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Abstrakt 

Úvod: Nechirurgická kompletní síňokomorová blokáda (complete atrioventricular block, 

CAVB) u dětí je vzácné onemocnění, při kterém je pacient při absenci fyziologického 

převodu srdeční elektrické aktivity ze síní na komory celoživotně zatížen bradykardií. 

Kauzální léčba není většinou možná a jedinou dostupnou terapií k odstranění symptomů 

a prevenci náhlé srdeční smrti je zavedení trvalé kardiostimulace (TKS). Správné načasování 

TKS je u asymptomatických dětských pacientů často obtížné a dostupná data omezená. 

Vzhledem ke komplikacím celoživotní TKS je její odložení do co nejvyššího věku žádoucí. 

Cíl: Vytvořit model přirozeného průběhu CAVB u dětí a stanovit rizikové faktory predikující 

budoucí indikaci TKS. Analyzovat efekt srdeční resynchronizační léčby u pacientů 

s vývojem dysfunkce levé komory v důsledku v dětském věku převládající epikardiální 

stimulace z jejího hrotu.  

Metodika: Retrospektivní analýza celonárodní kohorty dětských pacientů s nechirurgickou 

CAVB od roku 1977 do 2016. Prospektivní případová studie efektu srdeční resynchronizační 

léčby u pacientů stimulovaných z hrotu levé komory.  

Výsledky: Progrese bradykardie u dětí s nechirurgickou CAVB je nejvýznamnější v prvních 

dvou letech života s následným pomalejším poklesem tepové frekvence do dospělosti. 

Správná funkce levé komory je po celou dobu zachována. Pravděpodobnost nutnosti 

zavedení TKS během 5 let po prezentaci lze předpovědět na základě průměrné tepové 

frekvence měřené za 24 hodin při prvním vyšetření, a to nezávisle na věku. Upgrade 

stimulace z hrotu levé komory na multifokální stimulaci vede ke zlepšení její systolické 

funkce. 

Závěr: Dětští pacienti s nechirurgickou CAVB jsou dobře adaptovaní na progredující 

bradykardii. Stratifikace rizika pro zavedení TKS umožňuje individualizovat dlouhodobé 

sledování. Srdeční resynchronizační léčba je účinným nástrojem pro zlepšení funkce levé 

komory při dysfunkci spojené s TKS z jejího hrotu.  

Klíčová slova: Kompletní síňokomorová blokáda, přirozený průběh, trvalá kardiostimulace, 

srdeční resynchronizační terapie 



  

Abstract 

Introduction. Non-surgical complete atrioventricular block (CAVB) in children is a rare 

disease. In absence of physiological conduction from atria to ventricles, patients suffer from 

life-long bradycardia. As causal treatment is not available, the only option to alleviate 

clinical symptoms and prevent possible sudden cardiac death is to implant a permanent 

pacemaker (PM). Correct timing of PM implantation in asymptomatic children is often 

challenging and published data regarding this issue are scarce. In the light of potential 

complications of early PM implantation, it is desirable to postpone this treatment as much 

as possible. 

Aims. We aimed to create a model of natural history of non-surgical CAVB in children and 

to find risk factors predicting need for future PM implantation in these patients. Also, we 

aimed to evaluate the effect of cardiac resynchronization therapy in heart failure patients 

associated with left ventricular apical epicardial pacing.  

Methods: Retrospective analysis of a nation-wide cohort of paediatric patients with non-

surgical CAVB between 1977 and 2016. Prospective case study evaluating the effect of 

cardiac resynchronization therapy in paediatric patients with heart failure associated with 

left ventricular apical pacing.  

Results. Progression of bradycardia in children with a non-surgical CAVB is most significant 

during the first two years of life with subsequent slower yet significant decrease until 

reaching adulthood and is associated with preserved left ventricular function. Probability of 

the need for PM during five years following presentation can be predicted by mean 24-hour 

heart rate at presentation regardless of patient age at that time. An upgrade from single-site 

left ventricular apical pacing to multisite pacing improves left ventricular systolic function. 

Conclusion. Paediatric patients with a non-surgical CAVB are well adapted to the 

progression of bradycardia. Risk stratification of need for subsequent pacemaker 

implantation is feasible and allows for individualized follow-up. Cardiac resynchronization 

therapy is an effective tool for improving left ventricular dysfunction associated with left 

ventricular apical pacing. 

Key Words. Complete atrioventricular block, natural history, pacemaker, cardiac 

resynchronization therapy 



  

Seznam zkratek 

CAVB Complete atrioventricular block, kompletní síňokomorová blokáda 

TKS Trvalá kardiostimulace 

PCCD Progressive cardiac conduction disease, progresivní onemocnění převodního 

systému srdce 

EKG Elektrokardiogram 

LK Levá komora 

AV Atrioventrikulární / síňokomorový 

SRL Srdeční resynchronizační léčba 

KIS Klinický informační systém 

DKC Dětské kardiocentrum 2. lékařské fakulty Univerzity Karlovy v Praze 

a Fakultní nemocnice v Motole 

IQR Interquartile range, interkvartilové rozpětí 

BMI Body mass index, index tělesné hmotnosti 

TF Tepová frekvence 
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1. Úvod 

Kompletní síňokomorová blokáda (CAVB) u dětí je vzácné onemocnění. CAVB je 

definována jako porucha převodního systému srdce vedoucí k úplnému přerušení přenosu 

depolarizace ze srdečních síní na komory (Obrázek 1). CAVB považujeme za vrozený, 

pokud je diagnostikován in utero nebo do jednoho měsíce po narození; diagnóza stanovená 

mezi jedním měsícem a 18 lety věku je označována za CAVB dětského věku (Brucato et al., 

2003). Incidence vrozené formy CAVB je 1 : 15 000 – 20 000 (Bordachar et al., 2013; 

Michaëlsson et al., 1997; Michaëlsson & Engle, 1972), incidence dětské formy onemocnění 

není přesně známa. Etiologie je objasněna pouze u části pacientů s tímto onemocněním. 

U vrozené formy se jedná nejčastěji (95 %) o přestup mateřských autoprotilátek přes 

placentu, které následně poškodí převodní systém plodu, což vede ke vzniku CAVB. U bloku 

dětského věku není většinou mechanismus poškození atrioventrikulárního uzlu znám a vznik 

je prozatím považován za idiopatický. U části těchto pacientů se jedná o vrozenou 

progresivní poruchu převodu danou mutacemi genů kódujících bílkoviny většinou 

sodíkových kanálů srdeční buňky. Taková převodní porucha může být dědičná a tedy 

familiární (A. E. Baruteau et al., 2018; A.-E. Baruteau et al., 2015; Makita et al., 2012). Tato 

práce se nezabývá CAVB spojeným s komplexními vrozenými srdečními vadami, či 

metabolickými onemocněními a dále se nezabývá získanou síňokomorovou blokádou po 

operaci srdce či po prodělání nemocí poškozující převodní systém srdce. 

Absence síňokomorového převodu je kompenzována pomalým náhradním junkčním nebo 

vzácněji komorovým rytmem. Pokud není bradykardie tolerována, je v současnosti dostupná 

pouze jediná léčebná metoda, a to trvalá kardiostimulace (TKS). Ač je tato léčba účinná, je 

nutné zdůraznit, že dlouhodobá stimulace, zejména od kojeneckého věku, s sebou nese 

významné riziko mnoha nežádoucích účinků do budoucna. Kromě nutnosti opakovaných 

výměn a revizí stimulačního systému, které jsou vynuceny zejména růstem pacienta, 

omezenou živostností baterie generátoru, poruchami stimulačních elektrod a infekcí 

stimulačního systému, je pacient ohrožen rozvojem kardiomyopatie indukované 

dlouhodobou komorovou stimulací (Kubuš et al., 2012; Moak et al., 2001; Udink ten Cate 

et al., 2001; Van Geldorp et al., 2011; Villain et al., 2006). Z těchto důvodů je považováno 

za opodstatněné odložit TKS do nejvyššího možného a bezpečného věku.  
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Indikační kritéria TKS pro dětské pacienty s CAVB jsou tvořena jako konsenzus odborných 

společností (Epstein et al., 2013; Glikson et al., 2021; Shah et al., 2021). Úroveň důkazů, na 

kterých jsou tato kritéria založena je ovšem nízká (B a C). U asymptomatických pacientů je 

k implantaci kardiostimulátoru přistupováno na základě dosažení definovaného dolního 

frekvenčního limitu, který není věkově specifický. Při nedostatku publikovaných prací 

zabývajících se přirozeným vývojem CAVB a jeho riziky v dětském věku nejsou však 

dostatečně přesně známy prediktivní faktory pro nutnost implantace kardiostimulátoru. 

 

Obrázek 1. 12svodový elektrokardiogram kompletní síňokomorové blokády. Sinusový rytmus (svod II, 

červené šipky) není převáděn na komory, které se stahují s nižší frekvencí uniklého komorového rytmu (svod 

II, modré šipky). 
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1.2. Patofyziologický mechanismus vzniku kompletní síňokomorové blokády 

1.2.1. Autoimunní 

Vrozený CAVB může vzniknout na podkladě autoimunitního procesu, který ovlivní 

vyvíjející se srdce u plodu. Zodpovědným mechanismem je transplacentární přestup 

mateřských autoprotilátek anti-Ro/SSA a/nebo anti-La/SSB. Po vstupu do fetálního oběhu 

se mohou přímo navázat na L-typ vápníkových kanálů v membráně fetálních kardiomyocytů 

a významně potlačit přestup iontů na těchto kanálech. Tento proces je reverzibilní. Ze zatím 

neznámých důvodu může dlouhodobá expozice anti-Ro/SSA protilátkám v některých 

případech způsobit internalizaci vápníkových kanálů, která narušením vápníkového 

metabolismu buňky následně spustí jen z části známý komplexní proces vedoucí k apoptóze, 

která vede následně ke vzniku lokálního zánětu. Pokud není proces zastaven v této fázi, 

poškození zánětem progreduje, a nakonec dochází k fibrotizaci a kalcifikaci převodního 

systému srdce. Popsaný mechanismus vzniku CAVB nebo také teorie vápníkových kanálů 

je v dnešní době považována za nejpravděpodobnější etiologii (Ambrosi & Wahren-

Herlenius, 2012; Clancy et al., 2004; Miranda-Carús et al., 2000). 

Mateřské autoprotilátky jsou detekovatelné u více než 95 % plodů a novorozenců 

prezentujících se s vrozeným CAVB (Costedoat-Chalumeau et al., 2005). Na opačné straně 

spektra stojí CAVB prezentující se po novorozeneckém období, kde jsou autoprotilátky 

u matek pacientů přítomny pouze v menšině případů (Brucato et al., 2003; Hubscher et al., 

1995; Villain et al., 2006). Jsou ovšem popsány případy, kdy byly nalezeny autoprotilátky 

u matky pacienta, u kterého se CAVB vyvinul až v pozdějším než novorozeneckém věku. 

Tato forma CAVB se může projevit v dětství nebo dospělosti a je vysvětlována jako pozdní 

projev subklinického autoimunitního poškození založeného prenatálně (Bergman et al., 

2014).  

Dvě až pět procent plodů a novorozenců matek s autoprotilátkami (anti-Ro/SSA a/nebo anti-

La/SSB) rozvinou CAVB. U matky, která již porodila dítě s CAVB je vysoké riziko (12-

15 %) rozvoje CAVB u dalšího plodu (Buyon et al., 1998). Až u jedné třetiny dětí s CAVB 

je u matky známo a popsáno klinické autoimunitní onemocnění jako např. systémový lupus 
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nebo Sjögrenův syndrom. U zbylé většiny je ovšem diagnóza klinicky němého 

autoimunitního onemocnění stanovena až po narození dítěte s CAVB. 

Možnosti prevence rozvoje CAVB v těhotenství jsou uvedeny níže v sekci 5. Léčba. 

1.2.2. Familiární 

Dědičné progresivní onemocnění převodního systému srdce (PCCD) bývá diagnostikováno 

u pacientů mladších 50 let se strukturálně normálním srdcem a v případech s pozitivní 

rodinnou anamnézou pro PCCD. Za první zmínku o tomto onemocnění můžeme považovat 

práci z roku 1901, v niž Morquio popsal rodinu, ve které mělo více sourozenců pomalý puls, 

synkopy a časné úmrtí v dětství. Již tehdy předpokládal, že CAVB může být dědičné 

onemocnění (Morquio L, 1901). Fenotypické projevy PCCD jsou četné a jedním z nich je 

také vrozený CAVB. Byly popsány rodokmeny s autosomálně dominantní dědičností 

s neúplnou penetrancí a variabilní expresivitou (Gazes et al., 1965; Lynch et al., 1973). 

Dědičné PCCD bylo popsáno ve vazbě na geny pro iontové kanály jako SCN5A, SCN1B, 

SCN10A, TRPM4, KCNK17 a také ve vazbě na geny pro connexinové proteiny (A.-E. 

Baruteau et al., 2015; Makita et al., 2012; Schott et al., 1999). U nosičů mutace v genu 

SCN5A je častý překryv v klinických projevech kanálopatií srdečního sodíkového kanálu 

jako jsou syndrom vrozeného dlouhého QT intervalu typu 3, syndrom Brugadových a dalších 

onemocnění způsobených patologickými změnami akčního potenciálu srdeční buňky. Tito 

pacienti jsou kromě bradykardie pramenící z CAVB v ohrožení náhlou srdeční smrtí na 

podkladě maligní komorové tachyarytmie a musí k nim být náležitě přistupováno při 

plánování léčby (A. E. Baruteau et al., 2018). Popis terapie těchto pacientů přesahuje obsah 

tohoto sdělení. 

1.2.3. Idiopatický  

Výskyt idiopatického CAVB bez přítomnosti autoprotilátek u matky, strukturální srdeční 

vady nebo jiných zjevných příčin je v dětství vzácný. Výzkumné práce zabývající se 

idiopatickým CAVB nejsou četné a etiologie nebyla doposud spolehlivě objasněna. 

Baruteau ve dvou pracích zabývajících se idiopatickým CAVB popsal vysokou míru 

dědičnosti a tím pádem genetický podklad pro CAVB v dětském věku, který je jinak 
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považován za idiopatický (A. E. Baruteau, Behaghel, et al., 2012; A. E. Baruteau, Fouchard, 

et al., 2012).  

1.3. Diagnostika 

CAVB lze diagnostikovat již in utero pomocí fetálního ultrazvukového vyšetření srdce 

plodu. Principem je M-způsob zobrazení s proložením linie zároveň přes srdeční síň a 

komoru, kde jsou patrné nezávislé kontrakce síní a komor (Obrázek 2). Fetální 

elektrokardiogram není v praxi zatím rutinně užíván. 

Po narození je za zlatý standard pro stanovení diagnózy považován elektrokardiogram 

(EKG). Ke zhodnocení profilu srdeční frekvence je používáno 24hodinové EKG. 

 

Obrázek 2. Kompletní atrioventrikulární blokáda u plodu registrovaná na úrovni levé komory (LV) a pravé 

síně (RA), echokardiografické M-způsob zobrazení detekující kontrakci síní (A) a komor (V). Pravidelný 

sinusový rytmus o frekvenci 120/min není převáděn na komory, které mají náhradní rytmus o frekvenci 62/min. 

Převzato z (Tomek et al., 2019). 

1.4. Přirozený průběh onemocnění 

Prací věnujících se přirozenému průběhu CAVB není mnoho a pocházejí zejména z doby 

před zavedením TKS jako dostupné a bezpečné metody léčby.  
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1.4.1. Mortalita 

Jaeggi uvádí vysokou mortalitu (43 %) u pacientů s diagnózou stanovenou již in utero. 

Diagnóza stanovená v novorozeneckém věku je spojena s mortalitou 6 % a pozdější 

diagnóza v dětském věku již není mortalitou do dospělosti zatížena (Jaeggi et al., 2002). 

Buyon uvádí souhrnnou mortalitu 37 % do 3 měsíců věku u dětí s CAVB na autoimunitním 

podkladě (Buyon et al., 1998). Po periodě dětského věku bez významného rizika úmrtí udává 

Michaëlsson ve svých dlouhodobých studiích přirozeného průběhu onemocnění vzestup 

kardiovaskulární mortality ve čtvrté a páté dekádě života na základě progresivní dysfunkce 

levé komory (LK) a mitrální insuficience u pacientů neléčených pomocí TKS (Michaëlsson 

et al., 1995; Michaëlsson & Engle, 1972). 

1.4.2. Adaptace na bradykardii 

Při absenci převodu ze síní na komory je frekvence komor udávána uniklým komorovým 

rytmem, který je pomalejší než síněmi udávaný rytmus. U pacientů s CAVB je tedy přítomna 

bradykardie. Závažnost bradykardie je různá u každého jednotlivého pacienta – od frekvencí 

téměř neovlivňujících srdeční výdej až po frekvence srdeční výdej zásadně snižující. 

V průběhu přirozeného průběhu onemocnění byla popsána postupná progrese bradykardie 

od dětství až do dospělosti (Michaëlsson et al., 1997; Michaëlsson & Engle, 1972).  

Pokud není frekvence uniklého srdečního rytmu dostatečná k zachování normálního 

srdečního výdeje, je stav kompenzován patologickou remodelací myokardu za účelem 

zvýšení tepového objemu LK. Adaptačně se zvětšuje objem obou komor. (Carabello et al., 

1992). Síla kontrakce kardiomyocytu je nejefektivnější pouze v úzkém spektru délky 

sarkomer, proto při zvýšeném preloadu v levé komoře dochází k prodlužování sarkomer 

kardiomyocytů (Gerdes & Capasso, 1995). Dobrá efektivita výše zmíněné adaptace na 

CAVB byla ověřena na zvířecím modelu (Gizurarson et al., 2007). 

1.5. Léčba 

1.5.1. Medikamentózní léčba 

Ve fetálním období máme možnost podání hydroxychlorochinu za účelem prevence 

kardiálního postižení u plodů matek se systémovým onemocněním (systémový lupus 
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erythematodes, Sjögrenův syndrom a další). Limitované studie prokazují snížení rizika 

vzniku CAVB u plodu (Izmirly et al., 2012; Levy et al., 2001).  

Dalším principem terapie je podávání glukokortikoidů (konkrétně dexamethasonu) s cílem 

zpomalení poškození fetálního atrioventrikulárního (AV) uzlu (Costedoat-Chalumeau et al., 

2003). Zejména se jedná o zabránění progrese nižších stupňů blokády do CAVB, která je 

považována za ireverzibilní. Po podání glukokortikoidů byla dokumentována konverze 

síňokomorové blokády 2. stupně na sinusový rytmus (Mevorach et al., 2009). V případech 

s progresí bloku do CAVB však již nebyl prokázán efekt podávání glukokortikoidů (Eliasson 

et al., 2011). 

Kriticky nízká srdeční frekvence plodu může být ovlivněna podáním beta sympatomimetik 

(terbutalin, salbutamol) transplacentárně jako prevence rozvoje kardiální dekompenzace při 

nízkém srdečním výdeji (Costedoat-Chalumeau et al., 2003). Na malých souborech pacientů 

byla v kombinaci s medikamentózní léčbou použita extrakorporální imunoadsorpce s různou 

mírou úspěšnosti (Hickstein et al., 2005; Makino et al., 2007). Další popisovanou léčebnou 

modalitou je podávání intravenózních imunoglobulinů. Jednoznačně pozitivní efekt nebyl 

prokázán (Friedman et al., 2010; Pisoni et al., 2010). 

Postnatální medikamentózní terapie spočívá v symptomatickém ovlivnění nízké srdeční 

frekvence, potažmo srdečního výdeje. V této indikaci lze použít intravenózní kontinuálně 

aplikovaný isoprenalin, adrenalin nebo dopamin. 

1.5.2. Trvalá kardiostimulace 

1.5.2.1. Fetální kardiostimulace 

U plodů s CAVB rezistentních k farmakoterapii byly v ojedinělých případech uskutečněny 

pokusy o fetální kardiostimulaci. U prvních pokusů o fetální stimulaci byly stimulační 

elektrody zavedeny málo invazivními přístupy – punkčně přímo do stěny pravé komory nebo 

punkcí umbilikální žíly a následně transvenózně do pravé komory. Kardiostimulace byla 

poté zajištěna externím kardiostimulátorem. Ve všech popsaných případech byla 

kardiostimulace účinná maximálně po dobu tří dnů s následným úmrtím plodu pro různé 

komplikace (Assad et al., 2003; Carpenter et al., 1986; Walkinshaw et al., 1994). Dalším 

popsaným přístupem je chirurgické zavedení stimulačních elektrod transuterinně. 



 16 

V popsaném případu byla stimulace efektivní po dobu pěti dnů, avšak po této době došlo 

k úmrtí plodu z důvodu orgánového selhání (Eghtesady et al., 2011). 

Velkou naději do budoucna nabízí vývoj fetálního „leadless“ kardiostimulátoru, který je, na 

rozdíl od již používaných obdobných zařízení u dospělých pacientů, značně menší (5-7krát) 

a může být dobíjeno indukčně zařízením umístěným na břišní stěnu matky. Jeho kompaktní 

rozměry (3,48 x 24 mm) umožňují punkční implantaci do epikardu plodu (Loeb et al., 2013; 

Zhou et al., 2014). Toto zařízení bylo úspěšně testováno na zvířecích modelech (Bar-Cohen 

et al., 2015; Loeb et al., 2013) a v současné době probíhá schvalovací proces pro první 

implantaci u lidského plodu. 

1.5.2.2. Postnatální indikace trvalé kardiostimulace – vrozená síňokomorová blokáda 

Hodnocení třídy doporučení a úrovně důkazů demonstrují tabulky 1 a 2. 

Indikace pro trvalou kardiostimulaci u vrozené CAVB, jejich třída doporučení a úroveň 

důkazů jsou shrnuty v tabulce 3. 
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Tabulka 1. Třídy doporučení. Převzato a upraveno dle (Halperin et al., 2016). 

Třída I Třída IIa Třída IIb Třída III 

Prospěch >>> Riziko Prospěch >> Riziko Prospěch  Riziko Riziko  Prospěch 

Léčebný úkon je 

doporučen / měl by být 

proveden. 

Léčebný úkon je 

odůvodněný. 

Léčebný úkon je hoden 

uvážení, efektivita je 

nejistá. 

Léčebný úkon by neměl 

být proveden, není 

prospěšný a může být 

škodlivý. 

 

Tabulka 2. Úroveň důkazů. Převzato a upraveno dle (Halperin et al., 2016). 

Úroveň důkazů Popis 

B-NR Nerandomizované studie, observační studie 

C-LD Velmi omezené důkazy z observačních studií nebo sérií kazuistik 

C-EO Konsenzus odborníků, kazuistiky, doporučené postupy léčby 

 

Tabulka 3. Indikace pro trvalou kardiostimulaci dětských pacientů u vrozené CAVB. Převzato a upraveno dle 

(Shah et al., 2021) 

Třída 

doporučení 
Indikace 

Úroveň 

důkazů 
Reference 

I 

TKS je indikována u pacientů s vrozenou CAVB se 

symptomatickou bradykardií. 

B-NR 

(Balmer et al., 2002; A. 

E. Baruteau, Fouchard, 

et al., 2012; Jaeggi et 

al., 2002; Michaëlsson 

et al., 1995) 

I 

TKS je indikována u pacientů s vrozenou CAVB 

s uniklým rytmem, širokým QRS, komplexní 

komorovou ektopií, komorovou dysfunkcí. 
B-NR 

(Karpawich et al., 

1981; Michaëlsson 

& Engle, 1972; 

Winkler et al., 

1980) 

I 

TKS je indikována u vrozené CAVB 

u asymptomatických novorozenců nebo kojenců 

s průměrnou komorovou frekvencí 50/min. 

C-LD 
(Jaeggi et al., 2002; 

Michaëlsson & 
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Průměrná komorová frekvence by neměla být 

používána jako samostatné kritérium, jelikož 

symptomy pramenící z nízkého srdečního výdeje se 

mohou manifestovat i při vyšších frekvencích. 

Engle, 1972; 

Pinsky et al., 1982) 

IIa 

TKS je odůvodněná u asymptomatické vrozené 

CAVB po prvním roce života, pokud průměrná 

komorová frekvence je <50/min nebo jsou přítomny 

dlouhotrvající pauzy v komorovém rytmu. 

B-NR 

(Benson et al., 1982; 

Dewey et al., 1987; 

Karpawich et al., 1981) 

IIa 

TKS je odůvodněná u vrozené CAVB s dilatací levé 

komory (z-skóre 3) asociované s významnou 

mitrální insuficiencí nebo systolickou dysfunkcí levé 

komory. 

C-LD 

(Kertesz et al., 

1997; Sholler & 

Walsh, 1989) 

IIb 

TKS je hodna uvážení u vrozené CAVB u 

asymptomatických adolescentů s přijatelnou 

průměrnou komorovou frekvencí, štíhlým QRS 

komplexem a normální funkcí levé komory po 

individuálním zhodnocení a zvážení poměru přínosu 

a rizika. 

C-LD 

(Kusumoto et al., 2019; 

Michaëlsson et al., 

1995) 

Zkratky: Ref. = reference; TKS = trvalá kardiostimulace; CAVB = úplná síňokomorová blokáda. 

 

Ačkoliv průměrná komorová frekvence u novorozenců a kojenců s izolovanou vrozenou 

formou CAVB poskytuje jasnou objektivní hranici pro indikaci TKS, mohou být přítomny 

další faktory, které mohou zvažování indikace TKS ovlivnit stejnou mírou. Tyto faktory jsou 

porodní hmotnost, funkce/dysfunkce LK, a další komorbidity (Glatz et al., 2008). 

Ačkoliv obtíže s perorálním příjmem a tachypnoe u novorozence mohou být přítomny 

z mnoha důvodů, mohou indikovat nízký srdeční výdej při bradykardii. Z toho důvodu je 

stanoven frekvenční limit průměrné komorové frekvence 50/min pro případy, kdy se 

symptomy dány nízkým srdečním výdejem nemanifestují. 

Frekvenční indikační kritéria by měla být vždy zvažována a uplatňována na základě 

konzistentních měření, nikoliv na základě jednorázového záznamu bradykardie 

(Michaëlsson & Engle, 1972; Pinsky et al., 1982). 
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1.5.2.3. Indikace trvalé kardiostimulace – síňokomorová blokáda dětského věku 

Indikace pro trvalou kardiostimulaci u CAVB dětského věku, jejich třída doporučení 

a úroveň důkazů jsou shrnuty v tabulce 4. 

Tabulka 4. Indikace pro trvalou kardiostimulaci u CAVB dětského věku. Převzato a upraveno dle (Shah et al., 

2021) 

Třída 

doporučení 
Indikace 

Úroveň 

důkazů 
Reference 

I 

TKS je indikována u pacientů s klinicky významnou 

komorovou tachykardií spojenou s pauzami v komorovém 

rytmu nebo velmi významnou bradykardií. Implantace 

ICD může být zvážena jako alternativní terapie. 

C-LD 

(Gladman et al., 

1996; Strasberg et 

al., 1986) 

I 

TKS je indikována u symptomatických pacientů 

s idiopatickou pokročilou síňokomorovou blokádou 

druhého nebo třetího stupně bez prokazatelné reverzibilní 

etiologie blokády. 

C-LD 

(Epstein et al., 

2008; Kusumoto 

et al., 2019; Tracy 

et al., 2012) 

IIa 

TKS je odůvodněna u všech stupňů síňokomorové 

blokády, která v zátěži progreduje do pokročilé blokády 

druhého nebo třetího stupně bez prokazatelné reverzibilní 

etiologie blokády. 

C-LD 

(Bonikowske et 

al., 2019; 

Yandrapalli et al., 

2018) 

IIb 

TKS může být zvážena u pacientů s intermitentní 

pokročilou síňokomorovou blokádou druhého nebo třetího 

stupně bez prokazatelné reverzibilní etiologie blokády za 

přítomnosti minimálních symptomů, které nejsou jinak 

vysvětlitelné. 

C-LD 
(Silver et al., 

2008) 

III 

TKS není indikována u asymptomatických pacientů se 

síňokomorovou blokádou prvního stupně nebo druhého 

stupně Wenckebachova typu. 

C-LD 

(Kusumoto et al., 

2019; Tracy et al., 

2012) 

Zkratky: Ref. = reference; TKS = trvalá kardiostimulace; ICD = implantabilní kardioverter-defibrilátor; 

CAVB = úplná síňokomorová blokáda. 
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CAVB dětského věku je nepříliš častá, ale dobře popsaná forma námi zkoumaného 

onemocnění. Stanovení diagnózy může být v některých případech ztíženo paroxysmální 

manifestací blokády (Silver et al., 2008). 

Zátěžové vyšetření je vhodnou metodou pro stanovení prognostické závažnosti blokády. 

Blokáda uložená v AV uzlu může někdy během zátěže díky zvýšenému tonu sympatiku 

ustupovat. Pokud naopak síňokomorová blokáda při zátěži progreduje, jedná se variantu 

s horší prognózou (Bonikowske et al., 2019; Yandrapalli et al., 2018).  

1.5.2.4. Typ stimulačního systému 

Pro dětské pacienty jsou dostupné dvě možnosti trvalé kardiostimulace: (I) chirurgická 

implantace epikardiálních stimulačních elektrod s umístěním kardiostimulátoru do kapsy 

pod přímý břišní sval a (II) zavedení transvenózní elektrody cestou punkce podklíčkové žíly 

s umístěním kardiostimulátoru v podkoží pod klíčkem nebo do kapsy pod prsním svalem. 

Epikardiální systém je zpravidla užíván u dětí do 15-20 kg, přesná hranice však není 

stanovena (Epstein et al., 2013; Wilhelm et al., 2015). Společné komplikace obou druhů 

stimulačních systému v dětství jsou spojeny s růstem pacienta a z něj vynucené nutnosti 

výměny nedostatečně dlouhé stimulační elektrody. Epikardiální stimulační elektrody jsou 

dále zatíženy větším rizikem poruchy izolace, fraktury a vzniku exit bloku (Fortescue et al., 

2004; Silvetti et al., 2006). Samotná implantace také vyžaduje kardiochirurgický, ve většině 

případů miniinvazivní, přístup (Takeuchi & Tomizawa, 2012). Použití endovazálního 

přístupu u menších dětí je spojeno s vyšším rizikem žilní trombózy a ztráty žilního přístupu 

do srdce, která v budoucnu značně komplikuje nutnou výměnu stimulační elektrody (Cohen 

et al., 2001; Kubuš et al., 2012). Samotná extrakce endovazální stimulační elektrody je 

v dětském věku problematická a riziková (Cecchin et al., 2010; McCanta et al., 2011). 

Některá centra volí ovšem endovazální přístup i u dětí menších než 15 kg (Kammeraad et 

al., 2004; McLeod, 2010; Robledo-Nolasco et al., 2009).  
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Obrázek 3. Rentgenový snímek hrudníku, předozadní projekce. A: jednodutinový epikardiální stimulační 

systém u novorozence. B: jednodutinový epikardiální stimulační systém u osmiletého dítěte. C: jednodutinový 

endovasální stimulační systém u sedmiletého dítěte. 

 

1.5.2.5. Volba místa stimulace  

Umístění komorové stimulační elektrody je zásadní faktor, jelikož přímo ovlivňuje 

synchronii kontrakce LK. Zachování správné funkce LK je podstatné zejména u dětí 

s výhledem nutnosti stimulace po zbytek života. Hrot pravé komory býval nejčastěji 

voleným místem stimulace vzhledem ke své dobré dostupnosti při transvenózním 

i epikardiálním přístupu. Dlouhodobá stimulace z hrotu pravé komory ovšem vede ke vzniku 

bloku levého Tawarova raménka a může vést k rozvoji systolické i diastolické dysfunkce 

LK pod obrazem stimulací indukované kardiomyopatie (Kim et al., 2007; Moak et al., 2001). 

Stimulací indukované kardiomyopatii lze zabránit nebo ji léčit stimulací z alternativních 

míst (hrot LK) nebo stimulací převodního systému (Hisův svazek, levé raménko Tawarovo) 

(Abdelrahman et al., 2018; Janoušek et al., 2013; O’Connor et al., 2023; Parlavecchio et al., 

2023; Vijayaraman et al., 2018). V obou případech dochází k synchronnější nebo úplně 

synchronní elektromechanické aktivaci LK. Tento druh stimulace vede k dlouhodobému 

zachování funkce LK u dětských pacientů (Kovanda et al., 2020). 

1.5.2.6. Stimulační režim 

U novorozenců, kojenců a menších dětí je většinou preferována jednodutinová frekvenčně 

adaptivní stimulace srdeční komory, která snižuje komplexnost stimulačního systému 

a množství implantovaného materiálu, jakožto i riziko komplikací (Wilhelm et al., 2015). 
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Starší děti a adolescenti a také pacienti se suboptimální hemodynamikou již profitují 

z dvoudutinové stimulace, která umožňuje zachování normální atrioventrikulární synchronie 

(Takeuchi & Tomizawa, 2012). 

1.5.2.7 Srdeční resynchronizační léčba 

Srdeční resynchronizační léčba (SRL) je druh srdeční stimulace, který cílí na zachování 

synchronie kontrakce komor. Simultánní stimulace myokardu z více míst potlačuje 

dyssynchronní efekt abnormálního vedení aktivačního impulsu při stimulaci z jednoho místa 

a vede tak ke zvýšení efektivity srdeční kontrakce. Účinnost této léčby v dětském věku byla 

opakovaně popsána (Cecchin et al., 2009; Dubin et al., 2005; Janoušek et al., 2009). SRL je 

proto dobrou alternativou pro dětské pacienty k léčbě rozvinuté dysfunkce LK spojené s 

konvenční komorovou stimulací. 
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Obrázek 4. A: Typický mechanický aktivační obraz při stimulaci z volné stěny pravé komory ukazuje časný 

negativní vrchol 2D deformace basální a střední části mezikomorového septa (kódováno žlutě a světle modře) 

a pozdní negativní vrchol 2D deformace volné stěny levé komory (kódováno červeně a tmavě modře). Na 

průběhu aktivačních křivek je patrné významné mechanické zpoždění (300 ms) mezi septem a volnou stěnou. 

B: Při stimulaci z hrotu levé komory je patrná mechanická aktivace vycházející z hrotu levé komory (kódováno 

zeleně a fialově) přecházející na basi levé komory (kódováno červeně a žlutě). Mechanické zpoždění mezi 

septem a laterální částí levé komory je pouze 80 ms, volná stěna se v tomto případě kontrahuje dříve než 

septum. Převzato z (Gebauer et al., 2009). 
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2. Cíle disertační práce 

1. Na základě podrobné retrospektivní analýzy zmapovat přirozený průběh 

nechirurgické kompletní síňokomorové blokády u celonárodní kohorty dětských 

pacientů od roku 1977 do roku 2016. Ze získaných dat poté vytvořit unikátní model 

průběhu tohoto onemocnění, na jehož základě potvrdíme či vyloučíme navrhované 

hypotézy. Cílem je stanovení rizikových faktorů predikující budoucí indikaci TKS. 

Práce má přispět k optimalizaci sledování dětských pacientů 

s nechirurgickou kompletní síňokomorovou blokádou.  

2. Analyzovat efekt SRL u pacientů s vývojem dysfunkce levé komory v důsledku 

v dětském věku převládající epikardiální stimulace z jejího hrotu.  

3. Hypotézy 

Předkládané hypotézy: 

1. Progrese bradykardie je u většiny pacientů proporční věku a dosažení elektivních 

indikačních kritérií trvalé kardiostimulace je dáno převážně faktem, že tato kritéria 

nejsou až na výjimky věkově závislá. 

2. Dosažení kritérií pro indikaci TKS je možno predikovat podle 24-hodinového profilu 

srdeční frekvence. 

3. Parametry velikosti a funkce levé komory jsou stabilní a adaptované na bradykardii. 

4. Tělesný růst pacientů s CAVB je podobný jako u zdravé dětské populace. 

5. Trvalá srdeční stimulace z hrotu systémové levé komory nemusí vést ve všech 

případech k zachování její funkce. V těchto případech je pro pacienty v dětském 

věku dostupná účinná terapie v podobě SRL.  
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4. Metody 

4.1. Přirozený průběh nechirurgické kompletní síňokomorové blokády u dětí 

4.1.1. Definice kohorty 

Klinický informační systém (KIS) Dětského kardiocentra 2. lékařské fakulty Univerzity 

Karlovy v Praze a Fakultní nemocnice v Motole (DKC) obsahuje informace o všech 

pacientech léčených v tomto centru od roku 1977 do současnosti. Jelikož je DKC po celou 

dobu své existence jediným pracovištěm v ČR poskytujícím komplexní sledování a léčbu 

CAVB u dětí pomocí TKS, může být soubor pacientů s touto diagnózou považován za 

celonárodní kohortu. 

Do analýzy přirozeného průběhu nechirurgické CAVB u dětí byli zařazeni pacienti se 

stanovenou diagnózou CAVB v době prezentace a absencí následujících komorbidit: 

recentní infekční onemocnění, myopatie, dědičné nebo získané metabolické onemocnění, 

hemodynamicky významná vrozená srdeční vada. Takto selektovaných pacientů se v DKC 

v letech 1977 až 2016 prezentovalo 160. Prezentace byla definována jako stanovení nebo 

potvrzení diagnózy při prvním vyšetření v DKC. Díky centralizaci péče o dětské pacienty 

s arytmickým onemocněním v České republice následovala prezentace časně po prvním 

záchytu bradykardie. Pacienti s transientní formou CAVB nebo variabilním stupněm AV 

blokády byli z výběru odstraněni, což vedlo ke konečné kohortě 95 pacientů se stálou formou 

CAVB po celou dobu sledování. 

4.1.2. Demografie 

Z 95 pacientů bylo 54 (57 %) dívek a 41 (43 %) chlapců. Věk při prezentaci byl v rozmezí 

od narození do 18,2 roku s mediánem 4,05 (interkvartilové rozpětí [IQR] 0.11-10.30) roku. 

Sledování pacienta bylo zahájeno prezentací v DKC a ukončeno zavedením TKS, dovršením 

dospělosti (zahrnuti všichni od narození do věku 18 let + 364 dní), smrtí nebo posledním 

klinickým vyšetřením před ukončením sběru dat do této studie v roce 2016. Medián takto 

definované doby sledování pacientů byl 0,80 (IQR 0.02-6.82) roku. Analyzováno bylo 

celkem 349 pacientoroků. 
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Zavedení TKS bylo vždy indikováno dle mezinárodních doporučených postupů dostupných 

v odpovídajícím časovém období studie (Brignole et al., 2013; Brugada et al., 2013; Epstein 

et al., 2008, 2013; Frye et al., 1984; Garson, 1984; Gillette & Garson, 1981; Gregoratos et 

al., 1998; Michaëlsson & Engle, 1972). 

 

4.1.3. Longitudinální sběr dat 

Longitudinální pacientská data byla exportována z KIS DKC a fyzické papírové 

dokumentace z doby před zavedením elektronických záznamů. Retrospektivně byly 

analyzovány tyto údaje: 

1. Hmotnost, výška a index tělesné hmotnosti (BMI). Hodnoty byly následně 

porovnány s normálními hodnotami pro děti a dospívající v České republice na 

základě antropologického průzkumu (Kobzová et al., 2004). 

2. 24hodinový Holterovský záznam byl proveden u 84/95 (88,4 %) pacientů kdykoliv 

během sledování před zavedením TKS s mediánem 2,5 (IQR 1-6) záznamů na 

pacienta. U 11/95 (11,6 %) pacientů nebyl Holterovský záznam dostupný z důvodu 

urgentního zavedení TKS po narození pro přítomnost klinických symptomů při 

bradykardii. Při prezentaci byl Holterovský záznam dostupný u 76/95 (80,0 %) 

pacientů. Ze všech záznamů byla stanovena minimální zaznamenaná tepová 

frekvence (TF), průměrná TF za 24 hodin a maximální RR interval (doba mezi 

dvěma QRS komplexy na EKG). Na všech záznamech byl přítomen junkční nebo 

uniklý komorový rytmus. 

3. Echokardiografické vyšetření bylo provedeno u 89/95 (93,7 %) pacientů s mediánem 

2 (IQR 1-5) vyšetření na pacienta před zavedením TKS. U všech záznamů byl 

stanoven rozměr LK na konci diastoly a frakce zkrácení. 

4. Holterovský i echokardiografický byl před zavedením TKS proveden u 79/95 

(83,2 %) pacientů. 

Získaná data byla analyzována jako absolutní hodnoty (TF, RR intervaly, frakční zkrácení 

LK) nebo indexované hodnoty pomocí váhově vztaženého z-skóre (rozměr LK na konci 

diastoly) s použitím publikovaných normálních hodnot (Lopez et al., 2017).  
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4.1.4. Statistická analýza 

Data byla souhrnně prezentována pomocí mediánu a IQR pro spojité proměnné a pomocí 

absolutních a relativních četností pro kategorické proměnné. K posouzení průběžných změn 

minimální TF, průměrné TF za 24 hodin, maximálního RR intervalu, rozměru LK na konci 

diastoly (z-skóre) a frakce zkrácení LK v závislosti na věku pacienta jsme použili modely 

smíšené lineární regrese, s identifikátorem pacienta jako náhodným absolutním členem. 

Vztahy mezi rozměrem LK na konci diastoly, frakcí zkrácení LK a průměrné TF za 24 hodin 

jsme zkoumali pomocí lineárních regresních modelů. Pravděpodobnost, že pacient zůstal v 

průběhu sledování bez PM implantace, včetně souvislostí s různými kategoriálními 

prediktory, byla vyhodnocována pomocí log-rank testu a graficky znázorněna pomoci 

Kaplan-Maierových křivek. Prediktory pravděpodobnosti zavedení TKS byly analyzovány 

pro pacienty, kteří nebyli implantování do 30 dní od první prezentace. Pro tyto pacienty jsme 

pomocí modelů analýzy přežívání – Coxova regresního modelu proporcionálních rizik – 

modelovali pravděpodobnost zavedení TKS v období od 30 dní od prezentace do konce 

sledování v závislosti na následujících nezávislých proměnných: pohlaví, věk při prezentaci, 

minimální TF, průměrná TF za 24 hodin, maximální RR interval, RR poměr (podíl 

maximálního RR ku průměrnému RR intervalu), z-skóre rozměru LK na konci diastoly, 

frakce zkrácení LK. K posouzení schopnosti průměrné srdeční frekvence v době prezentace 

předpovídat riziko zavedení TKS jsme použili metodu ROC křivky. Jako screeningovou 

proměnnou jsme vzali průměrnou TF při prezentaci. Ta mohla nabývat prahových hodnot 

od minimální naměřené hodnoty (frekvence 31,5*min^-1) po maximální naměřenou 

(81,5*min^-1). Jako výsledek jsme vzali přežití bez zavedení TKS mezi 1 měsícem a 5 lety 

po první prezentaci. K výpočtům plochy pod křivkou, senzitivity a specificity, jakož i k 

určení optimálního prahu, jsme použili knihovnu pROC. V celé práci jsou hodnoty p<=0,05 

považovány za statisticky významné. Analýza byla kompletně provedená pomocí 

statistického jazyka a prostředí R verze 4.0.2 (R Foundation for Statistical Computing, 

Vídeň, Rakousko). 
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4.2. Dysfunkce levé srdeční komory při stimulaci z jejího hrotu 

Pacienti s CAVB s již zavedenou TKS z hrotu levé komory byli pravidelně klinicky 

sledováni v DKC včetně detailního echokardiografického hodnocení funkce systémové levé 

komory. Z této skupiny pacientů došlo u tří s přidruženou srdeční vadou k rozvoji dysfunkce 

levé komory. Jako léčebná metoda byla zvolena SRL. Následně byly porovnány 

echokardiografické, elektrofyziologické a laboratorní parametry a celkový stav pacienta 

před a po zavedení SRL.  

5. Výsledky 

5.1. Přirozený průběh nechirurgické kompletní síňokomorové blokády u dětí 

5.1.1. Charakteristika kohorty při prezentaci 

Při srovnání srdeční frekvence při prezentaci s věkově závislými normami (Park & 

Gunteroth, 2006) bylo trvání QRS komplexu normální (uniklý junkční rytmus) u 64/95 (67,4 

%) pacientů, prodloužené (uniklý komorový rytmus) u 14/95 (14,7 %) pacientů a neznámé 

u zbývajících 17/95 (17,9 %) pacientů. Při srovnání TF při prezentaci (minimální a průměrná 

TF z Holterovského záznamu) nebyl nalezen významný rozdíl mezi pacienty prezentujícími 

se uniklým junkčním nebo komorovým rytmem. Během sledování nebyl zaznamenán 

přechod z junkčního na komorový rytmus u žádného z pacientů. Osmnáct (19,0 %) pacientů 

bylo diagnostikováno in utero s CAVB. Přítomnost autoprotilátek u matky těchto pacientů 

byla známa v 34/95 případech (35,8 %), pozitivní titr byl nalezen ve 27/34 případech 

(Tabulka 5). 

  



 29 

Tabulka 5. Demografie a charakteristika kohorty pro analýzu přirozeného průběhu síňokomorové blokády u 

dětí (n = 95). Převzato z (Jičínský et al., 2023). 

Pohlaví  

Muži 41 (43 %) 

Ženy 54 (57 %) 

Stanovení diagnózy in utero 18 (19 %) 

Přítomnost autoprotilátek známa 34 (35.8 %) 

Pozitivní titr autoprotilátek 27 (28.4 %) 

Negativní titr autoprotilátek 7 (7.4 %) 

Věk při prezentaci [roky] 4.05 (0.11-10.30) 

Věk při zavedení TKS [roky] 6.19 (1.96-11.97) 

Délka sledování [roky] 0.80 (0.02-6.82) 

24hodinové Holterovské sledování  

Maximální RR interval při prezentaci [s] 1.70 (1.39-2.18) 

Maximální RR interval při zavedení TKS [s] 2.11 (1.78-3.03) 

Minimální tepová frekvence při prezentaci [min^-1] 36.0 (31.0-41.8) 

Minimální tepová frekvence při zavedení TKS [min^-1] 31.0 (27.0-35.0) 

Průměrná tepová frekvence při prezentaci [min^-1] 52.0 (46.0-57.0) 

Průměrná tepová frekvence při zavedení TKS [min^-1] 46.0 (43.0-49.0) 

Echokardiografické hodnoty  

Rozměr LK na konci diastoly, z-skóre při prezentaci 1.49 (0.27-2.66) 

Rozměr LK na konci diastoly, z-skóre při zavedení TKS 1.47 (0.58-2.50) 

Frakce zkrácení LK při prezentaci 0.37 (0.31-0.43) 

Frakce zkrácení LK při zavedení TKS 0.39 (0.35-0.43) 

Zkratky: TKS = trvalá kardiostimulace, LK = levá komora 
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5.1.2. Přežívání bez trvalé kardiostimulace 

Žádný pacient nezemřel během analyzovaného období. Indikační kritéria pro TKS byla 

dosažena u 62/95 (65,3 %) pacientů (Obrázek 5A a 5B). Pacienti byli indikování k zavedení 

TKS na základě přítomnosti symptomů ve 28/62 (45,2 %) případech nebo ve zbylých 

případech (34/62 pacientů, 54,8 %) při splnění frekvenčních kritérií pro elektivní zavedení 

TKS dle v té době dostupných mezinárodních doporučení (Brignole et al., 2013; Brugada et 

al., 2013; Epstein et al., 2008, 2013; Frye et al., 1984; Garson, 1984; Gillette & Garson, 

1981; Gregoratos et al., 1998; Michaëlsson & Engle, 1972). Pouze u jednoho pacienta se 

vyskytla synkopa během sledování po prezentaci. V tomto případě byla průměrná TF za 24 

hodin při poslední kontrole pod 25. centilem kohorty, což řadí tohoto pacienta do skupiny 

s vysokým rizikem pro zavedení TKS, jak je popsáno níže. 
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Obrázek 5. Věk při prezentaci a délka sledování ve vztahu k zavádění trvalé kardiostimulace. A: Prezentace 

byla nejčastější v prvním roce života. Většina pacientů s časnou prezentací vyžadovala zavedení trvalé 

kardiostimulace. B: Většina pacientů vyžadovala zavedení trvalé kardiostimulace během prvního roku od 

prezentace. Převzato z (Jičínský et al., 2023). 

 

Zavedení TKS bylo provedeno ve středním věku 6,19 (IQR 1,96-11,96) roku. 29/62 pacientů 

(46,8 %) obdrželo TKS během prvního měsíce po prezentaci. Celková pravděpodobnost, že 

pacient zůstal bez TKS během sledování, byla 54,1/43,0/40,3/29,6/18,2 % v intervalu 
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1/3/5/10/15 let od prezentace. U přibližně 40 % pacientů prezentujících se 

v novorozeneckém věku byla TKS zavedena během prvního měsíce života, zatímco u 

pacientů prezentujících se po prvním roce života měla pravděpodobnost, že TKS nebude 

zavedena, klesající charakter během celého dětství (Obrázek 6A). Avšak významný počet 

pacientů vyžadující časné zavedení TKS (během 6 měsíců) po prezentaci byl přítomen ve 

všech věkových skupinách (Obrázek 6B). 

5.1.3. Profil tepové frekvence 

Absolutní hodnoty průměrné a minimální TF za 24 hodin a maximální RR interval za 24 

hodin souvisely nelineárně s věkem (p<0,0001 pro všechny) s maximální progresí 

bradykardie během prvních dvou let života (Obrázek 7A, B a C). Medián průměrné TF za 

24 hodin při prezentaci byl 51,5 (IQR 46.0-57.0) srdečních cyklů za minutu. 

5.1.3. Velikost a funkce levé komory 

Rozměr LK na konci diastoly vykazoval významný pokles během prvních dvou let života a 

následně pozvolnější, ale pořád významný pokles do dosažení dospělosti (Obrázek 8A). 

Frakce zkrácení LK se s věkem neměnila (Obrázek 8B). U většiny pacientů byla zachována 

systolická funkce LK (frakce zkrácení LK  0,28) (Lai et al., 2016) po celou dobu sledování. 

Snížené hodnoty byly kdykoliv během sledování zaznamenány u 21/89 (23,6 %) pacientů. 

Frakce zkrácení LK se mírně zvyšovala s dilatací LK (Obrázek 8C). Žádný z pacientů během 

sledování nerozvinul středně nebo velmi významnou insuficienci mitrální chlopně. 

Indexovaný rozměr LK na konci diastoly vykazoval významný pokles se stoupajícím 

průměrem TF za 24 hodin nezávisle na věku (Obrázek 9). 
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Obrázek 6. Pravděpodobnost ponechání bez trvalé kardiostimulace. Pravděpodobnost vztažená k věku (A) 

a času od prezentace (B). Převzato z (Jičínský et al., 2023). 
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Obrázek 7. Profil tepové frekvence u dětí s kompletní síňokomorovou blokádou ve srovnání s normální 

populací. A: Průměrná tepová frekvence za 24 hodin. B: Minimální tepová frekvence za 24 hodin. C: 

Maximální tepová frekvence za 24 hodin. Všechny parametry vykazují nelineární souvislost s věkem 

projevující se strmější progresí bradykardie v prvních dvou letech života a následným pomalejším poklesem 

po zbytek dospívání. Červená linie a šedé body značí kohortu sledovaných pacientů, žlutá (ženy) a zelená 

(muži) linie značí hodnoty normální populace dle (Salameh et al., 2008). Plné linie = průměrné hodnoty, 

přerušované linie = 5. percentil pro A a B, 95. percentil pro C. 
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Obrázek 8. Funkce a velikost levé komory u dětí s nechirurgickou kompletní síňokomorovou blokádou. 

A: Indexovaný rozměr levé komory na konci diastoly se významně zvýšil v prvních dvou letech života 

s následným také významným poklesem. B: Frakce zkrácení levé komory se v čase neměnila a nacházela se 

v intervalu normálních hodnot u většiny pacientů. C: Frakce zkrácení levé komory se mírně zvýšila s růstem 

indexovaného rozměru levé komory na konci diastoly, což potenciálně odráží Frank-Starlingův vztah mezi 

předpětím a kontraktilitou. 
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Obrázek 9. Závislost mezi z-skóre rozměru levé komory na konci diastoly a průměrnou tepovou frekvencí za 

24 hodin. Významný růst rozměru levé komory na konci diastoly s klesající průměrnou tepovou frekvencí za 

24 hodin (Holter a echokardiografické vyšetření provedeno s odstupem <30 dní) demonstruje fyziologickou 

adaptaci levé komory na bradykardii. 

5.1.4. Prediktory pravděpodobnosti pro zavedení trvalé kardiostimulace 

Vyřazením pacientů vyžadujících časné zavedení TKS během prvních 30 dní od prezentace 

(29/95 pacientů) a pacientů, u kterých nebyla dostupná 24hodinová měření TF při prezentaci, 

vznikla skupina 53 pacientů pro analýzu prediktorů pravděpodobnosti pro zavedení TKS. 

V této skupině se pravděpodobnost ponechání pacientů bez TKS lišila mezi kvartily 

průměrné TF za 24 hodin při prezentaci (medián TF/min 53,0; IQR 47,0-58,0), a to nezávisle 

na věku při prezentaci (Obrázek 10A). Průměrná TF při prezentaci byla jediným významným 

jednorozměrným prediktorem pro zavedení TKS více než 30 dní po prezentaci nezávisle na 

věku s poměrem rizik 0,938 při růstu TF o jednu jednotku. Další parametry při prezentaci 

jako minimální TF, maximální RR interval, velikost a funkce LK nepredikovaly zavedení 

TKS (Tabulka 6). 

U pacientů prezentujících se s průměrnou TF za 24 hodin >58/min (>75. centil) byla 

pravděpodobnost absence zavedení TKS v následujících pěti letech významně vyšší než u 

zbytku skupiny (91,7 vs 44,4 %, p=0,006, Obrázek 10B).  
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Průměrná TF za 24 hodin při prezentaci >58/min, použita jako skríningový test, úspěšně 

detekovala pacienty, kteří nevyžadovali zavedení TKS v intervalu >30 dní a <5 let od 

prezentace s pozitivní prediktivní hodnotou 92,3 % a plochou pod ROC křivkou 0,75 

(Tabulka 7, Obrázek 11). Oproti tomu 95,5 % pacientů, u kterých byla zavedena TKS 

v tomto intervalu, mělo průměrnou TF za 24 hodin při prezentaci ≤58/min (specificita). 
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Obrázek 10. Vliv průměrné tepové frekvence za 24 hodin při prezentaci na pravděpodobnost ponechání bez 

trvalé kardiostimulace. A: Kohorta pacientů je rozdělena dle kvartilů průměrné tepové frekvence za 24 hodin 

při prezentaci. Pravděpodobnost ponechání bez trvalé kardiostimulace je rozdílná dle průměrné frekvence. B: 

Pacienti ze 4. kvartilu průměrné tepové frekvence za 24 hodin při prezentaci (>58/min) ve srovnání se zbytkem 

skupiny, pozorování 5 let, následně cenzurováno. Průměrná frekvence za 24 hodin při prezentaci >58/min 

predikuje nízkou pravděpodobnost nutnosti zavedení trvalé kardiostimulace v následujících 5 letech. Převzato 

z (Jičínský et al., 2023). 
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Tabulka 6. Jednorozměrná analýza rizikových faktorů pro zavedení trvalé kardiostimulace >30 dní od 

prezentace. 

Rizikový faktor Poměr rizik 
95% interval 

spolehlivosti 
p hodnota 

Pohlaví (muži vs. ženy) 1,328 0,677-2,606 0,412 

Věk při prezentaci [roky] 1,003 0,997-1,009 0,382 

Minimální tepová frekvence při prezentaci [min^-1] 0,968 0,934-1,002 0,060 

Průměrná tepová frekvence při prezentaci [min^-1] 0,938 0,894-0,983 0,003 

Maximální RR interval při prezentaci [s] 1,406 0,905-2,184 0,149 

RR poměr při prezentaci 2,384 0,947-6,000 0,091 

Rozměr levé komory na konci diastoly při prezentaci  1,056 0,874-1,277 0,578 

Frakční zkrácení levé komory při prezentaci 0,674 0,013-35,092 0,845 

RR poměr = podíl maximálního RR interval a průměrného RR intervalu 

 

 

Tabulka 7. Sensitivita a specificita průměrné tepové frekvence za 24 hodin při prezentaci >58/min (>75. 

centilem) pro ponechání bez zavedení trvalé kardiostimulace v intervalu >30 dní a <5 let od prezentace. 

 Definice N % 

Správně pozitivní >58/min, TKS- 12 22,6 

Falešně pozitivní >58/min, TKS+ 1 1,9 

Správně negativní ≤58/min, TKS+ 21 39,6 

Falešně negativní ≤58/min, TKS- 19 35,9 

Suma  53 100,0 

Sensitivita   38,71 

Specificita   95,45 

Pozitivní prediktivní hodnota   92,3 

Negativní prediktivní hodnota   52,5 

Úplná prediktivní hodnota   62,3 

Zkratky. TKS = trvalá kardiostimulace  
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Obrázek 11. Průměrná tepová frekvence za 24 hodin při prezentaci >58/min má 95% specificitu a 39% 

senzitivitu pro ponechání bez zavedení trvalé kardiostimulace v intervalu >30 dní a <5 let od prezentace. 

Převzato z (Jičínský et al., 2023). 
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5.1.5. Fyzický vývoj dětí s kompletní síňokomorovou blokádou 

Pacienti s CAVB nevykazovali významné odchylky ve výšce, hmotnosti nebo BMI při 

srovnání s populačními dat zdravé populace (Kobzová et al., 2004) (Obrázek 12). 

 

Obrázek 12. Fyzický vývoj dětí s kompletní nechirurgickou síňokomorovou blokádou ve srovnání se zdravou 

populací. A: výška, B: hmotnost, C: index tělesné hmotnosti. Body znázorňují jednotlivé pacienty, linky 

znázorňují průměr a 95% intervaly spolehlivosti (+/- 1.96 SD) zdravé populace. Převzato z (Jičínský et al., 

2023). 
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5.2. Dysfunkce levé srdeční komory při stimulaci z jejího hrotu 

Přechod na SRL u pacientů s dysfunkcí LK při stimulaci z jejího hrotu vedlo při následném 

echokardiografickém hodnocení k různému stupni zlepšení funkce LK, reverzní remodelaci 

LK a k růstu efektivity srdeční kontrakce měřené pomocí systolické frakce protažení 

(Russell et al., 2013) (stretch fraction) u 2/3 pacientů (Tabulka 7). Ač u třetího pacienta došlo 

ke zkrácení mechanického apikobazálního zpoždění, nedošlo ke zlepšení funkce LK 

a známek srdečního selhání. 

Tabulka 7. Odpověď na zavedení SRL. Převzato z (Koubský et al., 2022). 

 
CRT response 

 
Patient #1 Patient #2 Patient #3 

Age at conventional pacing, yrs  0,4 8,4 10,8 

Age at CRT, yrs  5,3 11,6 17,8 

Follow-up after CRT, mo  8,9 3,9 5,3 

Pacing sites  LVA, LVPW 
LVA, LVPW, 

MRVOT 

LVA, LVPW, 

MRVOT 

    

 
Before After Before After Before After 

NYHA functional class  2 1 2 2 2 2 

NTproBNP, ng/L  610 253 N/A 191 2906 7497 

QRS duration, ms  130 110 170 140 180 120 

LVEDVi, ml/sqm BSA  141 97 68 58 164 148 

LVESVi, ml/sqm BSA  101 47 38 27 125 109 

LVEF, %  29 51 44 55 24 26 

LV index of myocardial performance  1,15 0,42 0,35 0,13 0,77 0,51 

LV apical to basal delay, ms  237 114 123 42 364 209 

Aortic valve closure to latest peak basal 

LV strain, ms  
40 39 85 12 47 82 

LV systolic stretch fraction  0,36 0,33 0,7 0,24 0,42 0,32 

Early LV apical contraction + LV basal 

pre-stretch  
1 0 1 0 1 0 

Late LV basal contraction + LV apical 

rebound stretch  
1 0 0 0 1 1 

BSA = body surface area; CRT = cardiac resynchronization therapy; EF = ejection fraction; LV = left 

ventricle; LVA = left ventricular apex; LVEDVi = indexed left ventricular end-diastolic volume; LVESVi 

= indexed left ventricular end-systolic volume; LVPW = left ventricular posterior basal wall; MRVOT = 

midseptal right ventricular outflow tract; NT-proBNP = N-terminal pro–B-type natriuretic peptide; NYHA 

= New York Heart Association.  
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Pacient 1 s trikuspidální atrézií a transpozicí velkých tepen podstoupil sérii operací pro 

dosažení jednokomorové cirkulační paliace. SRL u něj byla zavedena ve věku 5 let a vedla 

k jasnému zlepšení klinických a echokardiografických parametrů (Obrázek 13). 

 

Obrázek 13. Mechanická dyssynchronie LK u pacienta 1. A. Před zavedením SRL je patrná výrazná 

mechanická dyssynchronie LK: Časná apikální kontrakce (zelená a zelenomodrá křivka), předčasné protažení 
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a pozdní kontrakce bazální části septa (žlutá křivka) a volné stěny (červená křivka) s následným zpětným 

protažením. Vrchol kontrakce basálních segmentů následuje až 40 ms po uzávěru aortální chlopně. 

Apikobazální zpoždění je 237 ms. Tento klasický vzorec dyssynchronie není přítomen u pacientů s apikální 

levokomorovou stimulací a normální funkcí LK (Kovanda et al., 2020). B. Po zavedení SRL. Kontrakce LK je 

významně více synchronní, maximální apikobazální zpoždění se zkrátilo na 114 ms a klasický vzorec 

dyssynchronie již není přítomen. Vrchol kontrakce bazální části septa (šipka) je nadále opožděný při chybějící 

stimulační elektrodě na výtokovém traktu pravé komory. Převzato z (Koubský et al., 2022). 

 

Pacient 2 prodělal úspěšnou léčbu maligního rhabdomyomu LK. Při resekci tumoru musela 

být nahrazena mitrální chlopeň mechanickou protézou. U pacienta se posléze rozvinula také 

těžká forma plastické bronchitidy. SRL byla zavedena ve věku 11 let a vedla ke středně 

významnému zlepšení ejekční frakce LK, zmenšení její velikostí a zlepšení efektivity její 

kontrakce (Obrázek 14). 

 

 

Obrázek 14. Morfologie QRS komplexu. A. Morfologie QRS komplexu během stimulace z hrotu LK, délka 

komplexu je 170 ms, srdeční osa směřuje ve frontální rovině nahoru. B: Po zavedení SRL. Délka QRS 

komplexu se zkrátila na 140 ms a srdeční osa směřuje dolů. Převzato z (Koubský et al., 2022). 
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Pacient 3 se stenózou trikuspidální chlopně a hypoplázií pravé komory podstoupil sérii 

operačních výkonů vedoucích k vytvoření 1,5-komorové cirkulace. SRL byla zavedena ve 

věku 17 let. I když došlo ke zkrácení apikobazálního zpoždění, nedošlo k významnému 

zlepšení funkce LK a příznaků srdečního selhání, a to i přes správné pozice stimulačních 

elektrod (Obrázek 15). Důvod neúspěchu SRL v tomto případě je analyzován níže v diskusi.  

 

 

Obrázek 15. Pozice stimulačních elektrod po zavedení SRL společně s původní elektrodou pro stimulaci 

z hrotu LK. Byl použit biventrikulární kardiostimulátor s adaptérem pro připojení tří komorových elektrod. 

Převzato z (Koubský et al., 2022).  
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6. Diskuse 

6.1. Přirozený průběh úplné síňokomorové blokády u dětí 

Tato studie popisuje přirozený průběh onemocnění u dětských pacientů s CAVB v éře 

indikace TKS na základě mezinárodně uznávaných doporučení a dále ukazuje, že pacienti 

s průměrnou TF za 24 hodin při prezentaci >58/min s vysokou pravděpodobností nevyžadují 

zavedení trvalé kardiostimulace během dalších pěti let. Vývoj profilu tepové frekvence, 

rozměrů levé komory a růstu v závislosti na věku před případným zavedením TKS je 

následně porovnáván s hodnotami zdravé dětské populace. Bradykardie přítomná u všech 

pacientů s CAVB je dobře tolerována bez známek progresivní remodelace LK a fyzický 

vývoj není před zavedením TKS narušen. Naše studie detailně mapuje progresi bradykardie, 

jež je nejrychlejší v prvních dvou letech života s následným pomalým poklesem po zbytek 

dospívání. Tyto výsledky se shodují s dřívější prací Michaëlssona (Michaëlsson et al., 1997) 

a vývoj TF je shodný s publikovanými normami pro uniklý junkční rytmus (Garson, 1984).  

Pacienti z naší kohorty vykazovali růst velikosti LK jako kompenzační mechanismus nízké 

TF a zvyšujících se metabolických nároků během prvních dvou let života. Velikost LK 

v následujících letech klesala, pravděpodobně jakožto důsledek postupné konvergence 

průměrné TF u pacientů s CAVB k hodnotám zdravé populace (Salameh et al., 2008), což 

vedlo ke snížení potřeby kardiální adaptace. Normální hodnoty systolické funkce LK byly 

zachovány u většiny pacientů a vykazovaly pozitivní korelaci s rozměrem LK na konci 

diastoly. Tento jev je možným obrazem Frank-Starlingova vztahu mezi předpětím 

a kontraktilitou. U žádného z pacientů se nerozvinula dilatační kardiomyopatie, stejně jako 

u dříve publikovaných údajů o longitudinálním echokardiografickém sledování dětí s CAVB 

(Beaufort-Krol et al., 2007). K deterioraci funkce LK dochází zejména v kontextu zavedení 

TKS (Udink ten Cate et al., 2001) a přibývá důkazů o tom, že v rozvoji dysfunkce LK u dětí 

s CAVB hraje významnou roli kardiomyopatie indukovaná dlouhodobou stimulací (Gebauer 

et al., 2009; Janoušek et al., 2013; Van Geldorp et al., 2011). Stabilní zachování normální 

systolické funkce LK před zavedením TKS je důkazem dobré tolerance bradykardie 

u mladých jedinců s jinak normálním srdcem. Progresivní dilatace LK a horšení její funkce 

je tedy velmi nepravděpodobnou indikací k zavedení TKS. 
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Procento pacientů vyžadujících zavedení TKS je obdobné jako v práci, kterou publikoval 

Jaeggi et al. (Jaeggi et al., 2002), kde ukazuje nutnost časného zavedení TKS u pacientů 

s vrozenou formou CAVB prezentujících se ve fetálním nebo novorozeneckém období a dále 

nízké procento pacientů nevyžadujících zavedení TKS před dovršením dospělosti. Některé, 

zejména starší práce (Jaeggi et al., 2002; Michaëlsson et al., 1997; Michaëlsson & Engle, 

1972; Molthan et al., 1962) ukazují, že nízká TF a náhlé pauzy v komorovém rytmu jsou 

pravděpodobně rizikovými faktory pro synkopu a náhlou smrt u mladých pacientů s CAVB. 

Karpawich et al. poukázal na možnost využití klidové TF k diferenciaci rizika pro prodělání 

synkopy (Karpawich et al., 1981). Tyto práce vedly ke vzniku frekvenčně založených kritérií 

pro zavádění TKS u asymptomatických dětí. Hodnocení přirozeného průběhu CAVB se stalo 

velmi obtížným s dostupností léčby pomocí TKS již u nejmenších dětí. Naše práce je jedna 

z mála současně dostupných prací hodnotících přirozený průběh CAVB před zavedením 

TKS indikovaného následně dle platných doporučení dostupných během doby studie 

(Brignole et al., 2013; Brugada et al., 2013; Epstein et al., 2008, 2013; Frye et al., 1984; 

Garson, 1984; Gillette & Garson, 1981; Gregoratos et al., 1998; Michaëlsson & Engle, 

1972).  

Prezentovaná data napomáhají vyhodnotit pravděpodobnost nutnosti zavedení TKS ve 

střednědobém časovém horizontu, a to na základě analýzy průměrné TF za 24 hodin při 

prezentaci. Hodnota této TF >58/min při prezentaci diferencuje skupinu pacientů s vysokou 

pravděpodobností absence indikace TKS v následujících pěti letech s pozitivní prediktivní 

hodnotou 92,3 %, a to nezávisle na věku a indikačním kritériu, kterého můžou tito pacienti 

dosáhnout. Tento fakt umožňuje adekvátnější informování pacientů a individualizaci 

klinického sledování s přizpůsobením četnosti Holterovské monitorace. Na bezpečnost 

používaných doporučených postupů pro zavádění TKS poukazuje nulová mortalita v naší 

kohortě a nízká incidence synkopy (1/95 pacientů) před zavedením TKS. Nepřímo tak 

ukazuje na jejich vysokou senzitivitu rozpoznat rizikové pacienty. Naše studie však nemůže 

hodnotit míru falešné pozitivity používaných doporučených postupů a nezodpovídá tedy 

otázku, zda je potenciálně možné odložit zavedení TKS bez navýšení rizika u pacientů 

splňujících frekvenční kritéria pro zavedení TKS.  
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Weinreb v editorialu, který vznikl v reakci na zveřejnění výsledků naší studie (Weinreb & 

Shah, 2023), poukazuje na skutečnost, že užívání elektivních frekvenčních kritérií pro 

indikaci TKS vede k úspěšné prevenci symptomatické bradykardie provázené synkopou, 

srdeční zástavou a smrtí. Obdobné výsledky s nízkou incidencí synkopy a absencí úmrtí 

ukazují další studie publikované v posledních 20 letech (A. E. Baruteau, Fouchard, et al., 

2012; Breur et al., 2002; Villain et al., 2006). Na druhé straně spektra stojí výsledky 

Michaëlssona et al. (Michaëlsson et al., 1995) s výskytem Adams-Stokesova syndromu u 

více než 25 % adolescentů a dospělých z doby, než se stala frekvenční kritéria definitivní 

indikací k zavedení TKS. Přes prokázanou bezpečnost užívaných indikačních kritérií nelze 

na druhé straně na základě doposud publikovaných prací určit, zda nejsou frekvenční kritéria 

příliš konzervativní a zda by bylo možné frekvenční limity snížit nebo používat limity 

závislé na věku dětských pacientů. Prospektivní studie, které by tuto otázku mohly 

zodpovědět, však již v dnešní době, při znalosti častých nežádoucích událostí popsaných 

u pacientů v druhé polovině 20. století, nelze uskutečnit.  

6.1.1. Limitace studie 

Tato práce má několik limitací daných charakterem zkoumané kohorty. U části pacientů, 

kteří podstoupili zavedení TKS časně po prezentaci, nebylo možné provést analýzu 

přirozeného průběhu onemocnění. Dostatečné množství pacientů bylo však sledováno po 

dostatečně dlouhou dobu (349 pacientoroků), což umožnilo provedení smysluplné analýzy.  

Během studie bylo publikováno značné množství doporučených postupů pro zavádění TKS 

(Brignole et al., 2013; Brugada et al., 2013; Epstein et al., 2008, 2013; Frye et al., 1984; 

Garson, 1984; Gillette & Garson, 1981; Gregoratos et al., 1998; Michaëlsson & Engle, 

1972). Přestože se doporučení v čase mírně měnila, nedošlo k zásadní změně v indikačních 

zvyklostech u naší kohorty. 

Studie také nehodnotila závislost pravděpodobnosti zavedení TKS na vývoji technologie 

kardiostimulátorů ve sledované časové periodě. Nemůžeme vyloučit, že nedocházelo 

k postupnému snižování subjektivního prahu pro indikací TKS s tím, jak se zlepšovaly 

výsledky kardiostimulační léčby u dětí (Kubuš et al., 2012). 
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Přítomnost mateřských protilátek nebyla známa u většiny pacientů. Jejich přítomnost je 

asociována s časnou prezentací (fetální a neonatální období) CAVB a následně s časným 

zavedením TKS (Jaeggi et al., 2002). Naopak při absenci mateřských protilátek je obvykle 

možné odsunout zavedení TKS do pozdější fáze života (A. E. Baruteau, Fouchard, et al., 

2012). Rozložení věku pacientů při prezentaci bylo obdobné jako v jiných studiích 

popisujících nechirurgickou CAVB před 15. rokem života (Villain et al., 2006). Můžeme 

tedy přiměřeně předpokládat, že procento pacientů s autoimunní formou CAVB bylo v naší 

kohortě srovnatelné – okolo 50 %.  

Genetický podklad dědičných onemocnění převodního systému vázaný na varianty genů 

SCN5A, SCN1B, SCN10A, TRPM4, KCNK17 a varianty genů kódujících srdeční konexiny 

(A.-E. Baruteau et al., 2015; Makita et al., 2012; Schott et al., 1999) nebyl hodnocen. 

Genetický podklad pro CAVB nemohl být tedy analyzován jako rizikový faktor pro zavedení 

TKS. 

6.2. Dysfunkce levé srdeční komory při stimulaci z jejího hrotu 

Tato práce popisuje potenciální negativní dopady TKS z hrotu LK u pacientů s CAVB 

a přidruženým onemocněním srdce. Podobná data nebyla dříve publikována. Převedení na 

SRL by mělo být zváženo u podobných málo častých případů vzhledem k tomu, že u dvou 

pacientů byl jednoznačně pozorován pozitivní efekt. Neúspěch léčby u třetího pacienta lze 

pravděpodobně přičíst stavu, kdy byla dysfunkce LK natolik pokročilá, že již nebyla možná 

její restituce. V tomto případě nebylo dosaženo efektivní mechanické resynchronizace, ač 

byly stimulační elektrody na srdce naloženy na správná stimulační místa a došlo 

k významnému zkrácení trvání QRS komplexu.  

Hlavní limitací studie je malý pozorovaný vzorek a k lepšímu popisu navrhované léčby by 

bylo vhodné rozšíření kohorty multicentrickou spoluprací.  
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7. Zhodnocení hypotéz práce 

Provedenými studiemi jsme potvrdili/vyvrátili hypotézy této práce.  

 

1. Progrese bradykardie je u většiny pacientů proporční věku a dosažení elektivních 

indikačních kritérií trvalé kardiostimulace je dáno převážně faktem, že tato kritéria nejsou 

až na výjimky věkově závislá. 

Výsledek: Progrese bradykardie je nejrychlejší v prvních dvou letech života, po 

kterých následuje postupný pokles až do dospělosti. Tento trend je věkově závislý a u 

některých pacientů může docházet k dosažení věkově nezávislých indikačních kritérií 

vedoucích k zavedení TKS pouze v důsledku přirozeného poklesu frekvence. 

 

2. Dosažení kritérií pro indikaci TKS je možno predikovat podle 24hodinového profilu 

srdeční frekvence. 

Výsledek: Průměrná TF za 24 hodin při prvním vyšetření predikuje pravděpodobnost 

ponechání pacienta bez TKS v následujících pěti letech nezávisle na věku s poměrem 

rizik 0,938 při růstu TF o jednu jednotku. U pacientů prezentujících se s průměrnou 

TF za 24 hodin >58/min (>75. centil) byla pravděpodobnost zavedení TKS 

v následujících pěti letech významně vyšší než u zbytku skupiny (91,7 vs 44,4 %, 

p=0,006). Specificita této frekvenční hranice je 95 %. 

 

3. Parametry velikosti a funkce levé komory jsou stabilní a adaptované na bradykardii. 

Výsledek: Velikost LK roste s progresí bradykardie v prvních letech života a funkce 

komory je při tomto procesu zachována, což je obrazem adaptace na bradykardii. 

 

4. Tělesný růst pacientů s CAVB je podobný jako u zdravé populace.   

Výsledek: Sledované hodnoty hmotnosti, výšky a BMI se vyskytují v normální 

rozmezí pro zdravou populaci. 
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5. Trvalá srdeční stimulace z hrotu systémové levé komory nemusí vést ve všech případech 

k zachování její funkce. V těchto případech je pro pacienty v dětském věku dostupná 

účinná terapie v podobě SRL. 

Výsledek: V kohortě dětských pacientů stimulovaných z hrotu LK byli identifikování 

tři pacienti s přidruženou srdeční vadou, kteří i přes správné zavedení stimulačního 

systému rozvinuli selhání levé komory. U dvou z těchto pacientů bylo možné 

dosáhnout reverzní remodelace zavedením SRL. 
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8. Souhrn 

Nechirurgická kompletní síňokomorová blokáda (CAVB) u dětí je vzácné onemocnění, při 

kterém je pacient celoživotně zatížen bradykardií. Kauzální léčba není většinou možná 

a jedinou dostupnou terapií k odstranění symptomů a prevenci náhlé srdeční smrti je 

zavedení trvalé kardiostimulace (TKS), se kterou se ovšem pojí mnoho potenciálních 

komplikací. Ty vycházejí zejména z omezené životnosti stimulačního systému u dětského 

pacienta, jenž bude během života vyžadovat opakované výměny nejen kardiostimulátoru, 

ale také stimulačních elektrod. Protože je každá další výměna technicky náročnější a riziko 

komplikací stoupá, je vhodné u dětí zavedení TKS odkládat do nejvyššího možného věku. 

Možnost odkladu je limitována dosažením indikačních kritérií podle doporučení odborných 

společností, kterými se lékaři pečující o tyto pacienty řídí od druhé poloviny minulého 

století. Bezpečnost těchto doporučení byla popsána více autory v posledních dvaceti letech, 

což je dokumentováno extrémně nízkou morbiditou a mortalitou u pacientů s CAVB před 

zavedením TKS. Dosud ovšem nebyl publikován detailní vývoj srdeční frekvence, funkce a 

velikosti levé komory a růst dětí s CAVB. Vytvořili jsme proto model přirozeného průběhu 

CAVB u dětí, který nejen že potvrzuje bezpečnost zavedených postupů, ale navíc umožňuje 

predikci pravděpodobnosti možnosti ponechání pacienta bez TKS na základě srdeční 

frekvence při prvním vyšetření, a to nezávisle na věku. Pacienti jsou na bradykardii dobře 

adaptováni, velikost levé komory (LK) srdeční se zvětšuje proporčně s progresí bradykardie 

a její funkce je zachována. Tělesný růst je u dětí s CAVB obdobný jako u zdravé populace.  

U dětských pacientů s CAVB, kteří při progresi onemocnění vyžadují zavedení TKS, se při 

epikardiálním přístupu stala zlatým standardem stimulace z hrotu LK. Tento druh stimulace 

má vést k zachování funkce LK a být prevencí rozvoje kardiostimulací indukované 

kardiomyopatie. Ve výjimečných případech byl dokumentován rozvoj dysfunkce LK při 

dlouhodobé stimulaci z jejího hrotu. U těchto pacientů byl prokázán pozitivní efekt zavedení 

srdeční resynchronizační léčby. 
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9. Summary 

Non-surgical complete atrioventricular block (CAVB) in children is a rare disease that 

causes long-life bradycardia in all afflicted patients. As causal treatment for CAVB does not 

exist, the only available means to alleviate bradycardia associated symptoms and prevent 

possible sudden cardiac death is permanent pacemaker (PM) implantation. However, 

initiation of permanent pacing during childhood is associated with many possible 

complications. These originate not only from limited PM longevity but also from lead failure 

potentiated by patient growth and physical activity. Because risk of complications increases 

with each PM revision or replacement, it is desirable to postpone PM implantation in 

children for as long as possible. Nevertheless, such approach is limited by current guidelines 

for elective PM implantation using heart rate indication criteria. These criteria have been in 

use since the second half of the last century and their general safety has been proven in 

studies from the past two decades showing extremely low morbidity and mortality in CAVB 

patients before PM implantation. However, until now no studies have described detailed 

development of heart rate, left ventricular (LV) size and function and physical development 

of children with CAVB. To address this, we have created a model of natural history of CAVB 

in children which not only proves safety of our current approach towards PM implantation 

but can also predict the probability of freedom from PM implantation based on mean heart 

rate at first presentation regardless of presentation age. The patients are well adapted to 

bradycardia, LV size increases proportionally to progression of bradycardia and LV function 

is preserved. Physical development in children with CAVB is similar to the healthy 

population.  

LV apical pacing has become a gold standard in children with CAVB requiring PM 

implantation. This form of pacing should preserve LV function and prevent development of 

PM induced cardiomyopathy. LV dysfunction has been described in rare cases of LV apical 

stimulation. This study shows positive effect of cardiac resynchronization therapy in such 

cases.   
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1352019, 27, č. 3      ČESKÁ REVMATOLOGIE

PŮVODNÍ PRÁCEPŘEHLEDOVÝ ČLÁNEK

Prenatální diagnostika kardiálního 
postižení u lupus neonatorum

Tomek V., Gilík J., Kovanda J., Fiala K., Jičínský M.

Čes. Revmatol. 2019; 27(3): 78–85

SOUHRN

Transplacentární přenos mateřských autoprotilátek anti-Ro 
a anti-La může vést k onemocnění srdce zahrnujíc í atrioven-
trikulární blokádu a kardiomyopatii. Kompletní atrioventri-
kulární blokáda plodu je závažným projevem kardiálního 
postižení u lupus neonatorum, které může vést k rozvoji 
srdečního selhání a až k intrauterinnímu úmrtí plodu.
Diagnostika atrioventrikulární blokády  1. až  3. stupně je po-
m oc í ultrazvukového vyšetřen í poměrně snadná . Možnosti 
terapeutického ov livněn í kom pletní atrioventrikulárn í blo-
kády jsou v prenatálním období dosud výrazně limitova-
né. Konverze úplné formy atrioventrikulární blokády na 
sinusový rytmus není možná. Léčba plodů s již vzniklou 
kom pletní blokádou pom oc í glukokortikoidů ( dexam e-
thason)  nepřináší prokazatelný  pozitivní efekt pro plod 
ani pro novorozence. Nejlepší možností zábrany vzniku 

atrioventrikulární blokády je preventivní léčba vyžadující 
sledování a správnou stratifikaci vysoce rizikové skupiny 
těhotných, zřejmě dle přítomnosti a výše titru anti-Ro52 
kDa. A trioventrikulární blokádu 1. stupně lze stanov it echo-
kardiografickým  měřen ím  plodů riz ikových těhotných. 
K rozvoji atrioventrikulární blokády ale může dojít velmi 
rychle, a to i v  průběhu několika hodin. P reventivn í podání 
glukokortikoidů s transplacentárním přenosem může za-
bránit rozvoji kom pletn í form y, často v  kom binaci s imuno-
globuliny . Hydroxychlorochin je slibným  lékem  v  prevenci 
kardiálního postižení u lupus neonatorum..

KLÍČOVÁ SLOVA

prenatální diagnóza – echokardiografie – plod – lupus 
neonatorum – atrioventrikulární blok

SUMMARY

Tomek V, Gilík J, Kovanda J, Fiala K, Jičínský M.  
Prenatal  diagnosis of cardiac manifestation 
associated with lupus neonatorum?
Transplacentar transfer of maternal anti-R o and/or an-
ti-La autoantibodies may result in cardiac disease such 
as heart block and cardiom yopathy . Com plete congenital 
heart block is a rare but devastating condition of cardiac 
Neonatal Lupus and may result in heart failure and foe-
tal death. Complete atrioventricular block is considered 
to be irreversible. It seems that maternal anti-Ro levels 
ant presence of anti-R o52 com ponent predict fetuses 
at high risk of immune-mediated cardiac complications. 
Maternally  adm inistered corticosteroids m ay  lim it the 
progression of the 1st or the 2nd atrioventricular block. 

How ev er, the transition from  norm al sinus rhy thm  to 
the third-degree atrioventricular rhy thm  m ay  be rapid 
( < 24  hours) . Dex am ethasone given during pregnancy  
may achieve normalization of prolonged atrioventricular 
conduction time interval and averts the progression to 
com plete heart block, often used in com bination w ith 
intravenous im m unoglobulin administration. In fetuses 
with complete AV block, the effect of steroid treatment 
on outcome is not proven. Hydroxychloroquine treatm ent 
during preganancy  has been asscotiated w ith a decreased 
recurrence of cardiac Neonatal Lupus.

KEY WORDS

prenatal diagnosis – echocardiography – fetus –  
neonatal lupus – atrioventricular block

Dětské kardiocentrum 2. LF UK a FN Motol, Praha, přednosta prof. MUDr. J an Janoušek, Ph.D.

ÚVOD

Tr a n s p la ce n t á r n í  p ř e n o s  m a t e ř s k ý ch  a u t o p r o t i -

lá t ek  a n t i-Ro a  a n t i-La  m ů že vést  k  on em ocn ěn í  

srd ce za h rn u j ící  a t r ioven t r iku lá rn í  (AV) b lokádu  

a  k a r d i o m y o p a t i i .  Ko m p le t n í  AV b lo k á d a  (AVB) 

p lod u  je  záva žn ým  p rojevem  k a rd iá ln íh o p ost iže-

n í  u  lu p u s n eon a t oru m ,  k t eré  m ů že vést  k  rozvoji  

srd ečn íh o selh án í  a  a ž k   in t ra u t er in n ím u  ú m rt í  

p lo d u  (1).  An t i -R o  a  a n t i -La  j s o u  a u t o p r o t i lá t k y  

p r o t i  e x t r a h o va n ým  n u k le á r n ím  a n t i g e n ů m  a  j s o u  

p ř í t o m n é  u  p a cie n t ů  s e  s ys t ém o vým  o n e m o cn ěn ím  

(syst ém ový lu pu s eryt h em a t odes – SLE,  Sjögren ů v 

syn drom  a  da lší).  Tyt o m a t eřské  p rot ilá t ky p řest u -

pu jí  p la cen t ou  do oběh u  p lodu  a  vyvoláva jí  zán ět  

v obla st i AV u zlu  vedou cí k  post u pn ém u  vývoji AV 

b lo k á d y.  K t é  d o ch á z í  t yp ick y  m e zi  20 .  a ž  24.  g e s t a č-

n ím  t ýd n e m .  O  p r o b ěh lém  zá n ě t u  v  o b la s t i  AV u zlu  

svědčí fibrot ická  p řest avba  u zlu  u  kon gen itá ln íh o 

AVB 3.  st u pn ě  (2).  V kom bin aci s  h ydropsem  a  n íz-
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