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RaktaZodziai: jgimtas ilgojo QT intervalo sindromas
(IQTS), QTc intervalas, vaiky aritmijos, staigi Sirdiné mir-
tis, genetinis iStyrimas, beta adrenoreceptoriy blokatoriai,
implantuojamas kardioverteris-defibriliatorius (IKD).

Santrauka

Ilgojo QT intervalo sindromas (IQTS) — tai paveldima
sirdies elektrinés veiklos patologija, galinti sukelti gyvy-
bei grésmingas aritmijas ir staigig Sirdine mirtj vaikys-
téje ar net naujagimystéje. Igimtas ilgojo QT intervalo
sindromas nustatomas mazdaug 1 i§ 2 500 naujagimiy, o
patogeniniy varianty nesiotojy daznis gali siekti iki 1 i$
80. Apie 90 % atvejy sudaro KCNQI (IQTS1), KCNH2
(IQTS2) ir SCN5A4 (IQTS3) genetiniai sindromo tipai.
Pirmyjy simptomy amziaus mediana — 12 mety. Klinika
provokuoja genotipui bidingi veiksniai: IQTS1 — fizi-
nis kravis (ypa¢ vandenyje), IQTS2 — staigiis garsiniai
dirgikliai ir emocinis stresas, IQTS3 — ramyb¢, miegas.
Didziausi rizikos veiksniai: vyrams patologinis QTc >
450 ms, moterims > 460 ms matuojant II ar V5 deriva-
cijose, sinkopé, aukstos rizikos genotipas, elektrolity
disbalansas ir QT intervalg ilginantys vaistai. Diagnozé
nustatoma remiantis 12 derivacijy EKG (pakartotinai
pailgéjes QTc, pakitusi T bangos morfologija), Schwartz
balu, Seimos anamneze ir genetiniu iStyrimu; kai rei-
kia, atlickamas Holter monitoravimas ir kriivio méginys.
Gydymo pagrindas — beta adrenoreceptoriy blokatoriai
ir provokuojanéiy veiksniy eliminavimas, o esant di-
delei rizikai ar neefektyviam konservatyviam gydymui
svarstoma implantuoti kardioverterj-defibriliatoriy, taip
pat gali bati taikoma kairioji simpatiné Sirdies denerva-
cija. Atsizvelgiant i ilgojo QT sindromo pasireiskimo,
rizikos veiksniy ir priezastiniy ry$iy jvairove, biitinas
daugiadalykis pozitris, ankstyvos diagnostikos tobuli-
nimas pirminéje sveikatos priezitiros grandyje dirbanciy
specialisty Svietimas.

Ivadas

Igimtas ilgojo QT intervalo sindromas yra gyvybei pa-
vojinga liga, galinti pasireiksti staigia Sirdine mirtimi itin
jauname amziuje, vaikystéje ar net naujagimystéje [1]. Dél
galimy grésmingy komplikacijy ir to, jog QT intervalo pa-
ilgéjimas (vyrams QTc > 450 ms, moterims QTc > 460 ms,
iSmatuotas II arba V5 derivacijoje) yra viena dazniausiy
mirties priezas¢iy iki 20 mety amziaus, jis turi bti jtartas,
pastebétas ir gydomas laiku, kadangi pavéluota diagnostika
gali kelti tiesioginj pavojy pacienty gyvybei [2,3]. Pagal
etiologija Sis sindromas gali buti jgimtas arba jgytas. Jgim-
tas ilgojo QT intervalo sindromas siejamas su paveldimais
repoliarizacijos sutrikimais dél jony kanaly mutacijos ir
yra nustatomas apytiksliai 1 i§ 2500 asmeny [4], tac¢iau
del daznai pasitaikancios besimptomes eigos didzioji dalis
atvejy lieka nediagnozuoti. [gytas QT intervalo pailgéjimas
kasdieng¢je klinikingje praktikoje pasitaiko dazniau, taciau
dél polimorfiskos klinikinés eigos taip pat retai atpazjstamas.
Kadangi QT intervalo pailgéjimas gali pasireiksti jvairiai:
nuo besimptomés eigos iki sinkopés ar net staigios Sirdinés
mirties, o liga lemia daugybé veiksniy, tai apsunkina sava-
laike sindromo diagnostikg. D¢l $iy priezas¢iy sveikatos
prieziiiros specialistai turéty gebéti jvertinti QT intervalo
pailgéjimo rizikos veiksnius, badingus simptomus ir laiku
atpazinti bei diagnozuoti pacientus, kuriems gali pasireiksti
8i liga. Vis délto Baltijos regione ilgojo QT intervalo sindro-
mas yra retas, taigi ir moksliniy tyrimy galimybés §ia tema
yra ribotos, butent todél literatiiros apzvalgos, apimancios
jvairiose populiacijose ir didelése imtyse visame pasaulyje
atliktus tyrimus, yra itin vertingos pleciant Zinias apie Sig
liga ir gerinant jos diagnostika bei gydyma Lietuvoje [5].

Tyrimo tikslas — apzvelgti naujausias mokslines pu-
blikacijas, nagrinéjancias ilgojo QT sindromo etiologija,
diagnostika ir gydymo principus, bei pateikti praktines reko-
mendacijas specialistams, sickiant laiku atpazinti ir tinkamai
gydyti §j gyvybei pavojinga sutrikima.
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Tyrimo medZiaga ir metodai

Atlikta mokslinés literatiiros paieska elektroninése duo-
meny bazése ,,PubMed®, ,,UpToDate* ir ,,ScienceDirect™.
Buvo atrinkta ir iSanalizuota 10 straipsniy angly kalba, ati-
tinkanciy Siuos raktazodzius: ilgojo QT sindromas, ilgojo
QT sindromo valdymas, jgimtas ilgojo QT sindromas, ilgojo
QT sindromo sisteminé apzvalga.

Tyrimo rezultatai

Epidemiologija. Ilga laika manyta, kad jgimtas ilgojo
QT intervalo sindromas yra reta vaiky kardiomiocituose
esanciy jony kanaly disfunkcija, kurios paplitimas siekia iki
11§ 20 000 atvejy. Véliau, i8analizavus ankstyvosios nauja-
gimiy patikros metu fiksuoty elektrokardiogramy duomenis,
paaiskéjo, jog sindromo paplitimas bendroje populiacijoje
yra daznesnis ir pasitaiko 1 i§ 2534 naujagimiy [6]. Tai leido
suprasti, kad ilgojo QT intervalo sindromas vis délto yra
viena dazniausiy, taciau retai diagnozuojamy jgimty vaiky
Sirdies patologijy, o turint omenyje fenotipiskai nepasireis-
kiancius ligos variantus, patologinio ilgojo QT intervalo
genotipo daznis iSauga net iki 1 i§ 80 [7].

Genetiskai ilgojo QT intervalo sindromas yra skirstomas
1 potipius — 90 proc. atvejy nustatomi KCNQ1 (IQTS1),
KCNH2 (IQTS2) ir SCN5A (IQTS3) geny variantai, kurie
skiriasi simptomy pradzios amziumi, klinika, provokuojan-
Ciais veiksniais, rizika ir gydymo taktika. IQTS1 potipiui
budinga vyriska lytis ir ankstesné simptomy pradzia - dar
pries$ brendimo laikotarpj - palyginti su IQTS2 ir IQTS3,
kurie dazniausiai pasireiskia paauglystéje ir turi didesng
rizikg moteriskajai lyciai. Taip pat IQTSI1 potipiui labiau
budinga tai, kad simptomus provokuoja simpating nervy
sistemg aktyvinantys dirgikliai — fizinis krivis, o ypac veikla
vandenyje. Tuo tarpu IQTS2 atvejais priepuoliy rizika didina
garsiniai dirgikliai ir emocinis stresas, o IQTS3 simptomai
dazniausiai pasireiSkia ramybés biisenoje. Skiriasi ir Siy ge-
netiniy potipiy jautrumas elektrolity disbalansui — pacientai,
kuriems patvirtintas IQTS2 variantas, jautriau reaguoja j K
kiekj serume [8].

Klinika. Ilgojo QT intervalo sindromo klinikinés iSrais-
kos yra labai jvairios ir reikSmingai priklauso nuo genetiniy
potipiy, paciento amziaus bei aplinkos veiksniy. Ligos eiga
gali biti besimptomé arba pasireiksti gyvybei grésmingais
kardiovaskuliniais jvykiais, tokiais kaip aritmijos, Sirdies
plakimas ar permusimai, sinkopé, traukuliai ar netgi staigi
mirtis [9]. Pirmyjy simptomy amzius svyruoja nuo kiidikys-
tés iki paauglystés, taiau amziaus mediana, kai pradedami
fiksuoti pirmieji nusiskundimai, yra apie 12 mety, o sunkes-
niais atvejais aritmijos gali pasireiksti jau nuo gimimo [8].

tomai yra sinkopé, juntami nereguliarios Sirdies veiklos epi-

zodai ir presinkopé. Ilgojo QT intervalo sukelta sinkopé
yra aritminés kilmés ir dazniausiai susijusi su polimorfine
skilveline tachikardija (Torsades de Pointes), kylan¢ia dél
sutrikusios skilveliy repoliarizacijos. Dalis epizody nutriiksta
savaime, sukeldami trumpalaikj sgmonés netekima, taciau kai
kuriais atvejais aritmija progresuoja iki skilveliy virpéjimo,
kuris gali baigtis mirtimi [8].

Simptomus provokuojantys veiksniai yra specifiski geno-
tipui: IQTS1 atvejais vyrauja adrenerginiai dirgikliai (fizinis
kravis, plaukimas ar veikla vandenyje), IQTS2 buidingi stai-
giis garsiniai dirgikliai ir emocinis stresas, o IQTS3 atveju
klinikiniai simptomai daznesni ramybés ar miego metu [8].

Aritmijy indukuotos sinkopés gali pasireiksti kartu su
toniniais-kloniniais traukuliais ir imituoti epilepsija, todél
daliai pacienty i$ pradziy klaidingai nustatoma neurologiné
diagnozé. Dél Sios priezasties, atliekant paciento iStyrima
po traukuliy priepuolio, biitinas nuodugnus kardiologinis
iStyrimas siekiant atmesti kardiologing traukuliy prigimtj
[7]. Mazesnei daliai pacienty nustatomi atipiniai simptomai,
tokie kaip laidumo sutrikimai (pvz., 2:1 AV mazgo blokada),
priesirdziy aritmijos ar sinusiné bradikardija [7]. Tokia klini-
kiné iSraiska labiau buidinga naujagimiy ir kiidikiy amziuje
ir reikalauja gydytojy démesio bei atidaus stebéjimo.

Diagnostika. Ilgojo QT intervalo sindromo diagnos-
tika remiasi detaliu paciento ir jo Seimos nariy anamnezés
vertinimu, fiziniu i§tyrimu, pakartotinai 12 derivacijy EKG
uzfiksuotu ir apskai¢iuotu pailgéjusiu QTc bei Schwartz baly
skai¢iavimu. Labai svarbu jvertinti ir atmesti galimas antrines
QT intervalo pailgéjimo priezastis (vaistus, elektrolity ir
rigsciy—Sarmy balanso sutrikimus). Esant didelei ilgojo QT
intervalo sindromo rizikai, rekomenduojamas visg parg trun-
kantis Holter EKG monitoravimas, fizinio kriivio méginys ir
genetinis iStyrimas, reikalingas diagnozés patvirtinimui [7].

Vertinant $eimos anamnez¢, svarbu i$siaiskinti $eimoje
ivykusias staigias mirtis jauname amziuje, nepaaiskinamas
mirtis vandenyje, traukulius, sinkopes. Fizinio iStyrimo metu
dazniausiai specifiniy poZymiy, susijusiy su ilgojo QT inter-
valo sindromu, nerandama, tac¢iau tam tikros patologijos gali
biti biidingos su ilgojo QT intervalo sindromu susijusiems
genetiniams sutrikimams: kurtumas, zemas tigis, skoliozg,
igimtos Sirdies ligos, kognityviniai ir elgesio sutrikimai,
imuninés sistemos disfunkcija, i kuriuos verta atkreipti dé-
mesj [7].

Vertinant EKG ilgojo QT intervalo sindromo diagnos-
tikai ir prognozei naudojamas apskaiciuotas QTc rodiklis.
Taip pat svarbu atkreipti démesj j kitus patologinius EKG
radinius, tokius kaip pakitusi T dantelio morfologija. Kadangi
ilgojo QT intervalo sindromui biidinga, jog aritmijas ir QT
intervalo pailgéjima provokuoja iSoriniai veiksniai, ypac
fizinis kriivis, fizinio kriivio méginiai yra vertingi ankstyvai
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Sio sindromo diagnostikai, sickiant pastebéti EKG pakitimus.

Ilgojo QT intervalo sindromo diagnostikai ne maziau
svarbus ir genetinis iStyrimas, nes leidzia identifikuoti mu-
tacijas ir nustatyti QT intervalo pailgéjimo priezastj, o tai
padeda gydytojui individualizuoti gydymo strategija ir jver-
tinti prognoze kiekvienam pacientui, kadangi ligos eiga yra
susijusi su sindromo tipu. Moksliskai patvirtinus, jog gene-
tinés mutacijos tipas yra reikSmingai susijes su QT intervalo
ilgiu ir didina grésmingy aritmijy rizika, $io sindromo dia-
gnostikos galimybés zenkliai patobuléjo. Genetiniy tyrimy ir
dirbtinio intelekto pritaikymas vertinant EKG leidzia tiksliau
identifikuoti pacientus ir pastebéti net slaptus, zmogaus akimi
nepastebimus QT intervalo pailgéjimus ar kitus reikSmin-
gus pakitimus elektrokardiogramoje. Prie§ pradedant taikyti
dirbtinj intelekta, ilgojo QT intervalo sindromo diagnostika
remdavosi manualiu EKG vertinimu ir QT intervalo mata-
vimu, taciau $is metodas nebuvo naudingas diagnozuojant
slapta ilgojo QT sindroma tais atvejais, kai QT intervalas yra
normos ribose ar neZzymiai pakites. Siuolaikiniai pazangiausi
dirbtinio intelekto modeliai yra pritaikyti atpazinti ilgojo
QT intervalo sindroma vertinant skirtingas EKG dalis ir
identifikuojant net menkiausius pokycius, randamus ne tik
QT intervale [9].

Gydymas. Ilgojo QT intervalo sindromo gydymas yra
individualus ir kompleksiskas. Sékmingam ligos valdymui
reikalingas daugiadalykis pozitiris ir skirtingy sri¢iy speci-
alisty: genetiko, kardiologo bei psichologo bendradarbia-
vimas.

Pacientams, neturintiems didelés Sirdies jvykiy rizikos,
rekomenduojamos neinvazinés prevencijos priemonés. Pir-
miausia zinomy provokuojanciy veiksniy, tokiy kaip fiziné
veikla vandenyje, psichologinis stresas, garsiniai dirgikliai,
kars¢iavimas, QT intervalg ilginantys vaistai, eliminavimas
ar vengimas, elektrolity korekcija, esant jy netekimui.

Optimali farmakoterapija beta adrenoreceptoriy bloka-
toriy grupés vaistais turéty buti skiriama kaip pirmo pasi-
rinkimo gydymo biidas visiems pacientams, nepriklausomai
nuo Sirdies susitraukimy daznio, nes mazina simpatinés nervy
sistemos aktyvumg. Esant IQTS3 genetiniam tipui, tiks-
linga kartu paskirti ir antiaritminiy vaisty grupés preparatus,
blokuojancius natrio kanalus (meksiletinas). Taip pat reko-
menduojama kartu derinti meksileting ir neselektyviuosius
beta adrenoreceptoriy blokatorius didelés rizikos IQTSI ir
IQTS2 genetinio tipo pacientams [9].

Pacientams, kuriems yra didelé gyvybei grésmingy ari-
tmijy rizika ar néra pageidaujamo efekto j paskirta gydyma,
iSliekant alpimui, gali biiti implantuojamas kardioverteris-
defibriliatorius. Esant kontraindikacijy IKD implantavimui
arba jo netoleravimui, gali biiti taikoma kairioji simpatiné
Sirdies denervacija [10].

Taip pat nuolatinis pacienty biiklés stebéjimas ir regulia-
rus aritmijy rizikos vertinimas yra biitinas, siekiant uztikrinti
tinkama ligos ir su ja susijusiy komplikacijy valdyma.

Diskusija

Ilgojo QT intervalo sindromo patikros issikiai ir
rekomendacijos. Kadangi ilgojo QT intervalo sindromo
paplitimas bendroje populiacijoje siekia 1 i§ 2 000 atvejy, o
staigi mirtis iStinka apie 12 proc. atvejy, tai pagristy biitinybe
taikyti visuoting $ios ligos patikra. Vis délto susiduriama
su tam tikromis su §io sindromo diagnostika susijusiomis
problemomis:

1) standartiné 12 derivacijy EKG néra pakankamai jau-
trus metodas atpazinti ilgojo QT intervalo sindroma tais
atvejais, kai QTc intervalas yra normalios trukmeés;

2) Bazett formulé néra tiksli, kai taikoma naujagimiams
dél jiems buidingo itin auksto Sirdies susitraukimy daznio;

3) QT intervalo matavimas EKG néra pakankamai objek-
tyvus ir gali priklausyti nuo tyréjo, jvairiy aplinkos veiksniy,
paciento sveikatos buiklés - elektrolity disbalanso, streso,
karsc¢iavimo, hipoglikemijos, anemijos, hipertenzijos, ari-
tmijy ir kt.;

4) naujagimiams ir kiidikiams QTc fiziologiskai svyruoja,
gali biiti nustatomi kaip klaidingai teigiami;

5) genetinis iStyrimas yra pernelyg brangus, kad buty
taikomas visuotinei patikrai.

Dél jvardyto QT intervalo diagnostikos ribotumo, dirb-
tinio intelekto taikymas EKG interpretavimui yra progre-
syvus ir gali biiti naudingas, atpazjstant slapta ilgojo QT
intervalo sindroma, kai EKG poky¢iai néra matomi plika
akimi. Taciau svarbu nepamirsti, kad dirbtinis intelektas
turéty buti naudojamas tik kaip papildoma, o ne vienintelé
diagnostikos priemoné — galutinius sprendimus dél ligos
valdymo turi lemti iSsamus paciento klinikinis jvertinimas:
asmens ir Seimos anamnez¢, pakartotinis QTc matavimas
i§ EKG ir kity reikalingy tyrimy atlikimas, provokuojanciy
veiksniy korekcija, diferenciné diagnostika ir, kai tikslinga,
genotipavimas. Tai sumazina klaidingai teigiamy rezultaty
rizika, kurie gali turéti jtakos nereikalingoms intervencijoms,
sportinés veiklos ir kitiems ribojimams.

Svarstytinas ir patikros laikas, kadangi QTc intervalo
ilgis didéja per pirmuosius gyvenimo meénesius, o didziausias
tampa 6—11 savaite po gimimo. Sis laikotarpis yra susijes su
staigios kudikiy mirties sindromu, kuris, nors ir lemiamas
daugelio veiksniy, gali biiti siejamas su ilgojo QT intervalo
sindromu beveik 10 proc. atvejy. Taigi 1 ménesio amzius
atrodyty kaip optimalus ir teoriSkai pagrjstas laikas patikrai ir
profilaktinio EKG tyrimo atlikimui, vis délto tokio amziaus
kudikiy iStyrimas kelia organizaciniy ir logistiniy i$§tkiy
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ir néra parankus visuotinei patikrai. D¢l §ios priezasties
profilaktinés patikros, atlieckamos vélesniais etapais — pries
mokykla ar reguliariai tiriant profesionaliai sportuojanciy
asmeny sveikatos biikle, vis dar islieka aktualios klinikinéje
praktikoje.

Ilgojo QT intervalo sindromas pirminéje sveikatos
prieziiiros grandyje. Didziausig reikSme¢ ankstyvam IQTS
nustatymui turéty pirminés grandies specialisty — Seimos
gydytojy ir pediatry Svietimas. Praktikoje rekomenduojama:

1) atidziai jvertinti pavojy kelian¢ius pozymius: staigi
mirtis Seimoje jauname amziuje; neaiskios kilmés sinkopés
ar traukuliai, nesant neurologinio pagrindo anamnezéje;
patologiné T dantelio morfologija; vaisty, ilginan¢iy QT
intervala, vartojimas; veiksniai, ilginantys QT intervalg:
anemija, hipoglikemija, karS¢iavimas, intensyvi sportiné
veikla, elektrolity disbalansas, hipertenzija, dehidratacija,
gretutinés ligos ir kt.;

2) taisyklingai iSmatuoti ir interpretuoti QTc;

3) laiku siysti genetinei ir kardiologinei konsultacijai.

Asimptominis ilgojo QT intervalo sindromas. Li-
teratliroje apraSoma daugybé jvairiy klinikiniy simptomy,
susijusiy su ilgojo QT intervalo sindromu, kurie skiriasi
priklausomai nuo genetinio tipo, pacienty amziaus ir kity
veiksniy. Vis délto verta pabrézti, kad daliai pacienty, ku-
riems genetiSkai patvirtintas jgimtas ilgojo QT sindromas,
klinikiniai pozymiai gali ir nepasireiksti dél galimai nepilno
penetrantiskumo. Todél gydytojams svarbu suprasti, jog net
ir genetiskai nepatvirtintiems pacientams reikalinga atidi
ligos priezidira ir tinkamai parinktos intervencinés priemonés,
kadangi aritmijy rizika tarp genetiskai patvirtinty ir nepatvir-
tinty ilgojo QT intervalo sindromo grupiy gali biiti panasi.

Slaptas ilgojo QT intervalo sindromas. Slapti muta-
cijos nesiotojai - pacientai, kuriems genetiskai patvirtintas
ilgojo QT intervalo sindromas be QTc reik§més pailgéjimo,
- turi reik§mingai mazesne rizika staigiai Sirdinei mirciai,
taciau didesne nei sveikoje populiacijoje. Dél Sios priezas-
ties, remiantis 2022 ESC gairémis, sitiloma svarstyti beta
adrenoreceptoriy blokatoriy grupés medikamenty skyrima
visiems genetiskai patvirtintiems ilgojo QT intervalo sin-
dromo pacientams, nepriklausomai nuo QTc ilgio.

Iigojo QT intervalo sindromas ir sportas. Esant jgim-
tam ilgojo QT intervalo sindromui, visiems simptomus jau-
Ciantiems pacientams rekomenduojama nutraukti varzybinio
pobiidzio sporting veiklg. Asimptominiams pacientams, kai
QTc intervalas nepailgéjes, svarbu individualiai jvertinti
situacija ir sportinés veiklos jtaka, esant poreikiui, paskirti
profilaktika medikamentais, koreguoti kriivio intensyvuma.
Genetiskai patvirtintiems pacientams, kuriy QTc > 470 ms,
nerekomenduojama uzsiimti auksto intensyvumo ar varzy-
biniu sportu, net ir skiriant beta adrenoreceptoriy blokatoriy

grupés vaistus. Pacientams, kuriy anamnezéje buvo Sirdies
sustojimas ar su artimijomis susijusios sinkopés, varzybi-
nis sportas taip pat nerekomenduojamas. Svarbu atkreipti
démesj, kad neigiamas kriivio méginys neturi prognostinés
reik§més ir negali biti pasitelkiamas, sprendziant dél ilgojo
QT intervalo sindromo gydymo ir fizinés veiklos ribojimo,
o0 absoliutis fizinio krivio ribojimai turéty biiti iSimtiniai ir
susij¢ su didele rizika.

Verta atkreipti démesj, kad intensyvus sportas dél me-
chaninés skilveliy perkrovos gali sukelti repoliarizacijos
sutrikimus, kurie gali pasireiksti QT intervalo pailgéjimu.
Tokie patologiniai pakitimai yra griztamieji ir paprastai nor-
malizuojasi po 3-4 ménesiy, nutraukus fizing veikla. Dél
Sios priezasties, asimptominiams pacientams, uzsiimantiems
intensyvia sportine veikla, kuriy Seimos anamnez¢ neigiama,
rekomenduojamas pakartotinis iStyrimas nutraukus sporting
veikla.

ISvados

1. Igimtas IQTS néra itin reta patologija (pasireiskia 1 i$
2 500, o nesiotojy daznis gali siekti iki 1 i§ 80), taciau dalis
atvejy lieka nediagnozuoti dél besimptomés ar slaptos eigos.

2. Klinikiné eiga gali bati jvairi ir priklauso nuo geno-
tipo bei provokuojanciy veiksniy. | tai turi biiti atsizvelgta
renkantis diagnostikos ir gydymo taktika.

3. Pirmo pasirinkimo gydymas — beta adrenoreceptoriy
blokatoriy grupés vaistai.

4. Intervenciniai gydymo metodai — IKD ir kairioji sim-
patiné Sirdies denervacija — svarstomi esant aukstai rizikai
ar neveiksmingam medikamentiniam gydymui.

5. Dirbtinis intelektas EKG analizéje — perspektyvus
ir pazangus pagalbinis metodas, bet turi biiti derinamas su
nuodugniu klinikiniu paciento i$tyrimu, genetiniais tyrimais,
pakartotiniu ir periodisku biiklés vertinimu bei i§samia di-
ferencine diagnostika.

6. Pirminés sveikatos priezitiros grandies specialisty §vie-
timas yra kritiSkai svarbus, siekiant efektyvinti ankstyvaja
IQTS diagnostika ir i§vengti staigiy miréiy. Jie turéty gebéti
atpazinti rizikos veiksnius, tinkamai interpretuoti EKG bei
laiku siysti pacientus specializuotam iStyrimui.

Literatiira

1. Leppdnen A, Helle E, Kuitunen I. Consequences of electrocardi-
ography screening for prolonged QTc in neonates-A systematic
review. Heart Rhythm 2025;22:2689-94.

https://doi.org/10.1016/j.hrthm.2025.02.045

2. Schwartz PJ, Crotti L, Insolia R. Long-QT syndrome from
genetics to management. Circ Arrhythm Electrophysiol
2012;5:868-77.

https://doi.org/10.1161/CIRCEP.111.962019

3. Beinart R, Zhang Y, Lima JAC, Bluemke DA, Soliman EZ,




120

Heckbert SR, et al. The QT Interval is Associated with Incident

Cardiovascular Events in the Multi-Ethnic Study of Atheroscle-

rosis. J Am Coll Cardiol 2014;64:2111.
https://doi.org/10.1016/j.jacc.2014.08.039

4. Al-Akchar M, Siddique MS. Long QT Syndrome. StatPearls
2022. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls
Publishing 2026.

5. Kemezyte A, Meskiene R, Utkus A, Burnyte B. Spectrum of ge-
netic variants detected in children tested for long QT syndrome.
BMC Cardiovasc Disord 2025;25.

https://doi.org/10.1186/s12872-025-05118-4

6. Schwartz PJ, Stramba-Badiale M, Crotti L, Pedrazzini M, Be-
sana A, Bosi G, et al. Prevalence of the Congenital Long QT
Syndrome. Circulation 2009;120:1761. https://doi.org/10.1161/
CIRCULATIONAHA.109.863209

7. Gali¢ E, Besli¢ P, Kili¢ P, Planini¢ Z, Pasali¢ A, Gali¢ I, et al.
Congenital long QT syndrome: a systematic review. Acta Clin
Croat 2021;60:739.

https://doi.org/10.20471/acc.2021.60.04.22

8. Balestra E, Bobbo M, Cittar M, Chicco D, D'Agata Mottolese
B, Barbi E, et al. Congenital Long QT Syndrome in Children
and Adolescents: A General Overview. Children 2024;11:582.

https://doi.org/10.3390/children11050582

9. Hauwanga WN, Yau RCC, Goh KS, Ceron JIC, Alphonse B,
Singh G, et al. Management of Long QT Syndrome: A Sys-
tematic Review. Cureus 2024;16:¢62592.

https://doi.org/10.7759/cureus.62592

10. Li Q, Lv T-T, Zhang P. Implantable cardioverter-defibrillator
for primary prevention in children and adolescents with long
QT syndrome: rethinking the boundaries. Eur Heart J 2025.

https://doi.org/10.1093/eurheartj/ehaf807

CONGENITAL LONG QT SYNDROME: CLINICAL
PRESENTATION, DIAGNOSTIC METHODS,
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FOR EARLY DETECTION
G. Jaselionis, A. Andriiinaité, D. Vilkaitiené
Keywords: Congenital long QT syndrome, QTc interval, pedi-
atric arrhythmias, sudden cardiac death, genetic testing, beta-bloc-
kers, implantable cardioverter-defibrillator (ICD).

Summary

Long QT syndrome (LQTS) is an inherited cardiac repola-
rization disorder that can cause life-threatening arrhythmias and
sudden cardiac death in childhood or even during the neonatal pe-
riod. Congenital LQTS is identified in approximately 1 in 2,500
newborns, and the carrier frequency of pathogenic variants may
reach up to 1 in 80. About 90% of cases involve KCNQ1 (LQT1),
KCNH2 (LQT2), and SCNSA (LQT3). The median age at first
symptoms is about 12 years. Clinical events are triggered by ge-
notype-specific factors: LQT1 - physical exertion (especially in wa-
ter), LQT2 - sudden auditory stimuli and emotional stress, LQT3
- rest/sleep. Major risk factors are: pathological QTc > 450 ms in
males and > 460 ms in females when measured in lead II or V5,
syncope, high-risk genotype, electrolyte imbalance, and QT-pro-
longing medications. Diagnosis is based on a 12-lead ECG (repe-
atedly prolonged QTc, altered T-wave morphology), the Schwartz
score, family history, and genetic testing. Holter monitoring and
exercise testing are performed when needed. The mainstay of tre-
atment is beta-blockers and elimination of triggering factors. In
high-risk situations or with ineffective therapy, an ICD is conside-
red and as an alternative - left cardiac sympathetic denervation. Gi-
ven the variability of long QT syndrome presentation, risk factors,
and causal mechanisms, a multidisciplinary approach, impro-
vement of early diagnostics, and education of primary healthcare
providers are essential.
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