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ISSUKIAI GYDANT ILGO QT SINDROMA: KLINIKINIO
ATVE]JO ANALIZE IR LITERATUROS APZVALGA

Darbo autoré. Lina BLIUDZIUTE, Il kursas.

Darbo vadovés. Dokt. Neringa BILEISIENE, doc. dr. JUraté BARYSIENE, VU MF
Klinikinés medicinos institutas, Sirdies ir kraujagysliy ligy klinika.

Darbo tikslas. ISnagrinéti skilveline ekstrasistolija komplikuoto paveldimo IQTS
atvejj ir naujausia literatlirg apie sindromo klinikine eigg bei gydyma.

Darbo metodika. Gavus paciento sutikimg ir ligoninés leidimg naudoti nuasme-
nintus paciento duomenis, iSanalizuotas klinikinis atvejis. Moksliné literatdra rinkta is
VU prenumeruojamy duomeny baziy: EBSCO, AccessMedicine, ClinicalKey, Elsevier.

Jvadas. Paveldimas ilgo QT sindromas (IQTS) yra retas (1 i$ 2000) aritmogeninis
genetininis sutrikimas, lemiantis repoliarizacijos pailgéjima skilveliy kardiomiocituose
ir atsispindintis QT intervalo pailgéjimu elektrokardiogramose (EKG). KlinisSkai IQTS
gali pasireiksti sinkope, Sirdies sustojimu ar staigia Sirdine mirtimi dél iSsivyscCiusios
skilvelinés aritmijos Torsasdes de Pointes (TdP). TdP — skilvelinés tachikardijos tipas,
kurio morfologija apibidinama kaip trumpalaikis QRS kompleksy ,,sukimasis” apie
izoelektrine asj. Esant repoliarizacijos dispersijai miokarde, jvykusi prieslaikiné depolia-
rizacija gali sukelti elektrine audrg, EKG registruojama kaip TdP. Daugéja duomeny, jog
grésmingas tam tikras ektopijos modelis, lemiantis elektriniy impulsy plitimg kilpomis
ir aritmijos Zidiniy formavimasi.

Atvejo aprasymas. 2018 m. 43 m. vyras po fizinio krlvio pajuto dusulj, Sirdies
permusimus, temo akyse. Kitgdien ramybéje prarado sgmone. Sinkopés metu pasisla-
pino, atsigavo savaime, be dezorientacijos. Po gyd. neurologo konsultacijos Vilniaus
universiteto ligoninés Santaros kliniky (VUL SK) Skubios pagalbos skyriuje ekskliuda-
vus Zidinine neurologine simptomatikg bei patologinius galvos smegeny pakitimus,
pacientas stacionarizuotas ir gydytas VUL SK Kardiologinés reanimacijos ir intensyvios
terapijos skyriuje. Atliktuose laboratoriniuose kraujo tyrimuose, koronarografijos, echo-
kardioskopijos, Sirdies MRT metu reikSmingy pakitimy nenustatyta, taciau kartotinése
12—os derivacijy EKG registruotas QTc intervalo pailgéjimas iki 535 ms. Hospitalizacijos
metu pasikartojo aritminé sinkopé, sglygota TdP tachikardijos. Pacientui diagnozuotas
IQTS irimplantuotas dvikameris intrakardinis kardioverteris defibriliatorius (IKD). Véliau
konsultuotas gyd. genetiko VUL SK Medicininés genetikos centre ir konsiliumo metu
nuspresta atlikti molekulinius genetinius tyrimus. Pacientui nustatytas KCNH2 geno
(NM_000238.3) variantas c.1832A>T, p.(Tyr611Phe) heterozigotinéje bikléje, vertintas
galimai patogeniniu, lemianciu paveldimg antro tipo IQTS. llgalaikiam stebéjimui
pacientas nukreiptas j VUL SK Ambulatorinés kardiologijos skyriy, kur kardiologinio
iStyrimo metu, atliekant 24 val. Holterio monitoravimg registruota ~700 skilveliniy
ekstrasistoliy. Metams bégant jy skaicius didéjo: 2022 m. registruota 3342, 0 2024 m.
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9640 skilveliniy ekstrasistoliy ir 456 jy kupletai. Ekstrasistolés, jy kupletai, tripletas re-
gistruotiir 2024 m. 03 mén. padidintos neselektyviybeta-adrenoreceptoriy blokatoriy
dozésfone atlikto veloergometrijos tyrimo metu. Skilveliniy ekstrasistoliy forma buvo
panasi, bet ne identiska skilveliy stimuliuotiems QRS kompleksams. Nuspresta atlikti
intrakardinj elektrofiziologinj tyrimg. 2024 m. 04 mén. sudarius desiniojo skilvelio
elektroanatominj Zemélapj, aritmijos Zidinys verifikuotas desiniojo skilvelio laisvosios
sienelés lateralingje srityje, ~10 mm auksciau IKD laido. Aritmijos Zidinyje atliktos 7
radiodazninés energijos aplikacijos (iki 45 W, 60 s). Procedlra buvo sékminga: eks-
trasistolija iSnyko ir neatsinaujino nei ramybéje, nei beta-adrenoreceptoriy agonisto
(sol. Isoproterenoli) fone.

ISvados. Aprasytam pacientui nustatyta KCNH2 (hERG) geno mutacija Iémé da-
lies nuo jtampos priklausomy greityjy K™ jony kanaly inaktyvacija (/Kr), o tai salygojo
repoliarizacijos proceso pailgéjima kardiomiocituose. Dél ankstyvos depoliarizacijos
jvykus prieslaikiniam miokardo susitraukimui ir esant repoliarizacijos dispersijai mio-
karde, susidaré sglygos skilvelinei aritmijai kilti. Pacientams su IQTS, stebint tam tikrus
skilvelinés ekstrasistolijos poZzymius, radiodazninés abliacijos procedira turéty bati
svarstytina. Sios rekomendacijos dar néra IQTS gydymo gairése, taciau apie tai jau
diskutuojama tarpatautiniy Sirdies aritmijy kongresy metu.

RaktaZodziai. IQTS; skilvelinés ekstrasistolés; TdP; radiodazniné abliacija.
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