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Je doporuceno

= Highquality evidencet from more than 1 RCT
= Meta-analyses of high-quality RCTs
= (Ine or more RCTS comoborated by high-quality registry studies

= Moderate-quality evidences from 1 or more RCTS
= Meta-analyses of moderate-quality RCTs

= Moderate-quality evidencef from 1 or more well-designed,
well-executed nonrandomized studies, obsenvational
sludies, or registry studies
Meta-analyses of such studies

Randomized or nonrandomized observational or registry
studies with imitations of design Or execution
Meta-analyses of such studies

Physiological or mechanistic studies in human subjects

Consensus of expert opinion based on clinical experience

mélo by byt zvazeno

muze byt zvazeno

Non-randomized

Expert opinion
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- 1710 pacientu s LQTS sledovanych prumérné 7 let

- analyza 5-let€ho rizika Zivot ohrozujicich arytmii podle délky
QTc a genotypu

(- zhodnoceni antiarytmického ucinku betablokatort)



VSichni zafazeni pacienti méli mutaci v genu KCNQI,
KCNH2 nebo SCN5A (tedy LQT1-3)

42% pacientu mélo QT interval <460ms —

latentni LQTS
Riziko Zivot ohroZzujicich arytmii
annual rate za cely 7-lety FU
Latentni LQTS 0,088% 52ze 719 (0,7%)
Manifestni LQTS 0,72% 63 z 991 (6,4%)

Prodlouzeni QTc 0 10ms odpovida nartstu rizika 0 15%




o-lete riziko ob€hove zastavy u neleCenych LQTS pacientu

5-year risk of Life-Threatening Arrhythmias
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Dalsi rizikove faktory

anamneza synkopy €1 obéhova zastava pred dg
zenske pohlavi
preruseni leCby betablokatorem

I¢ky s potencialem prodlouzeni QT intervalu



LQTS - ICD

Me¢l by byt zvazen u pacienti, kteii prodélali synkopu
a/nebo VT pri 1é¢bé adekvatni davkou BB

Muze byt zvazen jako dopln€k k 1é¢bé BB u
asymptomatickych nosicii patogennich mutaci v genech
KCNH2 or SCN5A, je-1i QTc >500 ms.

U pacientt se symptomatickym LQTS a netc¢innou 1é¢bou
BB je indikovana intenzifikace farmakoterapie, LCSD
a/nebo ICD

U asymptomatickych pacienti s klidovym QTc >500 ms
* . |éCenych BB miize byt zvazena intenzifikace
farmakoterapie, LCSD nebo ICD

Mlad¢ Zeny s LQT2 a QTc >500 ms maji zvysene riziko obchove zastavy,
predevsim 9 mésicti po porodu a mohou byt kandidatkami primarné preventivni
Implantace ICD nebo defibrila¢ni vesty.



CPVT —rizikov¢ faktory

- stanoveni dilagnozy v détstvi (manifestace jiz v détstvi)

- absence leCby BB

- pretrvavani komplexnich arytmii pii zatéZovém testu
navzdory plné davce BB

Lécba BB by méla byt zvazena u geneticky
- pozitivnich ¢lenti rodiny, 1 kdyz méli negativni

zat€zovy test
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horucen U pacienta, ktefi prodélali
yvou zastavu, rekurentni synkopy nebo
orfni/bidirekcionalni KT navzdory

20-30 % CPVT pacienti s ICD ma nepriméfené vyboje
(pt1 velmi rychle prevadénych sinovych arytmiich)

BB (neselektivni) + flecainid + verapamil (+ LCSD)



Brugada syndrom — rizikova stratifikace

- spontanni Brugada 1 EKG

- anamnéza Synkopy

- prodélana obéhova zastava



Brugada syndrom - ICD

n.‘ M¢l by byt zvazen u pacienti se
spontannim typem | EKG a anamnézou
synkopy, jejiz pirepokladanou pricinou je KT

BN coporucen

n.‘ Miize byt zvazen u pacientd s diagnozou
BrS s inducibilni fi komor pi1 PSK

PSK muze byt zvazena k dalsi rizikové
stratifikaci

Ilb B-NR**



Zavery

* klinicky obraz v kombinaci s genetickym nalezem
umoznuje u LQTS1, 2 a 3 pomérné presnou
rizikovou stratifikaci

* u ostatnich kanalopatii je situace men¢ jasna

* vSeobecné akceptovana indikace k primarné
preventivni implantaci ICD neexistuje
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