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Algoritma shéma( Nr.1) ,,Stabila noturiga (sustained) ventrikulu tahikardija
vai ventrikulu fibrilacija”

Fikseta VT vai VF

Anamnézé :
Koronara sirds slimiba vai elpas trikums

Gimenes anamnézé PKN < 40 gadu vecuma vai agrina sirds saslimsana
EKG apstiprinata VT vai VF epizode

y A L 2 A 4
Citi faktori: Akuta EKG PKN upuri:
Medikamenti iSémija: Eho — kg Autopsijas dati (patologi)
Elektroliti; STEMI, Anamnéze un Asinu un audu paraugi
Krasu kurvja Non-STEMI . Molekulara autopsija
trauma utml. glmen_es Gimenes locek]u kontrole
anamneze Gimenes locek|u izmekl&jumi
Urgenta
angiografija un
revaskularizacija

Atgriezeniski
tranzistori

iemesli

Sekundara PKN
prevencija:
AKEi, BAB,

Statini,
antiagreganti

Atkarto EHO kg

- L péc6-10
Kardiovaskulara nedélam
riska
novértéjums:
EKG, EHO kg /
MRI, anamnéze,
citi izmekléjumi. Apsver ICD
lzvérte implantaciju péc
potenciala sekundaras
faktora pilnigu prevencijas
atgriezeniskumu indikacijam
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Strukturalas un
iedzimtas sirds
saslimsanas

Parmantotas
aritmogénas
saslimsanas vai

kardiomiopatijas ?

Neidentifice
jebkadas sirds
saslimSanas

Sekojosa pacienta izmeklésana:
e Slodzes tests, Holtera monitorésana 48h;
e lespéjama koronara angiografija;
e Specializéta centra ekspertu piesaiste farmakoterapijas,
ICD, katetrablacijas un izmekléjumu izvertésana;
e Farmakoterapijas izmainas, elektrofiziologiskie
izmekl&jumi;
e MRI, datortomografija, miokarda biopsija;
e Viduveéto signalu EKG; transesofageala EHO kg

EsoSo sirds
saslimsanu
arstésana:
varstulu nomaina,
PCI, AKS,

farmakoterapija;
PKN riska
novértéjums

y

Specifiska
arstésana:
Genétiskie testi;
Gimenes locek|u
parbaudes;
PKN riska
novértéjums

Analize
iespéjamos citus
iemeslus VT / VF

pastavésanai




Algoritma shéma (Nr.2) ,, VENTRIKULU TAHIKARDIJAS etiologija
pacientiem ar strukturaliem sirds bojajumiem VAI bez strukturaliem sirds
bojajumiem

FIKSETA VENTRIKULU TAHIKARDIJA vai VENTRIKULU FIBRILACIJA

1.2 Sirds BEZ esoSiem strukturaliem 6. Sirds AR esoSiem strukturaliem
bojajumiem bojajumiem

5.7. Idiopatiskas 5. Primarie 6.1. I$émiskas 6.2. Ne-isémiskas

VT aritmiskie sindromi kardiomiopatijas kardiomiopatijas

Papillaro 7. 1. 6.2.
muskulu VT 4. Sirds

sarkoidoze

Fascikularas
VT

5.4. 5.1. 5.2. 5.5. CPVT - 5.6. Agrinas

Brugada’s Pagarinata Saisinata kateholam. repolarizacijas
sindroms QT QT KT sindroms
sindroms sindroms

Abreviatiras : VT — ventrikulara tahikardija; RVOT - right ventricle outflow trackt (kreisa kambara izplides trakts); IDKMP —
idiopatiska dilatacijas kardiomiopatija: ARV KMP — arrhythmogenic rhight ventricle (aritmogéna laba kambara) kardiomiopatija;
HKMP — hipertrofiska kardiomiopatija; CPVT — catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia (kateholaminergiska

polimorfa kambaru tahikardija).



1.PeksSna kardiala nave

1. Peksna kardiala nave (PKN) ir nevardarbiga, kardialas genézes nave, kura
iestajas vienas stundas laikd no akutu simptomu sakuma; pie kam var biut
zinama iepriekseja sirds slimiba, bet iespéjamais naves iestasanas laiks un veids
nav paredzams.

Pec Myerburg RJ: Sudden cardiac death: Exploring the limits of our knowledge. J Cardiovasc Electrophysiol
12:369, 2001, Zipes D, Sudden cardiac Death; From Cells to Bedside. Saunders 20009.

1.1.Dzivibu apdraudos$as aritmijas - jédziens

Mediciniskaja literattira pédéjos gados (Journal of American College of Cardiology,
Circulation, Heart Rhythm, European Heart Journal, Journal of Cardiac Electrophysiology,
Europace un citos) arvien plasak paradas termins dzivibu apdraudosas aritmijas (Life-
Treatening Arrhythmias), ka arT iedalijums: kambaru aritmijas bez parliecino$am strukturalam
sirds izmainam un ar strukturalam sirds izmainam.

Ar jédzienu dzivibu apdraudosas aritmijas (Life-Treatening Arrhythmias) saprot jebkadus
sirds ritma trauc€jumus (biezak kambaru aritmijas — 83% pé&c J. Camm un S. Saxena), kas
izraisa straujus hemodinamikas traucgjumus, kuru d€] iestajas pacienta nave, ja nekavgjoties
netiek sniegta neatlickama palidziba un talakaja arstniecibas procesa netiek nodrosinats secigs
arstniecisko pasakumu komplekss (elektrofiziologiska diagnostika, katetrablacija, izmantojot
trisdimensiju kart€Sanas sist€mas, neatlickama koronara angiografija ar perkutano koronaro
intervenci, implanté§jamo kardioverteru defibrilatoru (angl. Implantable Cardioverter
Defibrillator — ICD) implantacija ar vai bez sirds resinhronizacijas izmantojuma,
att€ldiagnostika, tostarp kodolmagnétiska rezonanse, genétiskie testi u.tml.).

1.2. Raksturigakas kambaru aritmijas bez parliecino$am strukturalam
sirds izmainam
I. Nepieskaita pie dzivibu Kritiski apdraudosajam aritmijam (tipiski monomorfas):
e kambaru izplides trakta lokalizacija:
- laba kambara izpludes trakts;
- kreisa kambara izpliides trakts;
- sinus Valsalva aorta;
- Hisa kilisa tiesa tuvuma (peri-His bundle);
e idiopatiskas kreisa kambara tahikardijas:
- kreisa mugurégja zara lokalizacija,
- kreisa priekseja zara lokalizacija;
- augsta septala lokalizacija;
e citas lokalizacijas:
- mitralais gredzens;
- trikuspidalais gredzens;
- papilarie muskulsi;
- perivaskularas epikardialas.
I1. Pieskaita pie dzivibu Kritiski apdraudosajam (tipiski polimorfas):
e genétiskie sindromi
- pagarinata QT sindroms (LQTS);
- Brugadas sindroms;



- kateholaminergiska polimorfa kambaru tahikardija;
- satsinata QT sindroms.
e B. Idiopatiska kambaru fibrilacija.

Ja salidzinam iemeslus, tad joprojam ap 80% PKN iemeslu ir KSS, ap 15%
kardiomiopatijas un ap 5% t.s.sirds elektriskas saslimsanas jeb jonu siiknu patologijas (reizém
lieto terminus kanalopatijas no channelopathies jeb electrical diseases). KSS pacientu PKN
joprojam ir un paliek populacija vislielakas problémas radosa dala gan dél] skaita, gan dgl
riska identificéSanas. Par implantéjamo kardioverteru — defibrilatoru (ICD no Implantable
Cardioverter Defibrillator) un/vai sirds resinhronizacijas terapijas ( CRT / CRT -D no
Cardiac Resynchronisation Therapy ) efektivitati noteiktam KSS pacientu grupam (péc
parciesta Miokarda infarkta, ar QRS platumu virs 120 ms, ar kreisa kambara sistolisko
disfunkciju un EF < 35%) zinams jau kop$ 2000-o gadu sakuma, tad sekojosa problémas
izpete 2005. — 2015.gados apliecinaja, ka lielai dalai So pacientu (p&c revaskularizacijas, 3
artériju slimiba, koronara stumbra patologija) ari ar relativi saglabatu sistolisko funkciju PKN
risks paliek augsts. Kardiologija pastav virkne iesp&amu riska pazimju (PKN prodroms),
kuras lauj tomér vairak vai mazak uztvert signalus par tuvojosos katastrofu.

Shéma atainota laika saistiba ar iespgjamo peksnas kardialas naves iestaSanos

Laika saistiba ar pekSnu kardialu navi

Pirmas pazimes - Klinisko pazimju Sirds apstadans Biol?giské
prodroms sakums By
Jauni simptomi Straujas kliniska Péksns Neefektiga
vai esosSo stavokla kollapss atdzivinasana
kardialu izmainas Iztriikst VAI
simptomu *Aritmija efektiva Iztrikst sirds
pasliktinajums *Hipotensija cirkulacija »  elektriskas,
-Sapes kritis -Sapes kritis *Nav pulsa mehaniskas vai
Sirdsklauves *Elpas trikums +Pilnigs CNS funkcijas
Elpas trikums -Isi samanas samanas péc
*Nogurums traucéjumi zudums atdzivinasanas

Dienas vai pat ménesi

Lidz stundai

(no Zipes D, Sudden cardiac Death; From Cells to Bedside. Saunders 2009.)

Biitiski atceréties :

Minttes lidz nedélam

» Pacientiem ar sirds mazsp&ju un / vai p&c parciesta miokarda infarkta kambaru
ekstrasistolu paradiSanas vai to bieZuma pieaugums ir augsta riska markieris;

Y VV

Izmainas QRS morfologija ir augsta riska markieris;
Sirdsdarbibas frekvences pieaugums ir augsta riska markieris;
B-tipa natrijurétiska peptida Iimenis nereti ir pirmais un agrinais augsta riska markieris

1.3.Peksnas kardialas naves riska faktori
1. Anamnézg sirds apstasanas vai bijusi Ventrikularas Tahiaritmijas (Ventrikulu

Tahikardija/Ventrikulu undulacija) epizode

2. Pazeminata kreisa kambara izsviedes frakcija un HSM
3. Anamnéze Miokarda Infarkts /Koronara sirds slimiba



4. Ventrikulara Ektopija pie KSS; Ventrikulu ekstrasistoles, kuras paradas vai kuru biezums
pieaug slodzes testu laika / pie fiziskas vai psihoemocionalas slodzes
5. Elektrofiziologiskie/EKG parameteri:
a) QT korigétais intervals (QTc).
b) QRS platums,
€) Sirds ritma variabilitate;
d) T vilpu alternacija;
e) Arginas repolarizacijas pazimes;
f) QT dispersija
6. Atriju fibrilacija
7. Smekesana
8. AptaukosSanas, cukura diabéts
9. Pasivs dzives stils

Ta saucamie ,,jaunie riska faktori” ir :

10 Brivo Taukskabju metabolisms: mitohondriju defekti

11 Seruma biomarkeri: citokini, citi proteini

12 lekaisums: (C — reaktivais proteins), troponins

13 Molekularie markeri: beta receptoru apakstipi

14 Gengtiskie markeri: substrats, trombozes risks, parmantotas aritmijas

15 Viena nukleotida polimorfisms (SNPS): jonu kanalu patologijas

16 Kermena temperatiiras paaugstinajums.

17 Perfuzijas trauc&jumi: ievérojama loma diagnostika ir agrinai miokarda perfuzijas
scintigrafijai un kodolmagnétiskas rezonanses izmeklesanai.

18 Sirds frekvences turbulence

1.4. PekSnas naves iemesli jauniem cilvekiem
* Hipertrofiska kardiomiopatija
» Koronaro artériju anomalijas
* Pagarinata QT sindroms
» Volfa-Parkinsona-Vaita sindroms (WPW)
» Citas kardiomiopatijas (Aritmogéna Laba Kambara Kardiomiopatija)
* Agrina koronaro artériju ateroskleroze
* Aortas ruptiira (Marfana sindroms)



2.Primaras kardiomiopatijas

Pasaules Veselibas organizacijas kardiomiopatiju klasifikacija

Definicija Etiologiskie faktori

Dilatéti kreisais/abi sirds
Dilatacijas kambari ar traucetu
kontraktilitati

[$€miska, idiopatiska, iedzimta/genétiska,
imuna, alkohola, toksiska, valvulara

ledzimta ar autosomali dominantu
parmantojamibu (sikak sadala par
hipertrofisko kardiomiopatiju)

Kreisa un/vai laba kambara

Hipertrofiska hipertrofija

Restriktiva pildiSanas un
reducéta diastoliska pildiSanas
Restriktiva viena/abos kambaros. Normala
vai tuvu normalai sirds
sistoliska funkcija

Idiopatiska, amiloidoze, endomiokardiala
fibroze

Nezinama. ledzimta, parasti autosomali
dominanta parmantojamiba, ar nepilnigu
penetranci. lespgjama autosomali recesiva
parmantojamiba. Reti sastopami tipiskie
fenotipi ( Naxos disease).

Fibrozo un taukaudu
sakopojumi laba kambara
miokarda. Ula (Uhl’s)
anomalija, ,,pergamenta” sirds.

Aritmogena laba
kambara
kardiomiopatija

Fibroelastoze, nekompakts miokards,
Ne-klasificeta Neatbilst pargjam 4 grupam [sistoliska disfunkcija ar minimalu dilataciju,
mitochondrialas saslimsanas

Pieci bitiskie faktori, ar kuriem jarékinas, ja ir aizdomas jeb dati par iesp&jamu

kardiomiopatijas diagnozi:

1. Paradas nopietni simptomatiskas stidzibas par elpas trukumu, nogurumu, Skidruma aizturi,
izmainitam darba sp&jam un ikdienas aktivitatem.

2. Kilasiskie kardiovaskularie riska faktori (smék&$ana, hipertensija, diab&ts, hiperlipidémija)
vai ieprieks bijis kada nopietna kardiovaskulara probléma (miokarda infarkts, perkutana
intervence, aortokoronara Suntésana).

3. Gimenes anamn@ze sirds saslim$anas, jo Tpasi gados jauniem radiniekiem, Tpasi

akcent€jama peksna nave.

Alkohola, amfetamina, kokaina lietoSana, profesionalais sports ar dopinga lietoSanu.

Jebkura nesena vai Sobrid norito$a nopietna slimiba .

o &



2.1.Elektrokardiografiska atrade pacientam ar hipertrofisko
kardiomiopatiju
Elektrokardiografiskas anomalijas atrod 75% lidz 95% pacientu. Sis izmainas paradas agri,
vel pirms pusaudzu gadiem, kad ehokardiograma var but relativi normala. EKG izmainas
parasti ir pirmais kreisa kambara hipertrofijas priekSvéstnesis.
Galvenas (lielas) elektrokardiografiskas diagnostiskas pazimes:
e Kreisa kambara parslodze ( 50% gadijumu),
dzili Q-vilnu (vilni/waves) > 40 ms kreisa kambara inferolateralaja siena,
T-vilnu (wave) inversija > 3mm V3-V6, D1 un aVL un > 5Smm D2, D3 un aVF.
Gigantiski negativi T-vilni prekordialajos novadijumos — raksturigi apikalai HKMP.
Mazie elektrokardiografiskie kritériji :
e Interventrikularas vadiSanas trauc€jumi,
e Minimalas kambaru repolarizacijas izmainas,
e Dzili S-vilni V2 novadijuma,
kas var paradities arT iztriikstot sirds saslimsanam.
Holtera monitoréSana (24 stundu EKG pieraksts) atklaj sirds ritma trauc&umus 90%
kardiomiopatiju pieauguSajiem. Ventrikularas ekstrasistoles un nestabila ventrikulara
tahikardija teik diagnosticéta 20% Iidz 30% pacientu. Bradiaritmijas, supraventrikularas
tahikardijas un atriju fibrilacija var paradities gan ka atseviS$kas saslim$anas, gan ka
ventrikularo aritmiju priekSvestnesi. IlgstoSas nestabilas (nepastavigas) ventrikularas
tahikardijas epizodes var izsaukt ventrikulu fibrilaciju, jo ipaSi raksturiga §1 draudosa
tendence ir pacientiem, kuri jaunaki par 30 gadiem.

Dazi géni, to mutaciju izsauktas izmainas un nosacitas ietekmes zonas

1. Actin. Sarkomeru proteinu génu tips, géni, kuri form& muskulu funkciju pamata faktorus.
Aktins ietekmé sirds kontrakcijas un ta defekti ir pamata hipertrofiskajai kardiomiopatijai.

2. Desmin. Starpposma Skiedras starp sirds un skeleta muskulatiiru. Géna mutacijas izsauc
iedzimtas kardiomiopatijas.

3. Dystrophin. Géns ietekmé muskulu funkcijas. Defekts izraisa muskula nesp&ju
regeneréties. Specifiskas distrofina (dystrophin) géna mutacijas izraisa kardiomiopatiju,
muskulu distrofiju un ari citas muskularas patologijas.

4. Tafazzin. Géns iesaistits muskulu skeleta funkcijas.

S-myosin. Viens no génu grupas, kas atbild par miozina veidosanu. Proteins iesaistits

sirds muskula kontrakcijas un relaksacija.

6. Troponin T. Géns atbildigs par troponina T (troponin T) veido$anos. Proteins iesaistits
sirds muskula kontrakcijas un relaksacija.

o

2.2. Gimenes skrininga shéma pie aizdomam par hipertrofisko

kardiomiopatiju

Pirmas pakapes radinieki, pecnacgji, vecaki, Skrinings — fizikala izmekl&$ana, ehokardiografija,

vienu vecaku bérni (brali un masas) elektrokardiografija

Jaunaki par 12 gadiem Parliecino$a atrade reta, skrinings rezultativs, ja hipertrofijas
gaita ir krasi nelabvéliga, ja jaunietis ir aktivs sportists, ja ir
agrinas kardiomiopatijas attistiba : testi katrus 5 gadus.

12 Iidz 22 gadu vecuma Parbaudes atkartojamas katrus 12 — 24 m&nesus

P&c 23 gadiem un vecakiem Parbaudes atkartojamas katrus 5 gadus vai kamér genétiskie testi
apliecina rezultatus

Ja genétiskie testi apstiprina diagnozi, kontrole turpinama p&c shémas. Ja genétiskie testi negativi, turpmakas
parbaudes nav nepiecieSamas.




Lielie riska faktori Iespéjamie faktori

Sirds apstasanas (ventrikulu fibrilacija) Atriju fibrilacija

Spontana stabila ventrikulu tahikardija Miokarda iS€mija

Gimenes anamnéz€ peksna nave, Kreisa ventrikula izsviedes

nav saistamu faktoru trakta obstrukcija

Neskaidra iemesla sinkope Augsta riska mutacijas

Kreisa ventrikula sienas biezums Intensiva fiziska slodze (profesionalais sports
lielaks vai vienads ar 30 mm vai smags fizisks darbs ar parslodzeém)

Anormals arterialais spiediens pie slodzes

Nestabila ventrikulara tahikardija
(Holtera monitorg$ana)

2.3. Hipertrofiskas kardiomiopatijas arstéSana
Hipertrofiskas kardiomiopatijas arstéSanas galvenie principi ir :
e Peksnas kardialas naves riska savlaiciga atpaziSana

e Sirds mazsp¢jas attistibas aizkavéSana

e Potencialo riska grupu savlaiciga identifikacija.

Salidzinajumam 2 elektrokardiogrammas.
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A. attels — kreisa kambara hipertrofija B.attéls — hipertrofiska kardiomiopatija
Ja A.att€la redzamas raksturigas KKH pazimes un galvenais akcents ir Sokolov — Lyon vai
Cornell indekss un iesp&jama pacienta anamnéze, tad att€ls B.parada tipiskas izmainas pie
hipertrofiskas kardiomiopatijas. Ja §ada vai lidziga EKG ir fiks€ta gados jaunam cilvékam, tad

diez vai varam runat par mérka organu bojajumiem.

Kopéjo algoritmu Hipertrofiskas kardiomiopatijas arstésana attélo shéma:
- Genatiski Visa ICD — primarai/
Regularas . Augsts — .
kontroles ‘dEfe.kt.l '.’f’ HKMP = PKNrisks |’ :ekunda“rd!
EE / Eopilaciia kardioversija;
Nav l_ﬂﬂ'-‘ Frekvences
I Bez farmal pij I'_ 1enr|sPl(N' Progreséjosa antilmagula'nli
risks sirds
ejas
o ot simptomatika
Pecslodzes Il Med-ti [ :
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2.4. Hipertrofiska kardiomiopatija sportistiem

Kriteriji hipertrofiskas kardiomiopatijas diagnozei sportistiem.

Pirmkart : sportista slodzes nav samérojamas ar parasta cilvéka slodz€m un nereti, jo Tpasi
lielaja sporta, §1s slodzes balansé uz cilvéka sp&ju robezas.

Otrkart — lai sporta ko sasniegtu, ir jaiegulda milzu darbs. Sporta slodzes sakas augosa
organisma un dazos sporta veidos (vingroSana, peldéSana, miisdienas arT sporta spéles) ar 5 —
7 gadu vecumu.

Treskart — diemz€l negodigi treneri, pasi sportisti un, lai cik tas nebutu paradoksali, jauno
sportistu vecaki sekmé aizliegto vielu lietoSanu (dazadi dopingi). Klasisks piemérs aizliegtajai
vielai, kura veicina muskulu hipertrofiju, ir anabolie steroidhormoni. Diemz€l hipertrof€jas ne
tikai kaju vai roku, bet art sirds muskulis, pie kam sekas nereti ir neprognozeéjamas.

Ceturtkart — hipertrofiska kardiomiopatija ir sastopama saméra plasa populacija, tacu augsta
riska grupa nonak tikai neliela dala cilvéku. Ja divi lidzigas sakuma pozicijas esosi pacienti
(berni, pusaudzi) tiks paklauti dazadam slodz€m un jo 1pasi tieSi augSanas perioda, ari
miokarda hipertrofijas raditaji biis atSkirigi. Savlaiciga riska grupu identifikacija,
nepiecieSamibas gadijuma slodzu samazinaSana vai pilniga partrauksana uz laiku vai pavisam
lauj izvairities no loti nopietniem sarezgijumiem nakotng.

Balstoties uz vairakiem profesionalo asociaciju kopsavilkuma datiem (gan kardiologijas, gan
sporta medicinas asociaciju materiali), ir izstradati vairaki pamatprincipi un Kritéri
hipertrofiskas kardiomiopatijas izverteSanai sportistiem:

Ja kreisa kambara sienas biezums parsniedz 12 mm, to uzskata par hipertrofetu. Tas uzreiz
nenozimé patologiju, bet uzkatams ka potenciali augstaks riska avots. Praktiski visiem
aktiviem sportistiem (nerunajot par elites sportistiem) kreisais kambaris ir nedaudz
hipertroféts. Tas attiecinams arT uz tiem, kuri kadreiz bijusi aktivi sportisti, bet turpina
sportiskas aktivitates arT p&c 40 un 50 gadu sasniegSanas.

Ja sportistam ir dati par kreisa kambara hipertrofiju un relativi nedilatéts kreisais kambaris
(<56 mm) aktivo sporta gaitu laika (aktivi trenini, sacensibas), ir noveérojams jebkur§ no
sekojosajiem faktoriem, tad kreisa kambara hipertrofija uzskatama vairak patologiska neka
fiziologiska:

1) pasliktinata diastoliska funkcija;

2) palielinats kreisa atrija diametrs >45 mm sportistiem, kuri jaunaki par 18 gadiem un vairak
ka 50 mm vecakiem sportistiem;

3) kreisa kambara izsviedes trakta obstrukcija ar sistolisko mitralas varstules prieksgjas viras
kustibu;

4) Hisa kalisa kreisas kajinas pilna blokade;

5) ST-segmenta depresija vai dzili T-vilni ar inversiju (<-0.2 mV) divos blakuseso$ajos
novadijumos (iznemot V1 un V; sportistiem, kuri jaunaki par 16 gadiem) elektrokardiografija;
6) gimenes anamnéz¢ hipertrofiska kardiomiopatija pirmas pakapes radiniekiem.

Sportistiem ar hipertrofisko kardiomiopatiju gimenes anamn€z€ vai tas atradni
ehokardiografija un/vai elektrokardiografiskam anomalijam, kas apliecina patologiju, javeic
48 stundu elektrokardiografijas pieraksts (Holtera monitoréSana), kardiopulmonalais slodzes
tests un sirds kodolmagnétiskas rezonanses izmekl€jums, lai noteiktu vispargjas fenotipiskas
izmainas un novertétu pekSnas kardialas naves risku. 48-stundu EKG palidz identificét
nestabilu (nepastavigu) kambaru tahikardiju, kardiopulmonalais slodzes tests palidz noteikt
asinsspiediena anomalijas pie slodzes, slodzes izsauktas aritmijas un novertét maksimalo
skabekla apmainu. Sirds kodolmagnétiskas rezonanses izmekl&ums lauj izslégt apikalu
kardiomiopatiju, kas arT pati par sevi ir patologija ar augstu PKN risku.
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Sportistiem, kuriem diagnostikas dati ir Saubigi, nepiecieSams pirmas pakapes radinieku
skrinings un/vai vismaz tris ménesus atcelami jebkadi ar slodzi saistiti trenini, 11dz tiek veikta
atkartota izmekl&Sana.

Zema riska pacienti vecuma virs 30 gadiem, kuriem nav ierobezojumu sportiskam
aktivitatem, JA NAV SEKOJOSAS ATRADES :

e Kambaru tahikardija fikséta Holtera monitoréSana

Gimenes anamnéze peksnas naves epizode saistiba ar hipertrofisko kardiomiopatiju
Anamngzg sinkope vai samanas zuduma epizode

Nopietna hemodinamikas anomalija, gradients >50 mm Hg

Slodzes inducéta hipotensija

Vidgja vai izteikta mitrala regurgitacija

Palielinats kreisais atrijs (=50 mm)

Paroksismala atriju fibrilacija

e Anomala miokarda perfuzija

3. Aritmogéna laba kambara kardiomiopatija

Aritmogeénai laba kambara kardiomiopatijai (ARVC) raksturigs plass kliniskais
spektrs, tipiska izpausme ir ventrikularas tahiaritmijas (monomorfa ventrikulara
tahikardija). SaslimSana ir biezs pekSnas kardialas naves iemesls jauniem cilveékiem, to
skaita arT elites sportistu vidi (Italijas dati). Neinvazivie diagnostiskie izmekl&jumi var biit
nepietiekami informativi, ir apgriitino$i vai reizém pat neiesp&jami atrast kadu specifisku
pazimi, kas lautu precizét diagnozi. Parasti aizdomas izraisa elektriskas, funkcionalas un
anatomiskas anomalijas bez kada cita, it ka objektiva iemesla. Diagnostiskos kriterijus var
apliikot tabula:

Laba Ventrikula Aritmogénas
Kardiomiopatijas diagnostiskas pazimes

Tests Pazime

Elektrokardiogramma Epsilon vilni (neskaidras ST segmenta robezas) V.3,
inverteti T vilni Va,V3*) iztrukstot labas Hisa kalisa kajinas

blokadei.

Ehokardiografija Lokalizeta laba kambara aneirisma, izol&ta laba kambara
mazspéja, laba kambara sienu biezums <2 mm vai > § mm,
asimetrija.

Kodolmagnétiska Tauku infiltracija laba kambara miokarda

rezonanse

Histologija Tauku infiltracija laba kambara miokarda

* pacientiem, kas vecaki par 12 gadiem

Elektrokardiogramma redz anomalu repolarizaciju ar T vilna inversiju Vi novadijuma lidz pat
V3 un zemas amplitidas potencialus QRS kompleksa beigas (epsilon vilnus); Brugada’s
sindromam Iidziga labas kajinas blokades aina (skat talak teksta) un labo prekardialo ST-
segmenta elevacija saistiba ar polimorfu kambaru tahikardiju ar1 ir attiecinama tikpat uz
aritmogeno laba kambara kardiomiopatiju.
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4.Nekompaktais kreisais kambaris (LV Noncompaction)

Nekompaktais kreisais kambaris jeb nekompaktais kreisa kambara miokards ir nesen atklata
iedzimta kardiomiopatija, kura raksturojas ar Ipatn&ju stiklveida (,,porainais” jeb ,,suk]veida”
miokards) kreisa kambara morfologisko izskatu. Bojajums galvenokart skar kreisa kambara
distalo (apikalo) dalu ar dzilam starptrabekularam ,kabatam” (stnusiem) un Sie sinusi ir
saistiti ar kambara dobumu. Patologiju saista ar embriogenézes noteiktu posmu apstasanos.
Nekompaktais kreisais kambaris var pastavét ka izoléta saslimSana vai but saistits citam
iedzimtajam sirdskaitém, parasti ar sarezgitajam ,,zilajam” sirdskaiteém, EbSteina anomaliju
vai dazam neiromuskularajam saslimSanam.

SaslimSana ir reta, tacu no kop&jam pediatrijas praksé veiktajam ehokardiogrammam dati par
nekompakto miokardu apstiprinas 0.014% jaundzimusajiem un b&rniem. Ap 25% vecaku ir
asimptomatiski, tacu tiem ehokardiografiskaja atradné tiek fiksetas dazadas anomalijas.

5.Sirds elektriskas saslim$anas jeb jonu siiknu saslim$anas jeb
kanalopatijas

Primaras PKN izraisosas saslims$anas, t.s. — sirds elektriskas saslimsanas.
Pagarinata QT sindroms (LQTS)

Saisinata QT sindroms (SQTS)

Brugada’s sindroms

Kateholaminergiska polimorfa ventrikulara tahikardija

Agrinas repolarizacijas sindroms

Idiopatiska kambaru fibrilacija

Parmantota vadiSanas sistémas patologija

VVVYVYVY

5.1.Pagarinata QT sindroms (LQTS no starpt.literatara long QT
syndrome):

1. Pagarinatu QT var noteikt elektrokardiografiski,
2. Pagarinata QT sindroma pacientiem parasti ir gimenes anamnézes dati.
3. Biezakas patologijas var apstiprinat genétiskie testi.

Tipiskakie LQTS varianti :
LQTS L.tips
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Nereti aparati fiksé pirmo T vilna Skérsojumu ar izoelektrisko liniju un kludaini aprékina
normalu korigéto QT intervalu. Ja pastav kaut mazakas Saubas vai anamnéz€ ir Saubigi dati,
EKG analizei japieverS nopietna uzmaniba. Bistami pacientiem pie izbaileém, straujas
pamosanas, arkartigi augsts risks pirmas 48 stundas péc dzemdibam.

LQTS Hl.tips
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Bistams pie stresa, dzivibu apraudoSas aritmijas var notikt miega.

Pagarinata QT sindroms

Raksturigais pagarinata QT sindromam — pagarinats QT intervals: korigétais QT > 450 msek
virieSiem un > 460 msek sievietém ar vai arT bez T vilpa morfologijas izmainam. Ir
identificéti 12 géni, kas izraisa dazadu jonu siknu patologiskas darbibas izmainas, kuru dél
Siem pacientiem novéro agrinu seku depolarizaziju un sekojosu TdP. Vairak neka 90%
pacientu zinami ka LQTSI1, LQTS2, LQRS3. 25% pacientu génu mutacijas paslaik nav
identificetas. Kliniskas izpausmes: sinkope, samanas zudums, TdP ar sekojoSu VF un peksnu
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navi. Ja koriggtais QT intervals (QTc) parsniedz 480 ms, tas uzskatams par loti augstu riska
markieri, ja QTc > 500 msec, tas ir parliecinosi pagarinats Qt intervals.

Galvenas probléemas ar LQTS:

e vidgjais simptomatikas attistiSanas sakums ir 12 gadu vecuma;

e gritibas ar agrinu identifikaciju.

Katram genotipam ir savi specifiski riska provocgjosie faktori:

o LQTS1 - fiziska slodze (1pasi peldésana);

e LQTS2 — izbilis, stress (bérniem var paradities 5—6 gadu vecuma, kad nereti tiek
kludaini traktéts ka epilepsija un attiecigi arstéts. Pretepilepsijas medikamenti pasi par
sevi pagarina QT intervalu);

e LQTS3 - miega, ilgstoss stress.

Diagnostika var but noderigi Schwartz et al. piedavatie gara QT sindroma diagnostiskie
kritériji [9., 10.]:

® > 4 punkti — gara QT sindroma iesp&jamiba loti augsta

e 2-3 punkti — gara QT sindroma iesp&jamiba viduvéja

e <1 punkts — gara QT sindroma iesp&jamiba nieciga

Literatiira $o tabulu (skat. 1. tabulu) médz saukt arT par Svarca riska punktu skalu — Schwartz
Score.

1. tabula Gara QT sindroma diagnostiskie kriteriji (Svarca riska skala, pec P.Schwartz)

Kriteriji | Punkti
EKG izmainas

QTc>480 ms 3
QTc 460470 ms 2
QTc 450 ms (tikai virieSiem) 1
T vilpa alternacija 1
Divkuprains T vilnis vismaz trijos no 12 novadijumiem 1
Bradikardija miera stavokIT* 0,5
Torsades de pointes vai sinkopes (giboni)

Dokument&tas Torsades de pointes tahikardijas epizodes** 2
Sinkopes (gibonis), saistitas ar emocionalo spriedzi vai fizisko slodzi** 2
Sinkopes (gibonis) miera (nesaistitas ar emocionalo spriedzi vai fizisko slodzi)** 1
Iedzimtas anomalijas:

- iedzimts kurlums | 0,5
Gimenes anamnéze (tikai vecaki, brali, masas, bérni)

- gara QT sindroms gimenes anamn&zé 1

- neskaidri peksnas naves gadijumi, jaunakiem par 30 gadiem gimenes anamnézg 0,5

* |zverte tikai bérniem péc preciziem, vecumam korigetiem kritérijiem.
** Ja pacientam ir dokument&tas Torsades de pointes, sinkopes neizverte.
Viskin S. The QT interval: too long, too short or just right. Heart Rhythm. 2009; 6(5):711-5

Iegiitu pagarinatu QT kliniskaja prakse sastop biezak un tas var biit saistits ar:

e medikamentu iedarbibu;

e clektrolitu trauc€jumiem — hipokali€miju, hipomagnémiju, hipokalc€miju;

e dazadam slimibam — miokarda i§€miju, miokarda infarktu, hipotireozi, sirds mazspé&ju,
miokarditu, kardiomiopatijam u.c.
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9. attéls Pacientu skaita sadalijums pagarinata QT sindroma dazadiem variantiem

(Tau un lidzautoru dati)
LQT1/LQT2

LQTS — Long QT syndrome (pagarinata QT sindroms).
10. attels Tipiski Torsades de pointes pieméri dazadiem gara QT sindroma tipiem
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11. attels Gara QT sindroms
Raksturigais gara QT sindromam ir R-R intervala svarstibas, pagarindgjums pirms nakama
cikla, aiz kura var sekot TdP epizode. Vislielakais intervala pagarinajums raksturigs 2. tipam.
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P&éc Tau datiem [8], 39% gadijumu pacientiem novéroja kambaru fibrilaciju, 33% bezpulsa
elektrisko aktivitati, 28% gadijumu asistoliju. Janem véra, ka tas bija gara QT sindroma
pirmas kliniskas izpausmes.

5.1.1. Medikamenti, kas var pagarinat QT intervalu

[precizak : www.longqt.com , www.drug-druginteraction.com ]:

e antiaritmiskie ltdzekli:
- 1A klases antiaritmiskie Iidzekli: hinidins, disopiramids, prokainamids;
- 111 klases antiaritmiskie lidzekli: d/I-sotalols, bretilijs, N-acetilprokainamids;
- neklasificéti: adenozins, prenilamins, lidoflazins, bepridils;

o antibakterialie preparati - eritromicins, Kklaritromicins, trimetoprims —ar
sulfametoksozolu;

e pretséniSu preparati — ketokonazols, flukonazols;

e neiroleptiskie Iidzekli:
- fenotiazini — hlorpromazins, tioridazins;
- haloperidols, droperidols;
- ziprasidons, risperidons, olanzapins, kvetiapins;

e Kimijpreparati — pentamidins;

e sSerotonina antagonisti — ketanserins;

e prethistamina preparati (bez sedativa efekta) — terfenidins, astemizols,
difenilhidramins;

e tricikliskie un tetracikliskie antidepresanti — amitriptilins, imipramins, dokSepins;

e Citi preparati — cisaprids, papaverins, vazopresins, hloralhidrats

Uzmanibu!

e QT intervala pagarinaSanas var biit intermit&joSa un paradities tikai noteiktas situacijas vai
bez jebkadas saistibas ar citiem notikumiem. Svarigi sporta medicind un pacientiem ar
neidentificétam sinkopém. IzvEles diagnostikas metodes: implant€jamas sirds ritma
monitoréSanas ierices, invazivie elektrofiziologiskie izmekl&jumi un genétiskie testi.

Ekspertu grupas rekomendacijas pagarinata QT sindroma diagnoztika

1. LQTS diagnosticg, ja :

a. Ja LQTS riska punkti >3.5 bez jebkadiem datiem par iesp&jamu sekundaru QT pagarinajumu un / vai

b. Ja apstiprinata neparprotami patologiska mutacija kada no LQTS géniem vai

c. Ja fiksets esoss koroggtais QT intervals pec Bazett's formulas (QTc) >500 ms atkartota 12- novadijumu EKS
bez jebkadiem datiem par iesp&jamu sekundaru QT pagarinajumu .
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2. LQTS var tikt diagnosticéts, ja QTc ir intervala 480 lidz 499 ms atkartota 12-novadijumu EKG pacientiem
ar nezinamas genézes sinkopi bez jebkadiem datiem par iesp&jamu sekundaru QT pagarinajumu vai iztrikstot
datiem pat patogénu mutaciju.

Priori SG, Vilde M, Brugada J.et al. Europace 2013; 1389-1406

I klases
rekomendacijas |1. dzives stila izmainas pacientiem ar LQTS:

a. izvairities no QT pagarino$ajiem medikamentiem (www.qtdrugs.org)

b. Identificgt un korigét iespgjamos elektrolitu lidzsvara trauc\ejumus, kuri radusies
caurejas, vemsanas, metabolas kondicijas, nesabalansétas dictas vai svara zuduma

ArsteSana 2. Beta-blokatori rekomend&jami pacientiem ar LQTS, kuri:

a. Ir asimptomatiski ar QTc >470 ms un/ vai

b. simptomatiski ar dokument&tu sinkopi vai dokument&tu ventrikularu tahikardiju /
/ventrikularu fibrilaciju (VT/VF).

3. kreisas puses simpatisko gangliju denervacija - Left cardiac sympathetic denervation
(LCSD) rekomendgjama augsta riska pacientiem ar LQTS diangnozi, kuriem :

a. Implantable cardioverter-defibrillator (ICD) terapija ir kontraindicéta vai atteikta un /
vai

b. Beta-blokatori ir vai nu neefektigi sinkopju / aritmiju prevencija, tos netolerg, lietosanai
nepiekrTt vai ir kontraindicéti.

4. ICD implantacija ir rekomendgta pacientiem ar LQTS diagnozi, kuri ir izdzivojusi pec
sirds apstasanas / SCD epizodes.

5. Visi LQTS pacienti, kuri vElas nodarboties ar sportu sacensibu Iimeni vispirms tiek
konsultéti pie eksperta - Specialista riska izvertésanai.

Ila klases 6. Beta-blokatori var tikt pielietoti asimptomatiskiem pacientiem ar LQTS
rekomendacijas diagnozi un ar QTc <470 ms.

7. ICD implantacija var tikt pielietota pacientiem ar LQTS diagnozi un recidivésam
sinkopém beta-blokatoru lieto§anas laika..

8. LCSD var tikt pielietota pacientiem ar LQTS diagnozi, kuriem atzim€ notikumus
neraugoties uz BAB un / vai ICD terapijas esamibu.

9. Na kanalu blokatori var tikt pielietoti ka pievienota terapija LQRS — 3 pacientiem ar
QTc 450 ms lai saisinatu QTc \idz 440 ms.

Farmakoterapija
Beta-adrenoblokatori:

» Propranolol

» Nadolol

» Metoprolol

» Atenolol
Kirurgija
ICD
Elektrokardiostimulatori Literatiira atrodamas publikacijas par elektrokardiostimulacijas
efektivitati dzivibu apdraudoso artimiju notikumu samazinaSana pacientiem ar LQTS. Tiesa
gan, iesakoties ICD &rai un samazinoties So ICD izmériem, EKS implantacijas Siem
pacientiem vairak nav ka izvéles metode.
Left cervicothoracic stellectomy (kreizo cekvikotorakalo gangliju kirurgiska iznemsana
(atsevisSkas situacijas, kad VT un VF nereagé uz farmakoterapiju (resistant VI/VF) un
novero “electrical storm” tipa notikumus.
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http://www.qtdrugs.org/

MEDIKAMENTI, KURUS KATEGORISKI NEDRIKST lietot pacientiem ar iespéjamu
pagarinata QT sindromu (LQTYS):

>

YV VVV V VY

Anestézijas lidzekli ar iespgjamu astmu ietekm&josu efektu (piem.epinefiins) tion (eg,
epinephrine)

Antihistaminu grupas medikamenti (piem.difenhidramins, terfanadins, astemizols)
Antibiotiki (piem.eritromicins, trimetoprims, sulfametoksazols, pentamidins) Riska
grupa ietver visus makrolidu grupas medikamentus.

Antiaritmiskie lidzekli ( piem.hinidins, prokainamids, disopiramids, sotalols,
probukols, bepridils, dofetilids, ibutilids, amiodarons)

Gastrointestinalo saslim§anu arsté$ana peilietotie medikamenti (piem.cisaprids).
Preseénisu medikamenti (piem.ketokonazols, flukonazols, itrakonazols)

Psihotropie lidzekli (piem.tricikliskie antidepresanti, fenotiazina derivati, butirofenoni,
benzisoksazols, difenilbutirpiperidins)

Kalija jonu zudumu provocejosie medikamenti (piem.indapamids, cilpas
diurétiki,vemsanu/ caureju izsaucosie medikamenti.

5.2.Satsinata QT sindroms (SQTS)

Ekspertu grupas rekomendacijas SQT sindroma diagnostika (saisinata QT sindroms)

1. SQTS diagnosticg, ja intervals QTc <330 ms.

2. SQTS var tikt diagnosticéts pie QTc <360 ms un viena vai vairakam sekojo$am pazimeém :
patogénas mutacijas, SQTS gimenes anamnézg, gimenes anamnézeé SCD epizode <40 gadu vecuma,
pacients dzivs péc VT/ VF epizodes, iztrukstot jebkadiem datiem par sirds saslimSanam.

Saisinata QT sindroma kritériji Punkti

QT¢, ms

<370

<350

<330

Jpoint-Tpeak interval <120 ms

R W

Anamnéze

peksna sirds apstasanas anamnéze

Dokumentgéta polimorfa VT vai VF Documented polymorphic VT or VF

neidentificejama sinkope

Atriju fibrilacijaAtrial fibrillation

PRI INDN

Gimenes anamnéze

Pirmas bai otras pakapes radinieki ar augstu SQTS iesp&jamibu

N

Pirmas vai otras pakapes radinieki, kuriem p&c peksnas kardialas naves autopsija nekadas 1
strukturalas saslim$anas vai citas atrades, kuras varetu liecinat par PKN iemeslu, neatrod.

Zidainu peksnas naves sindroms. Atstajams “italica” SIDS ar abreviatiiras
skaidrojumu, jo jebkur§ medikis, kur§ mekles ko vairak, meklés ar SIDS.

genotips

genotips — pozitivs 2

mutacijas ar nenoteiktu (neparliecinosu) potenciali vainigo génu apliecinajumu. 1

Gollob MH, Redpath CJ, Roberts D. J Am Coll Cardiol. 2011;57(7):802-812
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Ekspertu grupas rekomendacijas SQTS atrstnieciskaja stratégijaExpert Consensus
Recommendations onSQTS Therapeutic Interventions

I klases 1. ICD implantacija ir rekomendg&jama simptomatiskiem pacientiem ar
rekomendacijas | SQTS, kuri :

a. dzivi péc sirds apstasanas / VT / VF epizodes un / vai

b. Ir dokumentgta spontana VT ar vai bez sinkopes

b klases 2. ICD implantacija var tikt pielietota asimptomatiskiem pacientiem ar
rekomendacijas | SQTS diagnozi im SCD gimenes anamné&zg.

3. Hinidins var tikt pielietots asimptomatiskiem pacientiem ar SQTS
diagnozi im SCD gimenes anamnézé

4. Sotalols var tikt pielietots asimptomatiskeim pacientiem ar SQTS
diagnozi im SCD gimenes anamnéze

Priori SG, Vilde M, Brugada J.et al. Europace 2013; 1389-1406

5.3.WPW (Valfa Parkinsona Vaita) sindroms

Volfa — Parkinsona — Vaita (WPW no Wolf Parkinson White) sindroma gadijumos galvenas
problémas rada anterograda parvade pa papildus vadiSanas celu un antidromas tahikardijas.
Iesp&jamas paroksismalas tahikardijas ar frekvenci virs 240 sirds sitieniem minaté. Pie
patreiz&jas invazivas aritmologijas attistibas un tas progresa Latvija, WPW sindroma radikala
arst€Sana atbilstosi starptautiskajam vadlinijam ir tikai invaziva (katetrablacija) un péc §is
procediiras ap 98% pacientu ir pilniba asimptomatiski bez funkciongjoSiem papildus
vadiSanas celiem. (sikak skat.Algoritms, supraventrikularas tahiaritmijas)

5.4.Brugada’s sindroms

1992. gada Jozefs Brugada un Pedro Brugada publicgja pirmo zinojumu par polimorfam
kambaru tahikardijam un kambaru fibrilacijas gadijumiem pacientiem ar Hisa kiiliSa laba zara
blokades pazimém EKG un ST segmenta elevaciju Vi lidz V3 novadijumos (J Am Coll
Cardiol 1992;20:1391-1396). Vé¢lak tika noskaidrots, ka sindroma pamata ir parmantots
defekts miokarda Stinu natrija kanalos un tas saistas ar géna SCNS5SA mutaciju. Sindroma
parmantoSanas tips ir autosomali dominants ar nepilnu penetranci. Brugadas sindroma
sastopamiba ir aptuveni 5 lidz 66 gadijumi uz 10 000, sindroms visbieZzak sastopams dazas
19riginalal9s19s valstis, virieSiem 8 reizes biezak neka sievietém.

Brugadas sindroma diagnostikas pamata ir talak aprakstitas 19riginalal9s EKG izmainas
pacientiem, kuriem neatrod sirds strukturalu bojajumu un ir izslégti sekundari iemesli, kuri
var izsaukt Iidzigas ST segmenta izmainas.

Atkariba no EKG izmainam V; lidz V3 novadijumos izskir tris Brugadas sindroma tipus, pie
kam, var gan bit, gan nebiit Hisa kiiliSa labas kajinas blokadei raksturigo EKG izmainu
labajos kriiSu novadijumos (S zoba izmainu kreisajos kriiSu novadijumos parasti nav).
Raksturigas ST segmenta izmainas EKG V; Iidz V3 novadijumos Brugadas sindroms trim
tipiem

| tips I tips 11 tips

J vilna amplitiida >2 mm >2 mm >2 mm

T vilnis negativs pozitivs vai bifazisks | pozitivs

ST-T konfiguracija velves veida* sedlveida sedlveida

ST segments pakapeniski elevécija >1 mm elevécija <1 mm
descendgjoss

19




*forma atgadina gotisko velvi (20riginala coved; angl. cove — velve)
Raksturigas ST segmenta izmainas Brugadas sindroms trim tipiem labajos kriiSu novadijumos

sl R HRRIEEEES V., L
Vi VY Bl 1 E
V) Tt ke | i
| tips | ltips 11 tips

Ja pastav diagnostiskas problémas (galvenokart II vai III tipu gadijumos), izdara
medikamentu testu ar natrija kanalu, kuros ir defekts, blokatoriem — 1. klases
antiaritmiskajiem Iidzekliem.

Lieto vai nu Flekainida intravenozu ievadi deva 2 mg/kg 10 mintisu laika (maksimala deva
150 mg), vai Ajmalina intravenozu ievadi deva 1 mg/kg ar atrumu 10 mg/mintté. Pozitivas
atradnes gadijuma 1. Klases antiaritmiki II vai III tipa Brugadas sindromam raksturigo EKG
atradni parvers I tipa. Tacu mediukamentozie testi var izsaukt dzivibai bistamus sirds ritma
trauc€jumus, kuru kupé€Sanai atkartoti var nakties izmantot elektrisko kardioversiju, tadel tos
drikst izdarit tikai kvalificéts personals un tikai tad, ja ir nodrosinatas visas iesp&jas sniegt
atbilstosu neatlieckamo palidzibu.

Ekspertu grupas rekomendacijas Brugada’s sindroma diagnostika

1. BrS diagnosticé, ja : ir ST-segmenta elevacijas ar I tipa morfologiju >2 mm vismaz >1
novadijuma labajos krtsu novadijumos, kuri pozicion&ti 2-aja, 3-aja, 4-aja ribstarpa, kuri paradas
spontani jeb intravenozo IC klases antiaritmisko medikamentu provokacijas testa rezultata

2. BrS diagnostic€ pacientiem ar 2- a vai 3-a tipa ST- segmenta elevacijam vismaz >1 novadijuma
labajos kriisu novadijumos, kuri pozicionéti 2-aja, 3-aja, 4-aja ribstarpa, kuros péc intravenozo IC
klases antiaritmisko medikamentu provokacijas testa paradas I-tipa morfologiskas izmainas.

Ekspertu grupas rekomendacijas Brugads’s sindroma arstnieciskaja strategija.

I klases
rekomendacijas 1. dzives stila izmainas pacientiem ar apstiprinatu BrS:

a. izvairities no medikamentiem, kuri induc€ vai negativi ietekmé ST-segmenta elevacijas
labajos kriiu novadijumos (e.g., Brugadadrugs.org)

b. Izvairities no parmérigas alkohola lietoSanas

Nekavejoties uzsakt drudza arstéSanu ar temperatiiru pazeminosajiem lidzekliem

. ICD implantacija rekomend@&ta pacientiem arBrS :

izdzivojusi péc sirds apstasanas vai VT / VF un/vai

ol Mo

. Ir dokumentgéta spontana VT / VF ar vai bez sinkopes

I a klases
rekomendacijas 3. ICD implantacija var tikt pielietota pacientiem ar spontani diagnosticetu I tipa EKG,
kuriem anamn@zg ir sinkopes, kuras gaita Iidziga ventrikularai aritmijai

4. Hinidins var tikt pielietots pacientiem ar BRs diagnozi un elektrisko / aritmisko jeb
elektrisko vétru («arrhythmic stormsy, “electric storms™) — trTs un vairak VI/VF epizodes
24 st.laika.

5. Hinidins var tikt lietots pacientiem ar BRs diagnozi, ja:
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a. pacientam rekomende ICD, bet esoSaja situacija ir tieSas kontraindikacijas vai
implantacija ir atteikta

b. Anamnézé ir dokumentétas SV aritmijas epizodes, kuras pieprasa arstéSanu.

6. Isoproterenola infuzijas var tik lictotas elektriskas vétras blokésana

Priori SG, Vilde M, Brugada J.et al. Europace 2013; 1389-1406

Brugadas sindroma diagnostika izdala divas pazimju grupas.
2. grupa.

e [ tipa Brugadas sindromam raksturigas izmainas vismaz divos no prekardialajiem (Vi
—V3) EKG novadijumiem vai ar1 to paradiSanas pacientiem ar II vai III tipa Brugadas
sindromamu testa ar 1. Klases antiaritmikiem rezultata.

3. grupa — kaut viena no sekojoSajam pazimém:

e dokumenteta kambaru fibrilacijas epizode;

e dokument@ta spontani beigusies polimorfas kambaru tahikardijas epizode;

e pécksnas naves lidz 45 gadu vecumam gadijumi gimenes anamnézg.

Tiek min&tas ar1 citas pazimes, kuru diagnostiska vértiba nav tik viennozimiga, piem&ram,
sinkopes vai agonalas elpoSanas epizodes naktis.

Brugadas sindroma diagnoze apstiprinama, ja bez 1. Grupas EKG pazimém ir kaut viena 2.
Grupas pazime (kads kliniskais simptoms vai sindroms). Ja ir tikai Brugadas sindromam
raksturigas EKG izmainas, pienemts runat par Brugadas sindroma veida EKG izmainam
(angl. pattern — veids).

Kliniskie simptomi (dala no 2. Grupas pazimém) visbiezak paradas cilvekiem ar Brugadas
sindroma veida EKG izmainam 3040 gadu vecuma. Visraksturigakas sindroma pazimes ir
sinkopes vai peksna kardiala nave, raksturigakais simptomu paradiSanas laiks ir nakts vai
agrinas rita stundas. Tacu droSu datu par simptomu paradiSanas iesp&jamibu cilvékiem ar
Brugadas sindroma veida EKG izmainam nav. Literatiira noradits pekSnas naves risks $adiem
cilvékiem no 0,01% lidz 0,39% gada.

5.5.Kateholaminu inducéta polimorfa ventrikulara tahikardija

Kateholaminu inducéta jeb kateholaminergiska polimorfa ventrikulara tahikardija
(KPVT) ari pieder genétiski parmantotam slimibam. Fenotipiski Sie pacienti nekadi nav
atSkirami, raksturigas polimorfas kambaru tahikardijas lekmes paaugstinatas fiziskas vai
emocionalas slodzes gadijumos. P&éc vairaku autoru datiem, KPVT ir viens no iemesliem
sportistu péksnai navei. KPVT patogenézé galvenais ir miokarda kalcija homeostazes
trauc€jumi, kliniski raksturigas sinkopes un PKN fiziskas slodzes laika. Slimiba ir autosomali
dominanti parmantojama, tacu iesp&jamas ari autosomali recesivas formas. Ap 50% pacientu
novéro mutacijas rianodina receptoros (RyR2 géns), autosomali recesiva forma novérojama
ap 3-5% gadijumu saistiba ar CASQ2 génu (calsequestrin 2 gene). RyR2 un CASQ2
mutacijas sekmé intracelularo kalcija parslodzi un pagarinatu depolarizaciju, kas ir KPVT
aritmogengzes pamata.

Bitiska probléma — miera stavokla EKG nav nekadu izmainu. Kambaru aritmija sakas pie
tahikardijas 120130 x min ar progresgéjosam kambaru ekstrasistolém, kuras pariet vai nu
polimorfa, vai divvirzienu VT. Vidgjais vecums pirmajai simptomatikas manifestacijai ir 7,8
+ 4 gadu vecuma.

Ekspertu grupas rekomendacijas CPVT diagnoztika. CPVT  (Kateholaminu inducéta
polimorfa ventrikulara tahikardija
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1. CPVT diagnostic€ pacientiem ar strukturali normalu sirdi, normalu EKG un neskaidras slodzes vai
kateholaminu induc@tas bidirekcionalas VT vai polimorfas kambaru ekstrasistolijas vai VT gadijuma, ja
pacients ir jaunaks par 40 gadiem.

2. CPVT diagnosticg pacientiem (pirmas pakapes asinsradiniekiem), kuriem konstatg patogénas mutacijas

3. CPVT diagnosticg gimenes locekliem, kuriem ir saikne ar CPVT un normalu sirdi, kuriem fiksé slodzes
inducétas izteiktas bidirekcionalas VT vai polimorfas kambaru ekstrasistolijas

4. CPVT diagnosticg pacientiem ar strukturali normalau sirdi un koronarajam artérijam, normalu EKG,
neskaidras slodzes vai kateholaminu induc@tas bidirekcionalas VT vai polimorfas kambaru ekstrasistolijas vai
VT gadijuma, ja pacients ir vecaks par 40 gadiem

Ekspertu grupas rekomendacijas CPVT arstéSanas stratégija CPVT Kateholaminu inducéta polimorfa
ventrikulara tahikardija

I Klases
rekomendacijas | 1. dzivesstila izmainas pacientiem ar CPVT:

. lerobezot / izvairities no sacensibu sporta

a
b. lerobezot / izvairities no spéka slodzes

C. Izvairities no ilgstoSas stipra stresa ietekmes

2. Beta-blokatori rekomendeéti simptomatiskiem pacientiem ar diagnozi CPVT.

3. ICD implantacija rekomendéta pacientiem ar CPVT diagnozi, kuriem ir bijusi sirds
apstasands, atkartotas sinkopes vai polimorfas / bidirekcionalas tahikardijas neraugoties uz
optimalu farmakoterapiju un / vai LCSD.

lla klases 4. Flekainids var tikt pievienots pie BAB pacientiem ar CPVT diagnozi un recidivéjosam
rekomendacijas | sinkopém vai polimorfam / bidirekcionalam VT, kuras sastop uz BAB lietosanas fona.

5. Beta-blokatorus var pielietot patogénu mutaciju gadijuma bez kliniskam izpausmem
(pozitivu mutdciju gadijuma)

Priori SG, Vilde M, Brugada J.et al. Europace 2013; 1389-1406

5.6.Agrinas repolarizacijas sindroms (Early repolarisation Syndrome)

* Péksnas kardialas naves upurim ar negativu autopsiju un ieprieks veikta EKG
redzamu J- punkta elevaciju >1mm >2 blakusesoSos apaks€jos un/vai lateralos

novadijumos
* AR modelis: J-punkta elevacija >1mm >2 blakuseso$os apaks€jos un/vai lateralos
novadijumos
Pazime EKG
ST segmenta elevacija +
QRS apravums +
Zobojums terminala QRS dala jeb J-vilnis +

Arginas repolarizacijas sindromam izs$kir 3 raksturigakos tipus (péc Charles Antzelevitch
et al. Europace 2016;europace.euw235)

* 1. Tips jeb klasiska forma. AR galvenokart lateralajos novadijumos, prevalé starp
jauniem virieSiem un atlétiem. Reti tiek atrasts VF pardzivojusajiem pacientiem
o Novero J punkta elevacijas normalizéSanos un VT/VF inhibiciju lietojot
hinidinu un izoproterenolu

22




» 2.tips (atipiska forma) AR apaksgjajos, apaksgji-lateralajos novadijumos. Augstaks
dzivibu apdraudos$o aritmiju un PKN risks. Preval€ jauniem viriesiem. Sastop pie VF
gadfjumiem

o Novéro J punkta elevacijas normalizéSanos un VT/VF inhibiciju lietojot
hinidinu un izoproterenolu

* 3.tips jeb globala agrina repolarizacija. AR modelis apaksgjos, lateralajos un labajos
prekordalajos novadijumos. Augstakais laundabigu aritmiju risks. BieZi asocigjas ar
VF vétram(>3VF 24h). Starptautiskaja literatiira apzimé ka “Electrical storm”

o lerobeZoti dati par hinidina un izoproterenola ietekmi

Saskana ar arvalstu pétijumiem par ARS:
* Prevalence populacija — 1-18%
* ARS biezak prevalé starp — melnadainiem, viriesSiem, vecuma <40 gadiem, sportistiem
e 25% viriesu, 16% sievieSu
» Sastop 31% gadijumu ar idiopatisku VF un normalu sirds strukttru (16% ar J
elevaciju >0.2mV)
* Pusmiza var novérot regresiju

Antzelevitch, C, Yan GX, J wave syndromes. Heart Rhythm, 2010, vol. 7, issue 4, p.549-558

J peak

|
|
|
|
|
|
|
|
|
|
|
|
|
|
|

L/

J onset J termination J onset J termination
Adapt.no Circulation. 2013;127:1620-1629

Adapt.péc J Am Coll Cardiol. 2015;66(4):470-477. D0i:10.1016/j.jacc.2015.05.033
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Adapt.péc 3 Am Coll Cardiol. 2015;66(4):470-477.
Risks.

1.Gimenes anamnéze ar ARS, neizskaidrotu sinkopi vai peksnu kardialu navi
2. Tresa tipa ARS morfologija

3.J-vilnim sekojoss horizontals ST segments

4.AR pazimes apaks€ja vai apaksgji-lateralos novadijumos

5. Tuvu novietoti priekslaicigi kambaru kompleksi

6.VirieSu dzimums

7.Vecums 13-45 gadi

8.Augsts parasimpatiskais tonuss

9.ARS, kas asociacija ar 1su QT intervalu.

10.Risks paaugstinats arT pie sirds mazspgjas, smagas hipokalieémijas, AKS.

Gussak, I, Antzelevitch, C, Early Repolarization Syndrome: A Decade of Progress. J Electrocardiol, 2013,
46(2):110-113

Bitiskakie aspekti un praktiskas 24klektisko24jas arsta 24klekt, sastopoties ar Agrinas
Repolarizacijas Sindroma (Early Repolarisation Syndrome) pacientiem.
* ARS pacientiem ar peks$nu kardialu navi gimenes anamné&ze apsverama ICD
implantacija un terapija ar hinidinu
* ICD implantacija apsverama fatalu aritmiju sekundarai profilaksei simptomatiskiem
ARS pacientiem
* Pacientiem ar veiksmigu reanimaciju un kupétu ventrikularo fibrilaciju un ar AR
atradi EKG, programmeétu ventikularu elektrokardio-stimulaciju nerekomendg,

balstoties tikai un vienigi uz ARS atradi (III; &)
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» lzoproterenols apsverams AR25klektist25klektiskoko vétru gadijuma [1]

* VF laika izdarot izoproterenola infiiziju 1-5 mkg/min un sasniedzot ritmu 120x/min
aritmija tiek likvideta [2]

* Izoproterenols atjauno normalu EKG [2]

* Meksiletins, verampils, amiodarons beta-blokatori uzrada nepietickamu efektivitati

* Hinidins vai hidro-hinidins deva 600mg/d efektivi samazina VF atkartoSanos.

* Hinidins normalizé€ EKG ainu

* Cilostazolam piemit EKG normaliz€joss efekts [2]

Ekspertu grupas rekomendacijas ARS (Early Repolarisation Syndrome) arsteSanas
stratégijaExpert Consensus Recommendations onER Therapeutic Interventions

l. Klases 1. ICD implantacija ir rekomend&ta pacientiem ar ARS diagnozi, kuriem
rekomedacijas | bijusi sekmiga atdzivinaSana pec sirds apstaSanas.

Ila. Klases 2. Isoproterenola infuzijas var tikt pielietotas, lai bloketu elektrisko vetru
rekomendacijas | («electrical storms») pacientiem ar ARS diagnozi.

3. Hinidins savienojuma ar ICD var tikt lietots sekundaraja VF prevencija
pacientiem ar ARS diagnozi.

4. ICD implantacija var tikt apsvérta simptomatiskiem gimenes locekliem ar
I1b. Klases anamnéze esosi sinkopi pie fiksétas ST-segmenta elevacijas >1 mm divos vai
rekomendacijas | vairakos apaksgjajos vai lateralajos novadijumos.

5. ICD implantacija var tikt apsverta asimptomatiskiem individiem, kuriem ir
fiksetas augsta riska ARS pazimes (augsta J-vilna amplittda,
horizontals/lejupejoss ST-segments) pie parliecinoSiem datiem par risku
gimenes anamné&ze ar PKN epizodém jauniba ar vai bez patologiskas
genétiskas atrades

1. Klases 6. ICD implantacija NAV rekomend€jama asimptomatiskiem pacientiem ar
rekomendacijas | izoletam ARS pazimém EKG.

1]Gussak, I, Antzelevitch, C, Early Repolarization Syndrome: A Decade of Progress. J Electrocardiol, 2013,
46(2):110-113

[2]Haissaguerre M, Sacher F, Nogami A, et.al. Characteristics of Recurrent Ventricular Fibrillation
Associated With Inferolateral Early Repolarization . Journal of the American College of Cardiology, 2009,
7(53):612-619

Patton KK, Ellinor PT, Ezekowitz M, Kowey P, Lubitz SA, Perez M, Piccini J, Turakhia M, Wang P, Viskin S; on
behalf of the American Heart Association Electrocardiography and Arrhythmias Committee of the Council on
Clinical Cardiology and Council on Functional Genomics and Translational Biology. Electrocardiographic
early repolarization: a scientific statement from the American Heart

Priori SG, Vilde M, Brugada J.et al. Europace 2013; 1389-1406

5.7.1diopatiska kambaru fibrilacija

Idiopatiska kambaru fibrilacija jeb primara elektriska sirds saslimSana
relativi reti pek$nu navi véro jaunakiem par 40 gadiem pacientiem, kuriem nav datu par sirds
saslimSanu anamnéze
® ~90% no Siem pacientiem autopsija atrod nediagnostic€tu sirds saslimsanu - biezak
miokarditu, hipertrofisko kardiomiopatiju, aritmogéno laba kambara displaziju,
sarkoidozi vai agrak neatpazitu koronaro slimibu
® atlikusajiem 10% pacientu autopsija sirds saslim$anu neatrod un tiem diagnosticé
idiopatisko kambaru fibrillaciju (idiopatic ventricular fibrillation ).
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(dati p&c Idiopathic Ventricular Fibrillation The Struggle for Definition, Diagnosis, and Follow-
Up Marloes Visser, MD; Jeroen F. van der Heijden, MD, PhD; Pieter A. Doevendans, MD, PhD;
Peter Loh, MD, PhD; Arthur A. Wilde, MD, PhD; Rutger J. Hassink, MD, PhD. (Circ Arrhythm
Electrophysiol. 2016;9:e003817. DOI: 10.1161/CIRCEP.115.003817)
Idiopatiskai kambaru fibrilacijai (IVF) (angl. Idiopathic ventricular fibrillation) raksturigas
sinkopes vai PKN jauniem cilvékiem bez kadam sirds patologijam un bez genétiski
identificjamiem c€loniem. Parasti nav tieSas saistibas ar stresu vai fizisko slodzi, tacu var
noverot pacientiem, kam fiziskas slodzes gadijuma rodas kambaru ekstrasistolija ar
nosacijumu, ka nav citu strukturalu sirds izmainu.
Dalai pacientu konstatéta paaugstinata elektriska aktivitate izpliides traktos vai Purkinje
Skiedras. P&c Haissaguerre et al. datiem, ar katetrablaciju sadiem pacientiem var iegt
ilglaicigu — ilgaku par 6 gadiem — labu rezultatu.
Agrinas repolarizacijas sindroms IVF grupai novérojams daudz biezak (31% pret 5%) neka
veseliem cilvékiem, kas apliecina agrinas repolarizacijas jeb J punkta sindroma iesp&jamu
saistibu ar IVF. Ir dati par KCNJ8 géna ietekmi uz $a sindroma attistibu.

Svarigakie 10 pamata principi (10 PekSnas kardialas naves bausli)

1. Peksna kardiala nave var iestaties peksni, bez jebkadam ieprieks€jam pazimem, bez
jebkadas simptomatikas (vairak raksturigs gados jaunakiem cilvékiem)

2. Peksna kardiala nave var iestaties ka sekas jau eso$am saslim$anam. Sajos gadijumos
eksiste agrinas pazimes jeb prodroms.

3. ap 30% gadijumu naves iemesls paliek nenoskaidrots (biezak jauniem cilvékiem, p&c
(Winkel, Eur Heart J (2011) 32 (8): 983-990 ) datiem.

4. 80 — 90% gadijumu Peksna kardiala nave norisinas arpus mediciniskam iestadeém, kur
izdzivojamiba p&c Seatlas un Mastrihtas registru datiem neparsniedz 10%.

5. Peksnas kardialas naves riska faktorus ir iesp&jams atpazit, tacu $ibriza medicinas iesp&jas
pret to efektigi cinities ir ierobezotas.

6. Sabiedriskajas vietas un sporta kompleksos izdzivojamiba tieSi saistas ar personala
apmacibas ITmeni atdzivinasanas darbibas un automatisko ar€jo defibrilatoru tikla izveidi.
7. 80% no Peksnam kardialajam navém saistas ar koronaro artériju patologiju, 15% ar
dazadam kardiomiopatijam (vairak ar hipertrofisko kardiomiopatiju), 5% ar parmantotajam
jonu stknu saslimSanam.

8. augsta riska pacientiem jebkada novirze no iepriek$€ja relativi stabila kliniska stavokla ir
potenciala Peksnas kardialas naves riska pazime.

9. implant&jamas iekartas butiski uzlabo izdzivojamibu, bet nesp€j pilniba pasargat no
Peksnas kardialas naves.

10. jebkura nevardarbiga neskaidras genézes peksna nave asinsradinieku vidi lidz 35 gadu
vecumam ir butisks riska faktors, kurs prasa aktivu izmekléSanu un regularu kontroli.

6.Dzivibu apdraudoS$as aritmijas pacientiem ar strukturalam sirds
izmainam
Sastopamas daudz biezak (~80% no dzivibu apdraudosajam aritmijam). Raksturigas
pacientiem ar koronaro sirds slimibu un sirds mazsp&ju. Biezakas aritmijas:
e kambaru tahikardija;
e kambaru fibrilacija;
e pilna atrioventrikulara blokade ar butiskiem hemodinamikas traucéjumiem,;
e sinusa mezgla sindroms ar sinusa mezgla apstasanos (Sinus arrest).
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Diagnostiskie Kkriteériji .
kliniskas pazimes:
- koronaro artériju bojajuma pakape;
- kreisa kambara sistoliska funkcija,
- kreisa kambara tilpums;
- sirds mazspéjas funkcionala klase pec NYHA,;
- sirds mazspgjas klinika;
- saistitie komorbidie riska faktori un slimibas;
o celektrofiziologiskas pazimes:
- €so0sas aritmijas;
- inducgjamas aritmijas;
- mikrovilnu T vilnu alternacija;
- dinamiska repolarizacija (QT/RR nobide);
- T vilnu variabilitate;
- QRS platums;
- QT intervals;
- QT dispersija;
anatomiskie kriteriji:
audu doplera pazimes;
sirds kodolmagnétiskas rezonanses atrade (réta/robeza, peleka zona);
e autonomas NS pazimes:
sirds ritma variabilitate;
sirds ritma turbulence;
- baroreceptoru sensitivitate;
- sirdsdarbibas frekvence, tas stabilizacijas/atjaunosanas atrums.
Dzivibu apdraudosas aritmijas pacientiem ar strukturalam sirds izmainam biezak
sastop:
e akiita koronara sindroma gadijuma:
- pirmajas 24-48 stundas;
- vairak STEMI pacientiem;
- PCI grupa pirmajas 24 stundas;
- pacientiem, kuriem veikta trombolize, biezak péc 57 dienam;
- smagu akiitu miokarda infarktu gadijuma pirmajas divas stundas no simptomu
sakuma, 25% no §Tm aritmijam ir fatalas, nesasniedzot stacionaru;
¢ hroniskas sirds mazsp€jas gadijuma:
- biezak NYHA II-II1, turklat NYHA II grupa vairak;
- biezak pacientiem ar platu QRS (> 120 msek);
- biezak pacientiem ar pilnu Hisa kiiliSa kreisas kajinas blokadi;
- biezak ar tendenci uz tahikardiju;
e péc parciesta miokarda infarkta:
- biezak ar izteiktu rétu;
- biezak, ja réta ir sadalijusies atseviskas dazadas elektriskas aktivitates zonas;
- izteikti biezak ar kreisa kambara sistolisko disfunkciju;
- pacientiem ar recidiv&joSu miokarda infarktu;
e pacientiem ar atriju fibrilaciju un WPW (Volfa-Parkinsona-Vaita) sindromu;
e pacientiem, kuriem jau anamné&zg ir bijusi dzivibu apdraudosas aritmijas epizode.
e pacientiem ar hipertrofisko kardiomiopatiju (biezakais naves iemesls sporta medicina)
pacientiem ar dilatacijas kardiomiopatiju
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