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Expert opinion 

Non-randomized 

  Je doporučeno  mělo by být zváženo        může být zváženo 



JACC 2018, vol. 71, No 15, April 17, 1663-71 

- 1710 pacientů s LQTS sledovaných průměrně 7 let 

 

- analýza 5-letého rizika život ohrožujících arytmií podle délky 

 QTc a genotypu 

 

(-   zhodnocení antiarytmického účinku betablokátorů) 



Všichni zařazení pacienti měli mutaci v genu KCNQ1, 

 KCNH2 nebo SCN5A (tedy LQT1-3) 

42% pacientů mělo QT interval ≤460ms – 

latentní LQTS  

Riziko život ohrožujících arytmií 

   annual rate  za celý 7-letý FU 

 

Latentní LQTS    0,088%  5 ze 719 (0,7%) 

 

Manifestní LQTS    0,72%  63 z 991 (6,4%) 

Prodloužení QTc o 10ms odpovídá nárůstu rizika o 15% 



5-leté riziko oběhové zástavy u neléčených LQTS pacientů 



- anamnéza synkopy či oběhová zástava před dg 

 

- ženské pohlaví 

 

- přerušení léčby betablokátorem 

 

- léky s potenciálem prodloužení QT intervalu 

 

Další rizikové faktory 



U asymptomatických pacientů s klidovým QTc ˃500 ms 

léčených BB  může být zvážena intenzifikace 

farmakoterapie, LCSD nebo ICD 

Mladé ženy s LQT2 a QTc >500 ms mají zvýšené riziko oběhové zástavy, 

především 9 měsíců po porodu a mohou být kandidátkami primárně preventivní 

implantace ICD nebo defibrilační vesty. 

Měl by být zvážen u pacientů, kteří prodělali synkopu 

a/nebo VT při léčbě adekvátní dávkou  BB 

Může být zvážen jako doplněk k léčbě BB u 

asymptomatických nosičů patogenních mutací v genech 

KCNH2 or SCN5A, je-li QTc ˃500 ms. 

U pacientů se symptomatickým LQTS a neúčinnou léčbou 

BB je indikována intenzifikace farmakoterapie, LCSD 

a/nebo ICD 

LQTS - ICD 



CPVT –rizikové faktory 

Léčba BB by měla být zvážena u geneticky 

pozitivních členů rodiny, i když měli negativní 

zátěžový test 

- stanovení diagnózy v dětství (manifestace již v dětství) 

- absence léčby BB 

- přetrvávání komplexních arytmií při zátěžovém testu

 navzdory plné dávce BB 



Je doporučen u pacientů, kteří prodělali 

oběhovou zástavu, rekurentní synkopy nebo 

polymorfní/bidirekcionální KT navzdory 

optimální farmakoterapii 

CPVT - ICD 

20-30 % CPVT pacientů s ICD má nepřiměřené výboje 

 (při velmi rychle převáděných síňových arytmiích) 

 

BB (neselektivní) + flecainid + verapamil (+ LCSD) 



Brugada syndrom – riziková stratifikace 

- spontánní Brugada 1 EKG 

 

- anamnéza synkopy  

 

- prodělaná oběhová zástava 



Brugada syndrom - ICD 

Měl by být zvážen u pacientů se  

spontánním typem I EKG a anamnézou 

synkopy, jejíž přepokládanou příčinou je KT 

Může být zvážen u pacientů s diagnózou 

BrS s inducibilní fi komor při PSK 

PSK může být zvážena k další rizikové 

stratifikaci 

Je doporučen 



• klinický obraz v kombinaci s genetickým nálezem 

umožňuje u LQTS1, 2 a 3 poměrně přesnou 

rizikovou stratifikaci 

 

• u ostatních kanalopatií je situace méně jasná 

 

• všeobecně akceptovaná indikace k primárně 

preventivní implantaci ICD neexistuje 

Závěry 
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