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o Oznacuje se také jako pseudohypokalemicky
syndrom

o stav, ktery zpUsobuje naruseni normalnino rytmu

ROI I ICIﬂO- srdce
W O rd 0 V o autosomalni dominantni varianta syndromu
dlouhého QT syndromu (LQTS, viz tenfto termin)
charakterizovaného synkopdinimi epizodami @

SYﬂ d I"O m elektrokardiografickymi abnormalitami

(prodlouzeni QT, abnormality T-vin a forsade de
pointes (TAP) ventrikularni tachykardie)
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o muUZe byt vysledkem mutaci gend kddujicich

podjednotky kardidinich iontovych kandld (
KCNQI ,KCNH2 , SCNSA ,KCNET ,KCNE2 a
SCNA4B ) nebo v téch, které kdéduiji proteiny
interaguijici se srdecnimi iontovymi kandly (
ANK2 , CAV3 , AKAP9 nebo SNTAT )
autozomdalné dominantnim zpUsobem s nizkou
penetfranci

Terminy LQT1 az LQTé6 a LQT? az LQT12 popisuji
pacienty postizené genetickymi variantami
RWS, pricemz LQT7 odkazuje na AndersenUv
syndrom a LQT8 se odkazuje na Timothyho
syndrom



o AD dédi¢nd forma, obsahuje soubor é riznych
molekuldrnich genotypU

o Riziko postizeni sourozence -50%

o Riziko prenosu na dité:

R O m G n O— o Pacient je heterozygoft

-partner je dominantni homozygot -

)
W O r'd U \/ sance prenosu 100%

-partner je heterozygot -75%
Syn d ro m -partner je recesivni homozygot -50%

o Pacient je dominantni homozygot -riziko
prenosu je vzdy 100%
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Beta-adrenergni blokdtory predstavuji leCbu prvni volby
u symptomatickych pacientt - kdykoli se synkopdlni
epizody objevi navzdory plné davce beta-blokujici
terapie, mélo by byt zvazeno a provedeno vzdy, kdy je
to mozné, leva srdecni sympatickd denervation (LCSD)

Srdecni stimulace je pouze zridka indikovana ( napr. U
kojencU nebo malych déti s atrioventrikuldrnim blokem 2:
1). Implantabilni defibrildtory kardioverteru (ICD) jsou
vzdy indikovdany po zastavé srdce nebo na zadost
pacienta a vzdy, kdyz se objevi synkopa navzdory beta-
blokddé a LCSD

Je indikovdno profylaktické uzivani betablokdtor( u
asymptomatickych déti a dospélych do 40 let s LQTS
(LQTT, LQT2 nebo LQT3). LQTS a jeho varianty jsou
hlavnimi pricinami ndahlé srdecni smrti u mladych, jinak
zdravych jedinc0 a vyznamné prispivaji ke syndromu
nahlé umrti déti (SIDS).

Vzhledem k tomu, ze existuji velmi UCinné terapie, ma
vCasna diagndza (neonatdini screening EKG) zasadni
vyznam a umoznuje preventivni léCbu.
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