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Syndrom dlouhého QT intervalu .

Vrozeneé onemocnéni charakteristické prodluzovanim repolarizacni faze
komor, tedy prodluzovanim QT intervalu na EKG a vysokym rizikem vzniku

malignich arytmii (Torsades de Pointes), spousteCem maligni arytmie je
komorova extrasystola

* Typy (dle postizeného iontového kanalu)
- LQT1 (fyzicka zatez), LQT2 (psychicka zatez), LQT3
Diagnostika

« EKG, ergometrie, klinika + RA, genetické vysetreni
« Schwartzovo skore

* Terapie
« Rezimova opatreni
 Nadolol
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Metodologie

* 154 (89 Zen) jedincu z 51 rodin

* 45 (25 zen) nosicu mutace KCNQ1, 57 (37 Zen) nosiCu mutace KCNH2

« Hodnotili jsme vyskyt KES pfi ergometrii u 125 pacientu a jejich zdravych

pribuznych

* Prameérny vek pii ergometrii: 36,4 let
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Vyskyt komorové ektopie pri ergometrii u LQTS

Vyskyt KES u nosi¢u mutace KCNQ1 Vyskyt KES u nosi¢l mutace KCNH2

KES pfitomny
KES nepfitomny

45 nosi¢l mutace KCNQ1 57 nosic¢u mutace KCNH2
* U7 z nich prikaz KES * u 12 z nich prikaz KES
* u 38 bez prikazu KES * u 45 bez prikazu KES
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KCNQ1

« VySetfeno 45 jedincu z 19 rodin, 13 zdravych pfibuznych

« KES zachyceny béhem ergometrie u 7 nosi¢l mutace ze 7 rliznych rodin

« KES zachyceny i u 1 zdraveho pfibuzného ze 8. rodiny

* - nahodny, nefamiliarni vyskyt
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KCNR2

« VySetfeno 57 jedincu z 25 rodin, 22 zdravych pfibuznych
« KES zachyceny béhem ergometrie u 12 nosic¢u mutace z 9 ruznych rodin

« KES zachyceny u 6 zdravych pribuznych

* Ve 3 sledovanych rodinach z celkovych 9 rodin se KES vyskytovaly u vice
nez jednoho jedince
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KES u pacientu s LQTS a jejich zdravych pribuznych

* VV nasem souboru byly celkem KES
zachyceny pri ergometrii u 27
pacientu

« Témeér polovina KES byla zachycena
u nosicu mutace KCNH2

« Majorita KES zachycenych u
zdravych pribuznych byla v rodinach
s vyskytem mutace KCNH2

KCNH2  zdravi pribuzni nosi¢l mutace KCNH2
KCNQ1 zdravi pribuzni nosi¢til mutace KCNQ1
LQTS bez nalezu mutace
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Zaver X

* V popisovanem souboru byl obecné vyskyt KES pri zatézi nizky a ani
jednou nebyly pozorovany komplexni formy arytmii

U LQT1 se jednalo o sporadicky izolovany vyskyt KES

* Prekvapivé Casto se zatézi indukované KES vyskytly i u pacienttu s LQT2
(kde je typickym spousteCem spiSe emocni stres)

* Navic nase pozorovani naznaCuje moznou agregaci fenomenu zatezi
indukovanych KES v nékterych rodinach s mutaci v genu KCNH2

e Objasnéni mechanismu tohoto jevu by vyzadovalo funk¢ni studii s
mutovanymi kanaly
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