamrai kifolyo traktus obstrukcioja; NSVT: nem tartés kamrai
tachycardia; SCD: hirtelen szivhall; TTE: transthoracalis echokardiografia

Tovabbi ajanlasok a hirtelen szivhalal megel6zésére hipertrofias
cardiomyopathiaban szenvedé betegeknél

Ajanlasok Osztily ~ Szint
Szekunder prevencié

ICD beiiltetése olyan betegeknél ajanlott, akik VT vagy VF miatti
szivmegallast éltek tul, vagy akikben spontan tartés, hemodinamikai | B
megingast okozoé VT-t észleltek.

Primer prevencié

A HCM Risk-SCD kalkulator ajanlott a hirtelen halal 5 éves

kockazatanak becslésére a 216 éves betegeknél primer prevencid | B
céljabol.

A validélt, gyermekspecifikus kockazat-elérejelzé modellek (pl. HCM

Risk-Kids) ajanlott modszer a hirtelen halal 5 éves kockazatanak | B
becslésére a <16 éves korl betegeknél primer prevencioé céljabol.

Ajanlatos az SCD 5 éves kockazatat az elsé kivizsgalaskor felmérni,
és 1-2 évenként vagy a klinikai dllapot valtozasakor Ujraértékelni.
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Tovabbi ajanlasok a hirtelen szivhalal megel6zésére hipertrofias

cardiomyopathiaban szenvedd betegeknél (folytatas)
Ajanlasok
Primer prevenci6 (folytatas)

ICD beiiltetése olyan betegeknél fontolandé meg, akiknél a hirtelen
haldl becsilt 5 éves kockdzata 26%, részletes klinikai kivizsgalas
utan, amely figyelembe veszi: a szévédmények élethosszig tartd
kockazatat; a betegségbdl és a tarsbetegségekbdl eredd konkurens
haldlozasi kockazatot; ESazICD életmddra, tarsadalmi-gazdasagi
helyzetre és pszichologiai egészségre gyakorolt hatésat.

Az LV-cstcsi aneurizméval rendelkezd betegek esetében a primer
prevenciés ICD-vel kapcsolatos dontéseket a HCM Risk-SCD vagy
egy validalt gyermekgydgyaszati kockazat-elSrejelzd eszkoz (pl.
HCM Risk- Kids) segitségével végzett kockazatértékelés alapjan kell
meghozni, és nem kizardlag az aneurizma jelenléte alapjan.

Az ICD beiiltetése megfontolhatd azoknal a betegeknél, akiknél az
SCD becstilt 5 éves kockazata 24% és <6% kozott van, részletes
klinikai értékelés utan, amely figyelembe veszi a szévédmények
élethosszig tart kockazatat és az ICD életmddra, térsadalmi-
gazdasagi helyzetre és pszicholdgiai egészségre gyakorolt hatasat.

Az alacsony kockazati kategoridba tartozé betegek esetében (5 éves
SCD-kockazat <4%), a kiterjedt LGE (215%) jelenlétét a CMR-en
figyelembe lehet venni a betegekkel vald kézés dontéshozatal soran a
profilaktikus ICD-betiltetéssel kapcsolatban, elismerve, hogy nincsenek
megbizhaté adatok a heg kvantifikacijanak a HCM Risk-SCD vagy egy
validalt gyermekgydgyaszati modell (pl. HCM Risk-Kids) éltal generat,
személyre szabott kockdzati becslésekre gyakorolt hatasarol.

Az alacsony kockézati kategéridba tartozé betegek esetében (<4%
becstilt 5 éves SCD-kockazat) az LVEF <50% figyelembe vehetd

a betegekkel valé kézos déntéshozatal soran a profilaktikus ICD-
betltetéssel kapcsolatban, elismerve, hogy nincsenek megbizhato
adatok a szisztolés diszfunkciénak a HCM Risk-SCD vagy egy validalt
gyermekmodell (pl. HCM Risk-Kids) altal generalt, személyre szabott
kockdzati becslésekre gyakorolt hatdsarol.

CMR: sziv-méagnesesrezonancia; HCM: hipertroéfias cardiomyopathia; ICD: implantalhato kardioverter-

Osztaly

lla

lla

Iib

lib

Iib

Szint

defibrillator; LGE: késéi gadoliniumhalmozas; LV: bal kamra; LVEF: a bal kamra ejekcios frakcidja; SCD: hirtelen

szivhalal; VF: kamrafibrillacié; VT: kamrai tachycardia
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14. abra: Az implantalhat6 kardioverter-defibrillator beiiltetésének
folyamatabraja

Primer prevencié

Szisztolés LV-funkcié
A szivizomheg kiterjedtsége

Kéz6s
4 dontés-
& ) hozas

Szekunder prevencié

- @ESsc
2D: kétdimenzids; CMR: sziv-mégneses-rezonancia; EKG: elektrokardiogram; HCM: hipertréfids cardiomyopathia;
ICD: implantalhaté kardioverter-defibrillator; LGE: késéi gadoliniumhalmozas; LV: bal kamra; LVEF: bal kamrai ejekciés
frakcio; NSVT: nem tartés kamrai tachycardia; VF: kamrafibrillacié; VT: kamrai tachycardia

*linikai rizikofaktorok: kiterjedt LGE (>15%) CMR-en; LVEF <50%.

46



5.2. Dilatativ cardiomyopathia

5.2.1. A hirtelen szivhalal megel6zése dilatativ cardiomyopathiaban

7. tablazat: Magas rizikéval jaré genotipusok és hirtelen szivhalalhoz
kapcsol6dé prediktorok DCM-es és NDLVC-s betegeknél

Gén Evi
SCD-rata
LMNA 5-10%

FLNC-csonkolo 5-10%
variansok

TMEM43 5-10%
PLN 3-5%
DSP 3-5%
RBM20 3-5%

Az SCD prediktorai

Az életveszélyes ritmuszavar becsilt 5 éves
kockazata az LMNA-kockazati pontszam
segitségével: https://Imna-risk-vta.fr

LGE a CMR-en
LVEF<45%

Férfi
NG, és az alabbiak barmelyike: LVEF <45%, NSVT,
LGE a CMR-en, >200 VE a 24 6ras Holter-EKG-n.

Az életveszélyes ritmuszavar becslt 5 éves
kockazata a PLN-kockazati pontszam segitségével:
https://pInriskcalculator. shinyapps.io/final_shiny
LVEF<45%

LGE a CMR-en

NSVT

LGE a CMR-en
LVEF<45%

LGE a CMR-en
LVEF<45%

CMR: sziv-magnesesrezonancia; DSP: desmoplakin; EKG: elektrokardiogram; FLNC: filamin C; LGE: késéi

gadoliniumhalmozas; LMNA: lamin A/C; LVEF: bal kamrai ejekcios frakcid; NSVT: nem tartds kamrai tachycardia;

PLN: foszfolamban; RMB: RNS-k&t8 motivumprotein; VE: kamrai ektopids tités
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15. abra: Folyamatabra az implantalhaté kardioverter-defibrillator
beiiltetésérdl dilatativ cardiomyopathiaban vagy nem dilatativ bal kamrai
cardiomyopathiaban szenvedd betegeknél

DCM/NDLVC-s betegek

e e e e ) ICD
megingast okozé VT = oty
@
ICD
LVEF <35% e (Ila osztly)
1
Magas rizikéval ™ o Genspecifikus rizikobecslés:
jéro gén
: ]
— ICD
Magas riziko S (Ila/llb osztaly)®
1
PR ICD
Tovabbi r ok (llb osztaly)
@Eesc—

CMR: sziv-magnesesrezonancia; DCM: dilatativ kardiomopétia; ICD: implantélhaté kardioverter-defibrillator; LGE:
késéi gadoliniumhalmozas; LVEF: bal kamrai ejekcios frakcid; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia; VE:
kamrai ektopids titések; VT: kamrafibrillacio.

Lasd 7 at

°Az ajanlés eréssége a géntdl és a kontextustl fiigg.

“Tovabbi rizikéfaktorok magukban foglaljak a syncopét, LGE jelenlétét CMR-en.
Ajanlasok az implantalhato kardioverter-defibrillator beiiltetésére dilatativ
cardiomyopathiaban szenvedé betegeknél
Ajanlasok Osztdly  Szint
Szekunder prevencié

Az ICD alkalmazasa ajanlott a hirtelen halal és a teljes haldlozas
kockazatanak csokkentése érdekében azokndl a DCM-es
betegeknél, akik tuléltek egy szivmegalldst vagy hemodinamikai
instabilitast okozd kamrai aritmiat éltek ét.
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Ajanlasok implantalhatoé kardioverter-defibrillator beiiltetésére dilatativ
cardiomyopathiaban szenvedd betegeknél (folytatas)

Ajanlasok Osztily  Szint
Primer prevencié

A hirtelen halal és az 6sszhaldlozas kockazatanak csokkentése
érdekében az ICD alkalmazasa megfontolandé DCM-ben,

tiinetekkel jard szivelégtelenségben szenvedd betegeknél, <35%-os Ifa
LVEF esetén a >3 hénapos OMT ellenére.
A beteg genotipusat figyelembe kell venni az SCD kockazatanak lla B

becslésénél DCM esetén.

Tovabbi rizikéfaktorok jelenléte esetén az ICD alkalmazasa

megfontolandé olyan DCM-es betegeknél, akiknél a genotipus lla C
magas SCD-kockazattal jar, és az LVEF >35%.

Az ICD alkalmazasa megfontolhaté olyan szelektalt DCM-es

betegeknél, akiknél a genotipus magas SCD-kockazattal jar, és az 1Ib C
LVEF >35%, tovabbi kockazati tényezék nélkil.

Tovabbi rizikéfaktorok fennallasa esetén megfontolhat6 az ICD

alkalmazasa olyan DCM-es betegeknél, akiknél a genotipus nem jar 1Ib C
magas SCD-kockazattal, és az LVEF >35%.*

CMR: sziv-magnesesrezonancia; DCM: dilatativ cardiomyopathia; ICD: implantalhat6 kardioverter-defibrillator;
LGE: késéi gadoliniumhalmozas; LVEF: bal kamrai ejekciés frakcio; OMT: optimalis gydgyszeres terapia;
SCD: hirtelen szivhalal

*A tovabbi rizikofaktorok magukban foglaljak a syncopét és az LGE jelenlétét a CMR-en.

5.3. Nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia
5.3.1. Diagnozis

Ajanlasok nyugalmi és ambulans elektrokardiografias monitorozasra
NDLVC-ben szenvedd betegeknél

Ajanlasok Osztily  Szint
Az ambuldns EKG-monitorozas évente vagy a klinikai allapot

valtozasakor ajanlott az NDLVC-ben szenvedd betegeknél, hogy | C
segitse a kezelést és a kockazatbecslést.

EKG: elektrokardiogram; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia

49

©ESC

©ESC



Tekintettel a DCM-mel valé atfedésre és a rendelkezésre 4ll6 adatokra, valamint a
kamrai ritmuszavarban szenvedd betegek kezelésére és a hirtelen szivhaldl megelézésére
vonatkozo, 2022. évi ESC-irdnyelvekkel Gsszhangban a munkacsoport egyetértett
abban, hogy az NDLVC esetében az elsédleges prevencios ICD-belltetésre
vonatkozd ajanlasoknak ugyanazoknak kell lennitik, mint a DCM esetében, de a
bizonyitékok szintje sziikségszeriien alacsonyabb.

5.3.2. A hirtelen szivhalal megel6zése

Ajanlasok implantalhat6 kardioverter-defibrillator beiiltetésére NDLVC-
ben szenvedd betegeknél

Ajanlasok Osztily  Szint
Szekunder prevencié

Az ICD alkalmazasa ajanlott a hirtelen halal és a teljes haldlozas

kockazatanak csokkentése érdekében olyan NDLVC-s betegeknél, I c
akik tuléltek egy szivmegallast, vagy hemodinamikai instabilitast

okozé kamrai aritmiat éltek at.

Primer prevencié

A hirtelen halal és a teljes haldlozas kockazatanak csokkentése
érdekében az ICD alkalmazasa megfontolandé olyan NDLVC-ben

szenvedd betegeknél, akiknél a szivelégtelenség tiinetei dllnak fenn, 12
az LVEF <35% a >3 hénapos OMT ellenére.
A beteg genotipusat figyelembe kell venni az SCD kockazatanak lla c

becslésénél NDLVC esetén.

Tovabbi rizikéfaktorok jelenléte esetén megfontolandé az ICD
alkalmazasa olyan NDLVC-s betegeknél, akiknél a genotipus magas lla C
SCD-kockazattal jar, és az LVEF >35% (lasd a 7. tablazatot).

ICD alkalmazasa megfontolhat6 olyan szelektalt NDLVC-s
betegeknél, akiknél a genotipus magas SCD-kockazattal jar, és az 1Ib C
LVEF >35%, tovabbi kockazati tényezék nélkiil (lasd a 7. tablizatot).

Tovabbi rizikéfaktorok fenndllasa esetén megfontolhaté az ICD
alkalmazasa olyan NDLVC-s betegeknél, akiknél a genotipus nem b c
jar magas SCD-kockézattal, és az LVEF >35%, és akiknél tovabbi
rizikéfaktorok alnak fenn.?
ICD: implantalhato kardioverter-defibrillator; LVEF: bal kamrai ejekciés frakcid; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai
cardiomyopathia; OMT: optimalis gyogyszeres terapia; SCD: hirtelen szivhalal
*A tovabbi rizikéfaktorok magukban foglaljak a syncopét és az LGE jelenlétét a CMR-en.
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5.4. Aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia
5.4.1. Diagndzis

Ajanlasok nyugalmi és ambulans elektrokardiografias monitorozasra
ARVC-ben szenved6 betegeknél

Ajanlasok Osztaly
Az ARVC-ben szenveds betegeknél ajanlott az éves ambulans EKG-
monitorozas a diagndzis, a kezelés és a kockazatbecslés elsegitése |
céljabol.

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; EKG: elektrokardiogram

5.4.2. Kezelés

Ajanlasok antiaritmias kezelésre ARVC-ben szenvedd betegeknél
Ajanlasok Osztaly

Béta-blokkolo-kezelés ajanlott olyan ARVC-ben szenvedd

betegeknél, kikben VE, NSVT és VT észlelhetd. '

Az amiodaron alkalmazasa megfontolandd, ha a rendszeres béta-
blokkold-kezelés nem képes kontrollalni az aritmidval kapcsolatos lla
tiineteket ARVC-ben szenvedd betegeknél.

A béta-blokkolok mellett a flekainid is megfontolandd, ha az ARVC-
ben szenvedd betegeknél az egy hatéanyagu kezelés nem tudta lla
kontrollalni az aritmidval kapcsolatos tlineteket.

A VT 3D elektroanatomiai feltérképezéssel iranyitott katéteres

ablacidja a VT epikardialis megkozelitése mellett megfontolandé

azoknal az ARVC-s betegeknél, akiknél a béta-blokkoldkkal végzett lla
farmakoldgiai terapia ellenére sziintelen VT vagy gyakori, megfeleld
ICD-mikédések torténnek VT miatt.

3D: haromdimenziés; ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; ICD: implantalhaté kardioverter-
defibrillator; NSVT: nem tartés kamrai tachycardia; VE: kamrai ektopids ttések; VT: kamrai tachycardia

Szint

C

Szint

(¢
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5.4.3. A hirtelen szivhalal prevencidja

A munkacsoport a valés adatokon, valamint az egyéni preferenciakon,

meggy6zédéseken, korilményeken és értékeken alapuld kézés dontéshozatalt
ajanlja. A betegekkel meg kell osztani a bizonyitékok hidnyossagait, és meg kell
vitatni a betegséggel (szivelégtelenség, stroke), az életkorral és a tarsbetegségekkel,
valamint az eszkézzel kapcsolatos komplikaciokat. A javasolt megkézelitést a 16.

abra foglalja Gssze.

Ajanlasok a hirtelen szivhalal megel6zésére ARVC-ben szenvedd

betegeknél

Ajanlasok Osztaly

Szekunder prevencié

Az ICD alkalmazasa ajanlott a hirtelen haldl és a teljes haldlozas
kockazatanak csokkentése érdekében azoknal az ARVC-s
betegeknél, akik tuléltek egy szivmegalldst, vagy hemodinamikai
instabilitast okozé kamrai aritmiat éltek at.

A hemodinamikailag toleralhaté VT-t elszenvedett ARVC-
betegeknél fontoléra kell venni az ICD alkalmazasat.

Primer prevenci6

A nagy kockazat jellemzSket® figyelembe kell venni, hogy segitsék az
egyénre szabott déntéshozatalt az ICD-beiiltetéssel kapcsolatban
az ARVC-s betegeknél.

Az aktualizalt 2019-es ARVC kockdzati kalkulatort figyelembe
kell venni az ARVC-ben szenvedd betegeknél az ICD-beliltetéssel
kapcsolatos, személyre szabott déntéshozatal elSsegitésére.”

ARVC: aritmogeén jobb kamrai cardiomyopathia; ICD: implantalhaté kardioverter-defibrillator; LVEF: bal kamrai
ejekcios frakcid; NSVT: nem tartds kamrai tachycardia; PES: programozott elektromos stimulacio; RVEF: jobb

kamrai ejekciés frakcio; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia; VT: kamrai tachycardia

lla

Ila

lla

*Magas rizikoju jellemzék: aritmogén syncope, NSVT, RVEF <40%, LVEF <45%, SMVT a PES-nél.
®Lasd a f8szévegben a génspecifikus kilénbségek targyalasat a 2019. évi frissitett ARVC-kockazati kalkulator

teljesitményét illetéen.

Szint
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16. abra: Algoritmus az implantalhat6 kardioverter-defibrillatorral
kapcsolatos dontéshozatal megkozelitéséhez ARVC-s betegeknél

ARVC-s betegek
l
Szivmegallds vagy syncopét okozé VT ’ ke ( Iofz?é‘ly)
1
?
Syncopét nem (:kozé, tartés VT > ("algs:ﬂy)
?
Magas rizikojd j 8k" (Ilalgs?tély)

@ESc—

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; ICD: implantalhaté kardioverter-defibrillitor;
LVEF: bal kamrai ejekcios frakcid; NSVT: nem tartds kamrai tachycardia; PES: programozott elektromos stimulacio;
RVEF: jobb kamrai ejekcis frakcid; SMVT: tartés monomorf kamrai tachycardia; VT: kamrai tachycardia

Az orvosoknak arra kell torekednitik, hogy a kamrai aritmiat az ICD felajanlasa mellett farmakoldgiai vagy invaziv
antiaritmias terapiakkal is kontrollaljak.

°A magas rizikojd jellemzSk meghatarozasa: kardidlis syncope, NSVT, RVEF <40%, LVEF <45%, SMVT a PES-ben vagy a
2019-es frissitett ARVC-kockazati kalkulator szerint.

5.5. Restriktiv cardiomyopathia

5.5.1. Kezelés

A pontos diagnézis a genetikai fenoképiak esetében is elengedhetetlen arendelkezésre
allo célzott kezelésekkel: ERT az Anderson—Fabry-kér vagy a glikogendzis, példaul
a Pompe-kér esetében; terapias phlebotomia a haemochromatosis esetében;
immunszuppressziv terapiak a sarcoidosis esetében; Uj bioldgiai gydgyszerek a
szisztémas betegségek esetében (pl. szivérintettséggel jard autoimmun betegségek,
amelyek visszafordithatok vagy stabilizalhatok a betegség kezelésével); és a toxikus
okok megsziintetése (lasd a 17. abrat).
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Ajanlasok az RCM-ben szenvedd betegek kezelésére
Ajanlasok Osztaly

Ajanlott a multimodalis képalkotds alkalmazasa az RCM és a
restriktiv fiziologidval jaré6 HCM vagy a DCM elkiilonitésére.

A neuromuszkulris rendszer vagy mas szindrémas rendellenességek
érintettségének felmérése érdekében ajanlott a kardioldgiai és nem |
kardioldgiai alapvizsgalatokat elvégezni.

Szivkatéterezés ajanlott minden RCM-ben szenvedd gyermeknél a
tiidGartérias nyomas és a PVR mérésére a diagnézis felllitasakor, |
valamint 6-12 havonta a PVR valtozasanak felmérése céljabol.

Az |CD beilltetése ajanlott a hirtelen halal és a teljes haldlozas
kockazatanak csokkentése érdekében az RCM-ben szenveds,
szivmegallast talél6 vagy hemodinamikai instabilitast okozd kamrai
ritmuszavart atélt betegeknél.

Az RCM-ben szenvedd betegeknél az endomiokardidlis biopszia
megfontolandd a specifikus diagnézisok (beleértve a vastulterhelést,
a tarolasi rendellenességeket, a mitokondridlis cytopathiakat, az

A oy z A lla
amyloidosist és a granulomatosus szivizombetegségeket) kizarasara,
valamint a dezminvaridnsok altal okozott restriktiv miofibrillaris
betegség diagnosztizalasara.
Az |CD beiiltetése megfontolhaté olyan RCM-es gyermekeknél, b

akiknél miokardidlis iszkémia és syncope bizonyitott.

DCM: dilatativ cardiomyopathia; HCM: hipertrofias cardiomyopathia; ICD: implantalhaté kardioverter-

defibrillator; PVR: pulmondlis vaszkularis rezisztencia; RCM: restriktiv cardiomyopathia

Szint
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17. abra: A restriktiv szivbetegségek spektruma

s N

Restriktiv szivbetegségek

nszik Endomiokar
adiszfunkeid rendellenességek

Genetikai Infiltrativ

TS
Endokardidlis fibroelastosis

Tarolasi Endokardidlis neoplazmdk ) Fibrézis
latrogén/gydgyszer toxicitds —

>

\

F

o}

Szisztémds szklerdzis

Danon

Glikogenézisok

Gyulladésos/granulomatosus )
Diabéteszes szivbetegség )

PRKAG2-varidns

Vas tdlterhelési/térolasi \
rendellenességek

Nem genetikai

Gydgyszerek (pl. klorokin) )|
A

© RCM
() restriktiv fiziologidval jaro

gyakran LVH-val ésszefiiggésben

- @ESc

AFD: Anderson—Fabry-betegség; LVH: balkamra-hipertréfia; PRKAG2: protein-kinaz AMP-aktivalt nem katalitikus
alegység gamma 2; RCM: restriktiv cardiomyopathia

A restriktiv szivbetegségek részletesebb spektrumit lasd az online kiegészit6 anyagban.




5.6. Szindrémas és metabolikus cardiomyopathiak
5.6.1. Anderson—Fabry-betegség
18. abra: Az Anderson-Fabry-betegség diagnosztikus algoritmusa

~

@Esc—
a-Gal A: alfa-galaktozidaz A; AFD: Anderson—Fabry-betegség; CMR: sziv-magnesesrezonancia; Gb3:
globotriaozilceramid; HCM: hipertréfias cardiomyopathia; LVH: balkamra-hipertrofia; lyso Gb3: globotriaozil-
szfingozin; P/LP: patogén/valésziniileg patogén; VUS: ismeretlen jelent6ségli varians
*Lasd a 8. tablazatot.
°A genetikai vizsgdlatnak tartalmaznia kell az esetleges nagy deléciok vagy a Sanger-médszerrel nem kimutathatd
kopiaszam-valtozas vizsgalatat.
<A megndvekedett plazma és/vagy vizelet-Gb3 vagy plazma lyso Gb3 és analdgjai kimutatasa a VUS-ban szenveds,
normalis (néknél) vagy csokkent a-Gal A aktivitas férfi vagy néi betegek értékelése soran tovabbi diagnosztikus
informaciot nydjt, de a biomarkerek szerepe az ilyen betegeknél még validalasra szorul.

Az alacsony nativ T1-értékek megerdsitik vagy felvetik a Fabry-kér gyantijat. A normalis nativ T1-értékek nem zarjak
ki a Fabry-betegséget, mivel ritkan figyelheték meg kezeletlen, enyhe LVH-val rendelkezé betegeknél (féként néknél),
vagy elérehaladott betegségben alnormalizacioé miatt.

“Ajanlott az endomiokardidlis biopszia elvégzése, de mas érintett szervekben, példaul a vesében és a bérben is
elvégezhetd. Ezt szakérté patoldgusnak kell értékelnie, és mindig tartalmaznia kell elektronmikroszképos vizsgalatokat
alamellaris testek és intracelluléris zarvanyok kimutatasara. Megjegyzendd, hogy egyes gydgyszerek gyogyszerindukalt
phospholipidosist okozhatnak, amely kiilénbézé szervekben a foszfolipidek intracellularis felhalmozodasaval jar, ami
elektronmikroszképian zebratesteket utanozhat.

56




8. tablazat: Az Anderson-Fabry-betegség red flagjei
Extrakardialis red flagek

Nincs férfi-férfi tvitel a csaladfaban

Veseérintettség (dializis, vesettiltetés) vagy LVH a rokonoknal
Neuropitids fdjdalom

Angiokeratomak

Albumintria

Cornea verticillata

Hypohidrosis, meleg/hideg és terhelési intolerancia

Gasztrointesztinalis tiinetek (hanyinger, hanyas, nem specifikus hasi fajdalom, székrekedés,
hasmenés)

Hallasvesztés (vagy progressziv vagy hirtelen), tinnitus, vertigo
Kardidlis red flagek

Révid PQ-intervallum fiatal betegeknél

Pitvar-kamrai blokk felnétt betegeknél
EKG Bradycardia

Kronotrép inkompetencia

LVH

LVH normal szisztolés funkciéval

Papillaris izomhipertréfia

Echokardiogram  Mitralis- vagy aortabillenty(i-megvastagodas enyhe vagy kézepes

regurgitacioval
Csokkent globalis longitudinalis strain
Bazélis-inferolaterdlis késéi gadoliniumhalmozas

Alacsony nativ T1 (6vatosan az "alnormalizélassal" a fibrozis ltal
CMR o .
érintett tertleteken)

Magas fokalis/globalis T2

Emelkedett magas szenzitivitast troponin
Emelkedett NT-proBNP

CMR: sziv-magnesesrezonancia; EKG: elektrokardiogram; LVH: balkamra-hipertréfia; NT-proBNP: N-termindlis
pro-B tipust natriuretikus peptid

Laboratérium
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5.7. Amyloidosis
19. abra: Szivamyloidosis sziirése

—
Szivelégtelenség 265 &v

Aortastenosis 265 év

Hipotenzid vagy normotenzio, ha kordbban hipertenzios volt

Periférids neuropatia

Bérsérilések
Bicepszinszakadas

Kétoldali kézté-alagitszindréma

Szubendokardidlis/transzmurdlis LGE vagy emelkedett ECV

Csokkent longitudinalis strain ,apical sparing™-gel

A bal kamra falinak + S1a A QRS csokkent feszliltség-tomeg ardnya
vastagsaga 212 mm t:;’g;’ Pszeudo-Q-hullimok az EKG-n

kozil

AV-vezetési zaval

Krénikusan csékkent troponinszintek

Ismert myeloma multiplex vagy MGUS

etséges ATTR a csaladi anamn

~—

@Esc
ATTR: transztiretinamyloidosis; AV: atrioventrikularis; EKG: elektrokardiogram; ECV: extracellularis térfogat;
LGE: késéi gadoliniumhalmozas; MGUS: ismeretlen jelentéségli monoklonalis gammopathia

A sik- és SPECT-szcintigréfia, valamint a monoklondlis fehérjék vizsgalata, amelyet
sziikség esetén CMR és/vagy sziv/extrakardidlis biopszia kovet, lehetévé teszi a
megfelel diagnozis feldllitasat a 20. abran leirtaknak megfeleld, rautalé panaszokkal/
tiinetekkel rendelkezé betegeknél.
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20. abra: A szivamyloidosis diagnézisa

szcintigrafia SPECT-tel

Szivamyloidosisra utald jelek és tinetek, EKG, ECHO vagy CMR

99mTc-DPD/PYP/HMDP -+

)

Hematoldgiai tesztek
(a szabad-kénnydilanc mérése a szérumban és
szérum- és vizelet-immunfixacio) J

Szcintigréfiagrade 0 Szcintigrdfiagrade  1-3 Szcintigréfiagrade 0 (Szcintigrafiagrade  1-3
H jai tesztek - jai tesztek - Hematologiai tesztek +  Hematologiai tesztek +
¢ b & ALamyloidosis? ¥
Grade 2-3 Grade | CMR - ?Egﬂ;ﬂ:ﬂ
Szvettani Szévettani Szévettani
AUATTR Kardiglis
szivamyloidosis ATTR (kardidlis! Segin (kardialis/ (altaldban
nem valdszini amyloidosis extrakardids) nem valészin exrardil) Kardilis)
adiagnézishoz 2 diagnézishoz
Haa gyant
tovibbra is Genetikai
fennill, fontolja TTR-vizsgilat
mega CMR
megismi ATTRWH/ATTRY
majd a biopszit.
- @Esc

AL: amiloid kénny(i lanc; ATTR: transztiretinamyloidosis; AT TRv: varins transztiretinamyloidosis; AT TRwt: vad tipust
transztiretinamyloidosis; CMR: sziv-magnesesrezonancia; DPD: 3,3-difoszfono-1,2-propanodikarboxilasav;
EKG: elektrokardiogram; ECHO: echokardiogram; HMDP: hidroximetilén-difoszfonat; PYP: pirofoszfat;

TTR: transztiretin
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6. Egyéb ajanlasok
6.1. Testmozgasra vonatkoz6 ajanlasok cardiomyopathiaban szenvedd
betegeknél

Testmozgasra vonatkozo ajanlasok cardiomyopathiaban szenved6
betegeknél

Ajanlasok Osztily  Szint
Minden cardiomyopathia

Rendszeres, alacsony vagy kézepes intenzitdsu testmozgas ajanlott a

. ) . c
cardiomyopathiaban szenvedd betegeknek.
Minden, cardiomyopathiaban szenvedé betegnél ajénlott a fo
testmozgas el8irdsahoz egyénre szabott kockazatfelmérés elvégzése.
HCM
Az ezt igényl genotipus-pozitiv/fenotipus-negativ egyéneknél
fontoldra kell venni a nagy intenzitasd testmozgast és a lla C

versenysportot.

Nagy intenzitast testmozgas és versenysport megfontolhatéd
tiinetmentes, alacsony kockazat(?, morfoldgiailag enyhe hipertrofias
cardiomyopathidban szenvedd egyéneknél, ha nincs nyugalmi vagy
indukalhato bal kamrai kifolyotraktus-obstrukcio és testmozgas dltal
kivaltott, komplex kamrai aritmiak.

A nagy intenzitdst testmozgas, beleértve a versenysportot

is, nem ajanlott a magas kockdzatu egyének és a bal kamrai
kidramlasitraktus-obstrukcio és a testmozgas éltal kivaltott, komplex
kamrai aritmidk esetén.

ARVC

A nagy intenzitasu testmozgas, beleértve a versenysportot is,
kertilése megfontolhaté a genotipus-pozitiv/fenotipus-negativ
egyének esetében az ARVC-vel rendelkezd csaladokban.

A kozepes és/vagy nagy intenzitast testmozgds, beleértve a
versenysportot is, nem ajanlott ARVC-ben szenvedd egyének szamara.

©ESC
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Testmozgasra vonatkozo ajanlasok cardiomyopathiaban szenved6
betegeknél (folytatas)

Ajanlasok Osztaly
DCM és NDLVC

A mérsékelt és nagy intenzitasd testmozgast a génpozitiv és
fenotipus-negativ (az LMNA és a TMEM43 patogén varidnsainak lla
kivételével) egyéneknél kell megfontolni, akik ezt igénylik.

Nagy intenzitast testmozgas és versenysport megfontolhaté a
tiinetmentes és optimalisan kezelt egyének szelektalt csoportjaban,

akiknek a bal kamrai ejekcids frakcioja 250%, ha nincsenek iib
testmozgas dltal kivaltott komplex ritmuszavarok.

Tiinetmentes és optimadlisan kezelt, 40-49%-os bal kamrai ejekcids

frakcioval rendelkezé egyéneknél a kozepes intenzitdst testmozgds b

megfontolhatd, ha nincsenek testmozgas altal kivaltott komplex
ritmuszavarok.

A nagy intenzitds testmozgds, beleértve a versenysportot is, nem
ajanlott tiineteket mutatd, <40%-os bal kamrai ejekcids frakcidval,
terhelés altal kivaltott ritmuszavarokkal vagy az LMNA vagy a
TMEM43 patogén variansaival rendelkezé egyéneknél.

ARVC: aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia; DCM: dilatativ cardiomyopathia; HCM: hipertréfias

Szint

cardiomyopathia; LMNA: lamin A/C; NDLVC: nem dilatativ bal kamrai cardiomyopathia; TMEM43: transzmembran

protein 43
*Lasd az iranyelv HCM-rizikébecslésre vonatkozd 7.1.5. részét.

6.2. Reprodukci6 és terhesség

Ajanlasok a reproduktiv kérdésekre cardiomyopathiaban szenvedé
betegeknél

Ajanlasok Osztaly

A terhesség el6tti kockazatfelmérés és tandcsadas minden né
szamara ajanlott a mWHO anyai kockdzati osztalyozésa alapjan.

A biztonsagos és hatékony fogamzasgatlassal kapcsolatos tanacsadas
minden termékeny kor( né és partnereik szimara ajanlott.

A betegség 6roklédésének kockazatardl szélé tandcsadas minden
férfi és né szamara ajanlott a fogamzas el6tt.

Szint

©ESC

©ESC
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Ajanlasok reproduktiv kérdésekre cardiomyopathias betegeknél (folytatas)

Ajanlasok

A hivelyi sz(ilés a legtobb cardiomyopathiaban szenvedd né
esetében ajanlott, kivéve, ha a csaszarmetszésre van sziilészeti
indikacio, stlyos szivelégtelenség (EF <30% vagy NYHA III-IV.
osztély) vagy stlyos kidramlasitraktus-obstrukcio all fenn, vagy oralis
véralvadasgatlot szedd nék megindult sziilése esetén.

Javasoljuk, hogy a terhesség el6tt gondosan vizsgaljak feltil a
gyogyszeres kezelést a biztonsagossag szempontjabdl, és a terhesség
alatti toleralhatdsagnak megfelelSen allitsak be.

A terdpias antikoagulaci6 LMWH-val vagy VKA-val a terhesség
stadiumanak megfeleléen ajanlott a PF-ben szenvedd betegek
esetében.

A béta-blokkolok folytatdsa a terhesség alatt a cardiomyopathiaban
szenvedd n6knél a magzat novekedésének és az tjszulott
allapotanak szoros nyomon kévetése mellett megfontolando, ha az
elényék meghaladjak a kockazatokat.

A peripartum cardiomyopathiaban szenvedd betegeknél fontoléra
kell venni a genetikai tanacsadést és vizsglatot.

Osztaly

lla

lla

Szint

C

PF: pitvarfibrillacio; EF: ejekcios frakcio; LMWH: alacsony molekulastlyd heparin; mWHO: modositott Vilag
Egészségligyi Szervezet; NYHA: New York Heart Association; VKA: K-vitamin-antagonista

6.3. Ajanlasok nem szivsebészeti miitétekre

Ajanlasok nem szivsebészeti miitétekre cardiomyopathiaban szenvedé

betegeknél

Ajanlasok

A perioperativ EKG-monitorozas minden mtétre keruld,
cardiomyopathidban szenvedd beteg szamara ajanlott.

A kozepes vagy magas kockazati NCS-re késziilé, cardiomyopathias
és feltételezett vagy ismert HF-ben szenvedd betegeknél ajanlott

az LV-funkcié Gjboli értékelése echokardiografidval (HCM-es
betegeknél az LVOTO értékelése) és az NT-proBNP/BNP-szintek
mérése, kivéve, ha ezt nemrégiben végezték el.

Osztaly

Szint

C
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Ajanlasok nem szivsebészeti miitétekre cardiomyopathiaban szenvedé
betegeknél (folytatas)
Ajanlasok Osztaly  Szint

Javasoljuk, hogy azokat a cardiomyopathiaban szenvedd betegeket,
akiknél nagy kockazatud genotipus all fenn, vagy aritmia vagy
szivelégtelenség szempontjabdl nagy rizikdval rendelkeznek,

vagy sulyos LVOTO-hoz tarsul6 tényezdk allnak fenn, az elektiv ¢
NCS elvégzése el6tt tovabbi specidlis vizsgalatokra utaljak egy

cardiomyopathiaval foglalkozé osztélyra.

Azoknal a 65 év alatti betegeknél, akiknek elséfoku rokona

cardiomyopathidban szenved, ajanlott az NCS el6tt EKG-t és TTE-t C

végezni, fiiggetlentil a tlinetektdl.

EKG: elektrokardiogram; HCM: hipertréfias cardiomyopathia; HF: szivelégtelenség; LV: bal kamra; LVOTO: a
bal kamrai kifoly6 traktus obstrukcioja; NCS: nem szivsebészeti miitét; NT-proBNP: N-termindlis pro-B tipusd
natriuretikus peptid; TTE: transthoracalis echokardiografia

7. Elet cardiomyopathiaval: tanacsok betegek szamara

©ESC

A legtobb cardiomyopathidban szenvedé ember normadlis és produktiv életet él,
de kis résziknél jelentds tinetek jelentkeznek, és fenndll a betegséggel kapcsolatos
szovédmények kockazata. A betegekkel, a hozzatartozdkkal és a gondozokkal

megvitatandd legfontosabb kérdések kozé tartoznak a testmozgas, az étrend és

az

alkoholfogyasztas, a dohanyzas, a reprodukcio és a szexudlis tevékenység, az oktatas és
az iskolaztatds, a foglalkozassal kapcsolatos kérdések, a biztositas és a gépjarmiivezetés.

Adott esetben (pl. terhesség esetén) a betegeket mas szakellatohoz kell iranyitani.

8. Tarsbetegségek és kardiovaszkularis rizikofaktorok
cardiomyopathiakban

Ajanlas a kardiovaszkularis rizikéfaktorok kezelésére cardiomyopathiaban
szenved6 betegeknél
Ajanlasok Osztaly ~ Szint

A kockazati tényezdk és a kisérébetegségek azonositasa és kezelése
a cardiomyopathidban szenvedd betegek kezelésének szerves C
részeként ajanlott.
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Jegyzetek

64



Az ESC ajanlasi osztalyainak és evidenciaszintjeinek
tablazata

1. tablazat: Ajanlasi osztalyok
Definicié Javasolt széhasznalat
|. osztély Bizonyitott és vagy éltaldnosan elfogadott,
hogy az adott kezelés vagy eljaras el6nyos,

hasznos, hatékony.

II. osztaly Egymasnak ellentmondé bizonyitékok és/vagy megoszl6 vélemények
az adott kezelés vagy eljaras hasznaval/hatékonysagaval kapcsolatban.

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

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

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

©ESC

2. tablazat: Evidenciaszintek

C evidenciaszint

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