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* Dlouhodobé vysledky
i, Rizikové faktory maligni arytmie

.+ Genotypova distribuce

* Porovnani efektivity neselektivnich vs selektivnich B-blokatort
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Metody

Retrospektivni studie
Kritéria zarazeni

- Schwartz skére >1.5 b. a/nebo patogenni/pravdépodobné patogenni mutace

Sbér dat

- Hospitalizac¢ni/ambulantni dokumentace

- Strukturované telefonaty s pacienty

- Vypis z ndrodniho registra amrti
Endpointy

- Umrti z jakékoliv pficiny

- Maligni arytmicka epizoda (MAE)

- SCD, SCA, VF, VT, adekvatni ICD vyboj

Statisticka analyza:

- Kaplan-Meierova analyza preziti (log-rank statistics)

- Coxlv model proporcionalnich rizik

- Poissonovsky regresivni model - predikce MAE

Individual patient beta-blocker management:

Non-selective  Selective Non-selective Selective
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Time



Pacienti
Pocet pacientu
Obdobi 1985 - 2021
Chlapci/divky 105/119

Vék (median)

11,7 (IQR 6,5 — 14,2) let

Follow-up (median)

8,8 (IQR 2,8 —16,7) let

Vék pri prezentaci:

count

sewsy  Japusn

slew




Davody prezentace

Nahodny zachyt: 37;
17%

Preparticipacni
screening:
[HODNOTA];
[PROCENTO]

Rodinna anamnéza:
[HODNOTA];
[PROCENTO]

Srdecni zastava; 26:
12%

Bradykardie:

[HODNOTA];

Palpitace: [HODNOTA];
[PROCENTO]



Schwartz Skore
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count

204

20+

count

104
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Genotypova distribuce n

4

100%: -
Mol.-gen. vys. provedeno:
159/224 pacientt (71%)
T5% -
Genotype

Bez nalezu mutace
P LQTS1 (KCNQ1)
[ LQTS2 (KCNH2)
~ LQTS3 (SCN5A)

Proportion
2
&

25%
e VyssSi prevalence LQTS 2 a 3
20% i
u populace prezentujici se
0%, - v novorozeneckém obdobi (p=0.042)
<30dni >30 dni

Vék pfi prezentaci



Pravdépodobnost preziti- Umrti z jakékoliv pFiciny

Pohlavi Zeny MuZi
p=0.23
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Pravdépodobnost preziti - MAE

Vék pFi prezentaci <30dni > 30 dni

0.6 —

Survival

0.4 —

0.2

0.0 I I I |
0 10 20 30 40

Doba sledovani (roky)



Pomer rizik - MAE 0

4

HR (CI 5, 95%) p

Pohlavi * | 1.81(0.40,8.29) p=0.4400

Vék pfi prezentaci " 0.85(0.76,0.95)  p=0.0034

Casnd prezentace

|

|
(<30 dni) : | + | 14.65 (2.85, 75.27) p=0.0013

Y |
Schwartz Skore . . 1.77(1.23,254) p=0.0022
VT/SCA pfi prezentaci ‘ | 2262 (6.52, 78.55) p < 0.0001

Asymptomaticky
stav pfi prezentaci |

-

0.11(0.01,0.98) p = 0.0480

Genotyp 3 vs. 1+2. r + 34.54 (1,56, 767.07) p = 0.0250

QTc max

1.12(1.04,1.22) p=0.0032
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Pomeér rizik - MAE: D
Neselektivni vs. selektivni B-blokatory v

HR (CI 5, 95%) p

I

Pohlavi 1 : 4 : 0.15(0.03, 0.55) p=0.0121
1

Vek pri prezentaci. : . : 0.13(0.02,0.48) p = 0.0070
I

Casna prezentace . ; A -
, 11 (0.02, 0. 0001
(<30 dni) : (002,055 =

1

Schwartz Skore - = ¢ ! 0.16 (0.03, 0.57) p < 0.0001
1
I

VT/SCA pfi prezentaci | # / 0.15(0.03,0.53) p=0.0095
I
. s 1

Asymptomaticky . - 0.17 (0.03,0.61) p=0.0176
stav pri prezentaci :

Genotyp 3 vs. 142 ° | 4 : 0.15(0.03,0.60) p=0.0169
I
I

QTc max : : & : 0.14 (0.03,0.52) p = 0.0096

- I 1 I 1 I 1
0.01 0.1 1 10 100 1000

Rate ratio estimate



Efektivita prevence MAE dle typu B-blokatoru

X selektivni
B-blokatory
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Riziko MAE dle véku pfri prezentaci

X selektivni
B-blokatory
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® neselektivni B-
blokatory

Presentation age [years]

Time on therapy [years]



Shrnuti 0

- Pravdépodobnost preziti ve 20 letech sledovani je 91.5%
- Vyssi prevalence LQTS 2 a 3 u populace prezentujici se v
novorozeneckém obdobi (p=0.042)
- Zvysené riziko MAE
- Casna prezentace
- Symptomy pri prezentaci
- Vyssi Schwartz score
- Delsi QTc
- LQTS typ 3

- Neselektivni B-blokatory jsou efektivnéjsi nez selektivni

bezohledu na ostatni proménné
- Snizena MAE zatez
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