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N e Syndrom dlouhého QT intervalu
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* Vrozené onemocneni charakteristicke prodluzovanim
repolarizacni faze komor tedy prodlouzeni QT intervalu na EKG
a vysokym rizikem vzniku malignich arytmii (Torsades de
Pointes), spoustecem maligni arytmie je komorova extrasystola

= Typy dle postizeného proteinu iontoveho kanalu -
LOQT1, LOQT2, LQT3
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= Typickym mechanizmem vzniku komorove ektopie u syndromu
dlouhého QT intervalu (LQTS) jsou Casne nasledné
depolarizace (EAD)

= Komorova extrasystola (KES) zacCina v sestupném raménku T
viny

= Typickym rizikovym faktorem pro vznik EAD je hypokalemie




L\ J—" Mechanizmus vzniku KES u LQTS
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= Zena s diagndzou LQTS stanovenou v détstvi (geneticky potvrzena
pravdépodobne patogenni varianta R176W genu KCNH2) byla roce 2019
predana z detskeho kardiocentra do nasi ambulance — vstupné normalni
QTc interval, klinicky asymptomaticka, bez dysrytmii, bez medikace
= Planovana kontrola v roce 2020 neprobéhla pro pandemii Covid-19, na
dalsSi kontrolu se jiz neobjednala
= V prosinci 2024 prodelala plnou synkopu, byla vySetrena pouze na
neurologii, bez interniho vysSetreni
= Vrijnu 2025 26-leta pacientka prichazi na urgentni prijem pro dalsi
synkopu bez prodromu
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L\ J—" EKG, laboratorni nalez
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= Komorové extrasytoly v
bigeminii

» KES jednoznacné zacCinaly
az po skoncCeni T viny a
jejich vazebny interval se
prodluzoval (navic
morfologie RVOT?!?)

= Laboratorné zjistéeny
hladiny K 3,6 mmol/l, tuto
hodnotu Ize u pacienta s
LQT povazovat za relativni
hypokalemii, a Mg 0,8
mmol/l, Ca 2,3 mmol/l
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Mechanizmus vzniku KES u LQTS
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Wit AL.; Pacing Clin Electrophysiol. 2018;41:883-896.
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= Do medikace nasazena substituce kalia a magnesia, nasazen Nadolol

= Za tri dny jiz normalizovana hladina K a Mg, provedena zatezova
ergometrie, jiz bez KES, prodlouzeni QTc v restituci (460ms)

= Dalsi ergometrie v lednu 2026 — bez dysrytmii, QTc v restituci (410ms)

= Tydenni EKG monitorace - SR, prum. TF 62/min (42-154/min), 3
SVES, 0.18% KES, prevazné monomorfni, v nocnich hodinach
idioventrikularni rytmus (45/min), nebyly pozorovany komplexnéjsi formy
arytmll’ TR

KES Trigeminie
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= Oproti oCekavanym velmi Casnym KES na podklade EAD u pacienta s LQTS
a hypokalemii v nami popisovaném pripadée KES nastupovaly se zretelnym
odstupem za T vinou a jejich vazebny interval se prodluzoval

= Jednalo se tedy bud o pozdni nasledné depolarizace (DAD) nebo spontanni
automacii az charakteru parasystolie (prodluzovani vazebného intervalu
mezi T vinou a KES pri zachovalém interektopickém intervalu)

= Koincidence KES s hypokalemiii naznaCuje moznou souvislost s
prodlouzenim repolarizaCnich procesu, nicméné presny mechanizmus
zustava nejasny

= At uz je mechanizmus vzniku KES jakykoli, muze byt spoustéem TdP
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DEKUJI VAM ZA POZORNOST

PREJI HEZKY DEN.
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