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Ievads

Gara QT sindroms ir kanelopatija, kas biezak elektrokardiogrammas pieraksta
atspogulojas ka pagarinats korigétais QT intervals, aprékinats péc Bazetta formulas, un
raksturojas ar dzivibai apdraudoSiem sirds ritma traucgjumiem, augstu risku peksnai
navei [1,2,6, 7,10].

Pagarinatu QT intervalu var iegiit dazadu sekundaru ietekmju rezultata,
pieméram, arst€Sanas nolika lietojot noteiktas medikamentu grupas, un gara QT
intervala sindroms var bt iedzimts, parmantojot to péc autosomali dominanti vai
autosomali recesiva parmantosanas tipa. Ir zinami vairaki genétiskie gara QT sindroma
varianti ar vienojosam kliniskam pamata izpausmém [1,2]. Neskatoties uz pagarinata
QT intervala iemeslu, tas rada augstu risku kardialiem notikumiem, peksnai kardialai
navei.

Zinams, ka pasaul€ ik gadu aptuveni 25% cilvéku mirst peksna kardiala nave no
visiem zinamajiem kardiovaskularo saslimSanu gadijumiem. Ir noskaidrots, ka tiesi
kanelopatijas, tostarp art gara QT sindroms, ir viens no biezakajiem peksnas kardialas
naves iemesliem [18]. ST sindroma incidence starp kaukaziesu izcelsmes parstavjiem
varie no 1:2000 Iidz 1:10000 no dzivi dzimusajiem [7,8,13].

Gara QT sindroma izpausmes nav specifiskas, visbiezak ka pirmais kliniskais
simptoms ir aritmog€na sinkope vai péksna kardiala nave, ar augstu risku neirologisku
komplikaciju attistibai pat veiksmigas kardiopulmonalas reanimacijas gadijuma, tadg]
§1 sindroma savlaiciga atpaziSana un diagnostic€Sana ir loti nozZimiga, vienlaicigi radot
lielu izaicinajumu ta diagnosticé$ana medicinas profesionalu vida.

Nemot véra sindroma incidenci, diagnostic€sanas griitibas un nopietnas kliniskas
izpausmes, augsto risku komplikaciju attistibai un ietekmei uz individa dzives kvalitati,
mirstibu, ir uzskatama nepiecieSamiba p&c vienota ricibas algoritma izstrades bérniem
ar gara QT sindromu diagnostikai, arst€Sanai un apriipei visiem veselibas apriipes

Iimeniem.

Izstradatais algoritms ietver gara QT sindroma diagnostiku un arstéSanu b&rniem

vecuma no 0-18 gadiem.



Algoritma merkis:
1) Uzlabot bérnu ar gara QT sindroma apripes kvalitati, ietverot
visus veselibas apriipes [imenus, ka arT b&rnu vecakus vai citus apriipetajus;
2) Nodrosinat savlaicigu gara QT sindroma diagnostiku berniem un
iesp&jami atraku efektivu arstéSanas uzsaksanu,
3) Definét riskus ierobezojoSus pasakumus b&ériem ar garo QT

sindromu.

Merka grupas:
e Gimenes arsti,
¢ Neatlieckamas mediciniskas palidzibas arsti, arstu paligi,
e Slimnicu neatliekamas palidzibas nodalas arsti,pediatri,
e Intensivas terapijas nodalu arsti,
e Specialisti, bérnu kardiologi, aritmologi,

e Bérni ar gara QT sindroma diagnozi, vinu vecaki un apriipetaji.



Saisinajumi

LQTS — gara QT sindroms

cQT — korigetais QT intervals, aprékinats péc Bazetta formulas
EKG - elektrokardiogramma

VT — ventrikulara tahikardija

BAB - f adrenoreceptoru blokatori

KVD — kardioverters - defibrilators

KPR — kardiopulmonala reanimacija

ITN - intensivas terapijas nodala



Gara QT sindroms KA 1
Definicija KA1.1

Gara QT sindroms (LQTS) ir iedzimts miokarda Stinu jonu kanalu darbibas
traucgjums jeb kanelopatija, kuru elektrokardiogrammas pieraksta atspogulo pagarinats
cQT intervals, aprékinats péc Bazetta formulas.

Sis sindroms raksturojas ar péeksniem, dzivibu apdraudoiem sirds ritma
traucgjumiem - forsades de pointes tipa ventrikularu tahikardiju, ventrikularu

fibrilaciju un p&ksnu kardialu navi [2,6, 7,10].

Klasifikacija KA1.2

Kops 1995.gada molekularas genétiskas pétijumos ir identificétas vairakas
genétiskas formas iedzimtam garajam QT sindromam (skatit 1.att€lu). Genu mutacijas
raditas izmainas var ietekm@t dazadu sirds miocttu jonu kanalu darbibu, visbiezak
izmainot natrija, kalija, kalcija jonu siiknu un §inu membranu adapteru funkciju [8,23].

l.attéls. Gara QT sindroma genétiskas formas.

Gara QT sindroma Izmainttais géns Sastopamibas biezums,
subtips %

LQTS1 KCNQI®? 30-35
LQTS2 KCNH2%! 25-30
LQTS3 SCN5A32 5-10
LQTS4 ANK24 <1

LQTSS5 KCNEI®? <1

LQTS6 KCNE23 <l

LQTS7 KCNJ2% <l
LQTSS8 CACNAIc*® Reti
LQTS9 CAV34 <1
LQTS10 SCN4B%’ Reti
LQTSI11 AKAP9# Reti
LQTS12 SNTAI* Reti
LQTS13 KCNJ54 Reti
LQTS14 CALM1% <1




Gara QT sindroma Izmainttais géns Sastopamibas biezums,
subtips %
LQTSI15 CALM2? <1

Ir zinami vairaki gara QT sindroma parmantoSanas varianti [ 1,4]:

1. Autosomali dominanti parmantots garais QT sindroms jeb Romano — Warda
sindroms. Pie §T sindroma pieder LQT1-6 un LQT9-13 tipi un tam ir raksturigs izoleti

pagarinats cQT intervals. Mutacija biezak ir parmantota no vecakiem, tikai 5%-10%
gadijumu novero sporadisku (de novo) mutaciju.

2. Autosomali dominanti parmantots garais QT sindroms ar ekstrakardialam
izpausmeém:

o LQT?7 jeb Andersena — Tavila sindroms, kuram raksturigs pagarinats cQT intervals,
izteikts U vilnis, polimorfa un divvirzienu kambaru fibrilacija, sejas dismorfija un
hiperkaliemiska, hipokaliémiska periodiska paralize. STsindroma célonis 50% lidz 60%
gadijumu ir mutacija KCN.J2 kod&taja Kir2.1 kalija kanala.

o LQTS8 jeb Timotija sindroms, kam raksturigs pagarinats QT intervals, sindaktilija, sirds
strukturala patologija, autiska spektra traucgumi un dismorfisms. ST sindroma c&lonis
ir mutacija CACNAIC kodetaja L tipa kalcija kanala apakSvieniba.

3. Autosomali recesivi parmantots gara QT intervala sindroms ir Dzervela un
Langes - Nilsena sindroms, kam raksturigi loti gari cQT intervali un iedzimts kurlums.
Sis sindroms ir sastopams loti reti, < 1 uz 1000000 gadijumu. So slimibas formu izraisa
pilnigs Kv7.1 kalija kanala funkcijas zudums.

Kliniski nozimigakie gara QT sindroma genétiskie varianti ir LQTS1, LQTS2 un
LQTS3 ar KCNQI1, KCNH2 un SCN5A génu mutacijam, jo ir biezak sastopamie —
diagnosticéti 92% pacientu ar garo QT sindromu, ka ar1 ir biezakie gara QT sindroma
apakstipi ar kltniskam izpausmém: LQTS1 kardialu notikumu incidence ir 63%,
LQTS2 —46%, bet LQTS3 — 18% gadijumu [5,6].

Neskatoties uz genétisko izmeklgjumu plasajam iesp&jam un pieejamibu, pat 15-
20% pacientu ar garo QT sindromu nav iesp&jams noteikt sindroma genétisko apakstipu
[8]. Nozimiga ir diferencialdiagnoze ar iegttu garo QT sindromu.

Ir zinami vairaki iemesli, kas var sekmét korigéta QT intervala pagarinasanos

genétiski veselam individam. Ka biezakie no Siem iemesliem tiek minéti [11,12,22]:



e Dzimuma atskiribas — sievieteém korigéta QT intervala pielaujamas vértibas ir
lielakas. Tiek uzskatits, ka ST iemesla d€] sievietem ir augstaks risks pagarinaties cQT
intervalam dazadu medikamentu ietekme;

e Vecums — vecakiem cilvékiem cQT vértibas ir lielakas;

e Sirds strukturalas slimibas un ritma trauc€jumi — bradikardija, sirds mazspgja,
kreisa kambara hipertrofija, miokarda infarkts vai cits miokarda strukturals bojajums;

e Vairogdziedzera saslim$anas - hipotireoidisms;

e Elektrolitu disbalanss — hipokali€mija, hipomagniz&mija, hipokalic€mija;

e Medikamenti — zinamas vairaku medikamentu grupas ar ietekmi uz cQT
pagarinasanos, pieméram, antiaritmiskie medikamenti, antihistamini, antidepresanti un
antibiotiki;

¢ Uztura uznemsanas traucgjumi — di€tu ievérosana, bado$anas, anorexia nervoza;

e Cerebrovaskularas saslimSanas — intrakranialas un subarahnoidalas
hemoragijas, intrakraniala trauma, insults.

Lai arT iemesli pagarinatam QT intervalam ir dazadi, risks attistities dzivibu
apdraudosiem sirds ritma traucgjumiem ir vienadi nozimigs gan ieglta, gan iedzimta

gara QT sindroma gadijuma.

Epidemiologija KA1.3

Kardiovaskularas slimibas ir viens no vadoSajiem mirstibas iemesliem pasaulg.
Ik gadu to ietekm& mirst aptuveni 17 miljoni cilvéku, turklat 25% naves gadijumu
izraisa peks$na kardiala nave.

Beérnu un jaunaku individu grupa peksnas kardialas naves incidence ir 0.46 —
3.7gadijumi uz 100000 individu gada jeb Eiropa ik gadu p€ksna kardiala nave dzivibu
zaudé 1100-9000 individu, bet Amerika ta izdzes 800-6200 dzivibu gada.

Kanelopatijas, tostarp gara QT sindroms, b&mu vecuma ir viens no biezakajiem
iemesliem peksnai kardialai navei. Ir zinams pétfjums par zidainu p&ksnas naves
sindromu, kura atklats, ka 10% gadijumu zidainis ir bijis gara QT sindromu izraisosa
géna mutacijas nes€js un miris peksnas kardialas naves del.

P&c pieejamo pétijumu datiem, garais QT sindroms ir izplatits visas etniskajas

grupas pasaulé. KaukazieSu izcelsmes parstavjiem §1 sindroma incidence varié no



1:2000 lidz 1:10000 no dzivi dzimuSajiem. Turklat ir pieradita pozitiva gimenes
anamnéze pat 60% gadijumu b&rniem ar diagnosticétu garo QT sindromu [1,7,8,13,18].

Savlaiciga simptomu atpaziSana, slimibas diagnostic€Sana un profilaktisko
pasakumu ieveroSana, arstéSanas uzsakSana biitiski mazinatu negativu slimibas

iznakumu, kas rada slogu gan veselibas apripes sisteémai, gan gimenei individuali.

Diagnostika KA1.4

Pacientiem ar pirmreiz&ji diagnosticétiem ventrikulariem sirds ritma
traucgjumiem tiek rekomendéta $ada diagnostiska pieeja [18,19,20]:

1) Ripiga anamnézes ievakSana un fizikala izmekl€Sana ar noliku
noskaidrot pacienta lidzSingjo veselibas stavokli, siidzibas, pavadosas saslimsanas
un medikamentu lietoSanas paradumus, kas sekmétu pareizas diagnozes izveért€sanu
un uzstadiSanu. Tikpat liela uzmaniba veltama gimenes anamnézes iepaziSanai,
mérketi izjautajot par sirds saslim$anam gimenes locekliem vai paragru peksnu navi
tuvinieku loka;

2) Elektrokardiogramma - visiem pacientiem ir obligati veicama 12
novadijumu miera EKG sirds ritma izvert€Sanai. NepiecieSamibas gadijuma
japielieto plasakas sirds ritma izvertésanas metodes:

a) Ambulatora EKG monitor&sana jeb holtera monitoréSana — sirds
ritma pieraksts 24 stundas vai ilgak lauj precizak fiks€t aritmijas epizodes un
uzstadit diagnozi. Lai var€tu izvertét QT intervala un ST segmenta izmainas
velama 12 novadijumu EKG ambulators, ilgstoss pieraksts;

b) Implant&jamas holtera monitorésanas ierices, kas sniedz sirds
ritma datus vairaku ménesu garuma, rekomendgjamas, ja stidzibas ir sporadiska
rakstura un kliniskas izpausmes ir aizdomigas tranzitoram aritmijam, un citi
lidzsingjie izmeklejumi nav fiks€jusi sirds ritma traucgjumus;

c) Stresa EKG, slodzes testa (fiziskas slodzes, medikamentoza
stresa slodzes) izmekl&jumi indic€ti visiem pacientiem ar ventrikularam
aritmijam, lai preciz€tu to raksturu un prognozi;

3)  Sirds att€ldiagnostika:

10



a) Transtorakala ehokardiografija — nozimgama ikvienam
pacientam ar pieraditam ventrikularam aritmijam vai aizdomam par tam, lai
izslégtu sirds strukturalu patologiju, izvértétu sirds sistolisko funkciju;

b) Sirds magnétiska rezonanse vai kopjitertomografja — veicama
tiem pacientiem ar dzivibai bistamiem sirds ritma traucgumiem, kuriem ir
apgritinata sirds funkcijas un/vai strukturalo izmainu izvertéSana ar
ehokardiografijas metodi.

4)  Genetisko izmeklgjumu nozimé&Sana, pastavot kltniskam aizdomam par

genétisku aritmogénu sindromu.

Kliniskas izpausmes KA1.5

Pacientiem ar garo QT sindromu kliniskas izpausmes nav specifiskas, kas butiski
apgriitina slimibas diagnostiku.

Sindroma izpausmes iedalamas 2 pamatkategorijas: sirds aritmiju radita klmiska
manifestacija un elektrokardiogrammas atradne.

Simptomi attistas peksni, visbiezak ieprieks veselam individam, kuram nav
bijusas siidzibas par passajiitu vai apzinatas veselibas problémas. Sirdsklauves vai
presinkopes sajiitu iepriek$ biis uzradijusi tikai aptuveni 6% pacientu ar So sindromu.
Visbiezakais kliniskais simptoms ir sinkope (26%) jeb samanas zudums un kolapss
noritosas torsades de pointes tipa ventrikularas tahikardijas del. Sirds ritma
traucgjumiem progres€jot ventrikulara fibrilacija, var iestaties peksna kardiala nave
(9%). Nepietieckosas un neefektivas sirds darbibas rezultata, samazinoties smadzenu
asins apgadeli, var attistities krampji, tos novéro apméram 10% pacientu.

Biezak simptomu kliniska manifestacija saistama ar fizisku slodzi vai emocionalu
stresa stimulu ietekmg, tomér atseviskiem gara QT sindroma genétiskajiem variantiem
sirds ritma trauc€jumi attistas miega.

Kanelopatijas kliniskas izpausmes ve€rojamas salidzino$i agri, parasti pirmie
simptomi noverojami vél pirms 20 gadu vecuma. Pat pusei slimnieku pirmo simptomu
attistibu fikse Iidz 12 gadu vecumam un ir zinams, ka sasniedzot 40 gadu vecumu jau
90% pacientu biis bijusi kada gara QT sindroma izpausme [1,2,8].

Gara QT sindroma pacientiem var bit loti dazada EKG atradne. Pieméram,

pacientiem ar LQTS3 10% gadijumu un LQTS1 37% gadijumu registrés neizmainitu
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EKG ar normalu korigéto QT intervalu [8]. Tomer tipiskak EKG redz sekojosas

izmainas[1,2]:

1))
2)

3)
4)
5)
6)
7)

Pagarinats cQT intervals >0,45 sekundém, aprékinats pec Bazetta formulas;

T zoba izmainas — alterngjoSs, mainigas amplitidas T zobs, bifaziski T zobi
vismaz >3 EKG novadijumos;

Bradikardija, vadoties p&c bérna vecuma normas (20%);

Otras pakapes atrioventrikulara blokade;

Ventrikulara tahikardija (10-20%);

Slodzes, stresa EKG maksimala cQT pagarinasanas 2 miniites péc slodzes;
Slodzes inducétas ventrikularas aritmijas (sastopamas 30% pacientu) holtera

monitorésanas, veloergometrijas EKG pieraksta.

Anamneze KA1.6

Veiksmigas diagnozes uzstadiSana un izmekl&jumu noziméSana loti svariga ir

preciza un detaliz€ta anamné&zes iegiiSana par notikuso. Ir svarigi noskaidrot notikuma

apstaklus pacientam ar pirmreizgji diagnosticétu ventrikularu aritmiju un/vai sinkopi,

atbildot jautajumus un pieveérsot uzmanibu:

1)
2)
3)

4)

5)
6)

Pacienta vecumam;

Pirmreiz€ja vai atkartota epizode;

Subjektivas sajutas notikuma laika — sirdsklauves, izmainita un jltama
sirdsdarbiba, galvas reibSana, slikta diisa;

Iesp&jamie provocgjosie faktori: emocionals stress, izbilis no skala, peksna troksna,
fiziska slodze (precizgjot slodzes veidu, piem&ram, gara QT sindromam raksturiga
sinkope peldésanas laika);

Zinamas citas blakus saslim$anas un medikamentu lieto$ana ikdiena;

Gimenes anamnéze: zinamas sinkopes vai p€kSna nave jaunu tuvinieku vidi.
Analiz€jot gimenes anamnézi japieverS uzmaniba, ja tiek uzradita negaidita
noslik§ana vai celu satiksmes negadijums uz taisna cela, vai citi aizdomigi,
neskaidri naves apstakli. Aizdomigas ir gimenu epilepsijas un zidainu péksnas
naves gadijumi. Pozitiva gimenes anamn&ze pacientiem ar garo QT sindromu ir

11dz pat 60% gadijumu [1,2,7,21].
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Klmiska diagnoze KA1.7

Pagarinata QT sindroma diagnoze tiek balstita uz aprékinata cQT intervala
mérjjumiem EKG pieraksta.

Korigéta QT intervala aprékinasanai visplasak izmantota un visparatzita ir
Bazetta formula: ¢cQT= QT/ VRR. Aprekinu veic péc EKG pieraksta II vai V5
novadijuma izdaritiem m&rfjjumiem [3,10].

Ir definétas cQT intervala robezvertibas (2.attela), aprékinatas izmantojot Bazetta
formulu [1].

2.attels. Korigeta QT intervala vértibas.

Viriesi >15
cQT intervals 1-15 gadi Sievietes >15 gadiem
gadiem
Normals <440 ms <430 ms <450 ms
Robezvertiba | 440-460 ms 430-450 ms 450-470 ms
Pagarinats >460 ms >450 ms >470 ms

Ticamakai diagnozes izvertesanai plasi tiek pielietota Svarca skala (3.att€ls), kura
ar noteiktu punktu novertgjumu uzraditas iesp&jamas, raksturigakas gan EKG, gan
kltniskas izmainas pacientiem ar gara QT sindromu [7,9,10]:

3.attels. Svarca skala.

EKG izmainas Punkti Simptomi Punkti
cQT: Sinkope:
> 480 ms 3 Pie slodzes 2
460-470 ms 2 Bez slodzes 1
450 ms (z€niem) 1 Iedzimts kurlums 0,5
Torsades de pointes 2 Gimenes anamnéze:
VT
Alterngjoss T 1 LQTS gimenes 1
loceklim
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EKG izmainas Punkti Simptomi Punkti

Robots T >3 1 P&ksna nave <30 0,5

novadijumos gadu vecuma 1. pakapes
radiniekiem

Bradikardija 0,5

Izmantojot Svarca skalu, atbilsto§a pazime tiek novértéta ar noteiktu punktu
skaitu. Savukart punktu summa norada gara QT sindroma diagnozes iespg&jamibu.

Punktu skaits tiek interpretéts ka:
e [ un <l punkts — maza iesp&ja gara QT sindroma diagnozei;
e 1.5—3 punkti — vidgja iesp€ja gara QT diagnozei;
e 3.5 un vairak punkti — liela iespgja gara QT sindroma diagnozei.

Svarca skalas pielietojums kliniskaja praksé ir nozimigs instruments, lai lemtu

par talako izmekl&jumu nepiecieSsamibu un apjomu.

Nemot véra ieprieks uzraditos pamatnosacijumus, gara QT sindroma diagnoze tie

uzstadita, ja [8]:

1) Gara QT sindroma Svarca skalas riska punktu summa > 3,5 punktiem un

ir izslégti sekundari iemesli pagarinatam cQT intervalam un/vai

2) Ir apstiprinata, pieradita genétiska mutacija kada no gara QT sindroma

géniem vai

3) Ja cQT intervals, izmantojot aprékinam Bazetta formulu, ir >500 ms
atkartota 12 novadijumu EKG pieraksta un ir izslégta sekundara ietekme

pagarinatam cQT intervalam

4) Gara QT sindroma diagnozi var uzstadit pacientam ar cQT intervala
mérjjumu p&c Bazetta formulas, robezas no 480-499 ms atkartota 12
novadijumu EKG un neizskaidrotu sinkopi, ja izslégti sekundari cQT
pagarinasanas iemesli un nav atrasta genétiska mutacija gara QT sindroma

raksturigajos genos.

Diagnozi apstiprina bérnu kardiologs Bérnu Kliiska Universitates Slimnica.
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Gengetiskie izmeklejumi KA1.8

Ir zinamas vairakas genétiskas génu mutacijas gara QT sindromam. Kop$
1995.gada izdaliti 15 gara QT sindroma genétiskie varianti [8,23].

Gengtiska testeSana un diagnostika iespgama ar1 Latvija. Beérniem Sis
izmekl&jums pieejams ar bérnu kardiologa nosttijumu, vérSoties pie arsta genétika
mediciniskas genétikas un prenatalas diagnostikas klinika Bérnu kliniskas universitates

slimnica ambulatori vai arstam gen&tikim bérnu un gimeni konsultgjot stacionara.

Arstesana KA1.9

Arstésana pacientiem ar genétiski determinétu garo QT intervalu ir ierobeZota, jo
génu specifiska terapija Sai saslimSanai v€l nav pieejama, tomer klinisko izpausmju
mazinasanai un dzives kvalitates uzlaboSanai iesp&ams pielietot gan

nemedikamentozas, gan medikamentozas arstéSanas principus.

Nemedikamentoza arstéSana

Uzzinot, ka pacients ir gara QT sindroma g€na nesgjs, ir nepiecieSams ieviest
dzivesveida parmainas. Noteiktiem gen&tiskiem gara QT variantiem ka provocgjoss
faktors dzivibu apdraudoSu sirds ritma traucgjumu attistiba ir fiziska slodze vai
psihoemocionals stress, tadel apstiprinatas diagnozes gadijuma rekomend&jama slodzes
limiteéSana. Ekspertu viedoklis joprojam ir stridigs, tom&r vairuma gadijumu viedoklis
pauz, ka Siem pacientiem nav vélama daliba sacensibu sporta veidos vai piemérojama
profesionala sporta slodze, 1pasi slimniekiem ar LQTS1 sindromu. Sacensibu sporta
veidi butu pielaujami tikai tad, ja pacientam ar gara QT sindromu atkartotas EKG
registréts cQT intervals robezliclumos, iepriek§ dzives laika nav bijusi sinkopes
epizode vai citas kliniskas aritmiju izpausmes, gimené nav zinami pék$npas naves
gadijumi un ir iesp&ja nodrosinat akiitu palidzibu sirds ritma traucjumu attistibas
gadijuma.

Kontraindicéta ir peldeSana vai nirSana, ja pacientam zinams LQTS]1 vai cits gara
QT sindroma genétiskais variants un anamné&zg bijusi sirds ritma trauc&umu provocéta

sinkope.
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Pacientiem ar LQTS2 sindromu péc iesp€jas rekomend&jams izvairities no
peksniem, skaliem audialiem stimuliem, jo tie var but ventrikularas aritmijas 1€kmes
provocgjosi [7,8,16].

QT intervala pagarinasanos var iespaidot dazadi sekundari iemesli — gan
modificgjami riska faktori, pieméram, elektrolitu disbalanss, vairogdziedzera
saslims$anas, medikamentu lietoSana, gan nemodificgjami riska faktori ka cilveéka
vecums, dzimums, genétiskais polimorfisms.

Loti nozimiga sadala modific€jamo riska faktoru grupa ir medikamentu lietosana.
Ir zinamas vairakas medikamentu grupas, kas ar lielu piesardzibu lietojamas pacientiem
ar gara QT sindromu, jo to ietekmé QT intervala pagarinasanas klis izteiktaka, savukart
tas palielina risku aritmiju attistibai (skatit 4.attelu).

4.attels. Medikamentu ietekme uz cQT un aritmiju risku.

vairaku ietekmg&joSu

faktoru rezultata

Medikamentu
Ietekme uz QT un risks VT
kategorija

Palielina risku VT Medikamenti pagarina QT intervalu. To lietoSana ir ar
augstu risku VT attistibai.

Iesp&jams risks VT Medikamenti pagarina QT intervalu, bet nav pieradita
saistiba ar provocétu VT.

Iesp&jams risks VT Medikamentu lietosana palielina risku VT attistibai tikai

izpildoties papildus nosacfjumiem, ka parmériga zalu
devu ienemsana, hipokali€mija, vairaku QT intervala

pagarinoSu medikamentu vienlaiciga lietosana.

Medikamenti, no kuru
lietoSanas jaizvairas
pacientiem ar iedzimtu

garo QT sindromu

Visi medikamenti augstak min&tajas 3 kategorijas un
papildus tie medikamenti, kuriem nav pieradita ietekme
uz QT intervala pagarinasanos, bet kuriem teoretiski
piemit risks provocgt aritmijas, nemot véra to darbibas

mehanismu sirdi.

Ir 1pasi izveidota

interneta vietne, www.qgtdrugs.com, kura

parliecinaties par noteikta medikamenta ietekmi uz cQT intervala izmainam.

Ja arst€Sanas procesa ir nepiecieSama medikamentu lietosana ar zinamu

palielinatu risku aritmiju attistibai, japievers uzmaniba vairakiem aspektiem:
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1) Pacients jabridina par nozimé&to zalu ietekmi sirds ritma traucgjumu
attistiba un javeic pacientu atkartota izglitosana par iespgjamam aritmiju
klmiskam izpausmém;

2) Javeic atkartots EKG pieraksts:

=  Pirms medikamenta nozZim&Sanas vai paaugstinot medikamenta
devu;

» Lietotajam medikamentam sasniedzot stabilu Itmeni asins
plazma (rekinot zalu pusizvades laiku x 5);

=  péc 6 meénesiem péc stabilas zalu devas pielagosanas, tad ik 6-
12 ménesus, medikamentu lietojot ilgstosi.

3) Javeic terapijas modifikacija:

»  Japirms medikamenta uzsaksanas EKG pieraksta cQT >480ms,
japarliecinas par apmierinosiem elektrolitu raditajiem asins plazma un
jaapsver cita medikamenta nozimésana arstniecibai;

= Ja kontroles EKG péc zalu lietosanas uzsakSanas cQT >500 ms
un/vai cQT intervala pagarinasanas ir > 60 ms, japartrauc medikamenta
lietoSana, japarliecinas par elektrolitu atbilsttbu normai un pacientam

rekomendgjam vizite pie kardiologa [11].

Medikamentoza arstéSana

Beta — adrenoreceptoru blokatori (BAB) tiek rekomendéti ka pirmas izvéles
medikamenti visiem pacientiem ar garda QT sindromu, ar1 tiem, kuriem diagnoze
apstiprinata genétiskajos izmeklgjumos, bet pagarinatu cQT EKG neregistre [8,15].

Obligati terapija indic@ta tiem pacientiem, kuriem fikséts cQT >470 ms un/vai
zinami kltniski simptomi noritosu aritmiju d&] [16, 17].

P&ttjumos ir pieradits, ka BAB lietosana pacientiem ar biezak sastopamajiem gara
QT sindroma genétiskajiem variantiem (~80-90% LQTS1, LQTS2, LQTS3) ievérojami
samazina kardialu notikumu attistibu — sinkopes epizodes, ventrikularas aritmijas un
pat peksnu kardialu navi, jo samazina simpatiskas nervu sistémas tonusu, kas ir
noteicoSais provocgjoSais faktors klinisko izpausmju attisttba [16]. Pacientiem
virieSiem ar LQTS1 péksnas kardialas naves risks samazinas par 67%, bet sievieteém ar
LQTS2 pat lidz 71% [7].

Terapija jaizveélas garas darbibas BAB, jo tas nodrosina stabilaku zalu

koncentracijas limeni asins seruma. Fluktugjosa medikamentu koncentracija var
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nesniegt pietickami efektivu profilaksi pret sirds ritma traucg&jumiem. ST pasa iemesla
del pacientiem uzsakta BAB terapija ir muzilga, krasa medikamentu lietoSanas
partrauksana paaugstina risku kardialiem notikumiem [7, 8, 15, 16].

Visbiezak izveletie medikamenti ar vislabako terapeitisko efektu kliniskaja
praksé ir nadolols (nav registréts Latvijas valsts zalu registra) un propranolols. Sis pasas
medikamentu grupas parstavjiem — atenololam un metoprololam, efektivitate ir
apsaubama. Atseviskos petijumos pieejami dati, ka metoprolola lietoSana profilakse
pacientiem ar gara QT sindromu ir ar 4 reizes lielaku kardialu notikumu risku [8, 15,
16].

Konkrétas rekomendétas devas medikamentiem nav noteiktas. Izv€loties kadu no
BAB grupas medikamentiem, zales lictojamas deva atbilsto$i pacienta vecumam un
svaram, un atbilstosi individualajai zalu panesamibai [8].

Terapiju nozime un korigeé bérnu kardiologs BKUS.

Implantéjamais kardioverters-defibrilators

Implantéjams kardioverters-defibrilatos pasarga no kardialiem, fataliem
notikumiem un pagarina dzivildzi tiem pacientiem, kuriem ir augsts risks p&ksnai
aritmogenai navei, tomér defibrilatora implantéSana saistama art ar komplikacijam -
1pasi bernu vecuma biezi fiks€tu neatbilstosu defibrilatora darbibu, tapec $1 arstesanas
metode nekad nav ka pirmas izv€les metode, pasi asimptomatiskiem pacientiem ar gara
QT sindromu [8,18].

Kardiovertera — defibrilatora implantacija indicéta $adam pacientu grupam:

1) Pacienti ar garo QT sindromu pé&c sirds apstasanas un veiksmigas
kardiopulmonalas reanimacijas, kuru paredzama dzivildze apmierinosa
funkcionala stavokli parsniedz 1 gadu;

2) Pacienti, kuri sanem optimalu BAB terapiju, bet kliniski joprojam
saglabajas recivid€josas sinkopes aritmiju del;

3) Implantacija apsverama loti augsta riska simptomatiskiem pacientiem ar
genétiski apstirpinatam >2 gara QT sindroma génu mutacijam;

4) Implantacija apsverama loti augsta riska pacientiem, kuriem BAB terapija
ir kontraindic&ta un arf cita terapija ir neefektiva [8, 16, 17].

Bernu kardiologs BKUS pienem lémumu par kardiovertera-defibrilatora implantésanu.
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Selektiva sirds kreisas puses cervikalas simpatiskas nervu sistémas
denervacija

Selektiva sirds inerv&josas simpatiskas nervu sist€mas denervacija ir minimali
invaziva kirurgiska arstéSanas metode augsta riska pacientiem ar garo QT sindromu.
Sis metodes pamata ir selektiva kreisas puses 4 pirmo simpatisko gangliju denervacija,
tadejadi butiski samazinot simpatiskas nervu sist€mas ietekmi kardialu notikumu
geneze.

Kirurgiska arsté$ana ir rekomendgjama:

1) Augsta riska gara QT sindroma pacientiem, kuri sanem adekvatu
medikamentozu terapiju ar BAB, bet joprojam recividgjoSiem kardialiem
simptomiem;

2) Augsta riska pacientiem, kuri atsakas vai kuriem nav iesp&jama kardiovertera-
defibrilatora implantacija un/vai kuriem BAB terapija nav efektiva, ir
kontraindicéta vai pacients nepanes medikamentozu arst€Sanu;

3) Pacientiem ar recividéjosam sinkop&€m, dzivibu apdraudoSiem sirds ritma
traucgjumiem, neskatoties uz terapiju ar BAB un implantétu kardioverteru-
defibrilatoru [8, 16].

ArstéSanas metodes seciga izvéle parskatami atainota pekSnas kardialas naves

profilakses ricibas shéma pacientiem ar gara QT sindromu (5.attels) [17].
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S.attels. Peksnas kardialas naves profilakse gara QT sindroma pacientiem.

Péksnas kardialas naves profilakse pacientiem ar gara QT sindromu.

cQT prolonggjosi
LOTS medikamenti/
[ Pec KPR ' hipoK™/ hipoMg™
v v
N
[ cQT<470ms cQT=470ms un‘vai simptomi
S

KVD*

PersistEjodi simptomi un/vai Asimptomatiski un

>5
Atkartoti KVD cQT =500 ms

darbiba VT dal \

KVD#* kandidats noteikts p&c paredzamas dzivildzes, dzives kvalitates vai pacienta, vina aizbilstamo
1zveles.

Augsta riska pacienti* ietver: cQT =500 ms, LQTS2 un LQTS3 genotipi, sievietes ar LQTS genotipu, <40
gadu vecuma, pirmas kliniskas 1zpausmes <10 gadu vecuma, pacients ar recividgjosam sinkopén.

citas augsta riska norades*

. I klases rekomendacijas, [:] 1I a klases rekomendacijas, . I b klases rekomendacijas, l]]I klases
rekomendacijas.
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Rekomendacijas KA 2

1.

Sakotngjais kliniskais izvertejums KA2.1

1.1. Anamneézes dati KA 2.1.1

P&c iesp&jas precizaka bérna un gimenes anamnézes datu ievakSana butiski

atvieglo gara QT sindroma diagnostic€sanu:

Klisko izpausmju raksturojums — simptomu biezums (atkartotas sinkopes),
iesp&jamie provocgjoSie faktori (fiziska slodze, emocionals stress, audiali
stimuli).

Citas zinamas blakus saslim$anas bémam: sirds strukturalas izmainas, sirds
mazspéja, vairogdziedzera saslimsanas, elektrolitu disbalansa provocgjosi
stavokli.

Ikdiena pastavigi vai nesen lietotiec medikamenti — antiaritmiski, antibakteriali,
antifungali, antidepresantu grupas medikamenti (medikamentu riska aprékins

pagarinatam cQT intervalam pieejams vietne www.qtdrugs.com).

Gimenes anaméze: zinama neskaidru apstaklu peksna nave gados jauniem
tuviniekiem. Aizdomigi, neskaidri naves apstakli gados jauniem radiniekiem
sporta aktivitaSu, Tpasi peldeSanas laika, satiksmes negadijumos uz
neapgritinata cela posma. Papildus uzmaniba vér§ama, ja zinama gimenes
epilepsija, zidainu peksnas naves gadijumi radinieku loka. Radinieki ar
iedzimtu kurlumu un sirds problémam. Gimenes anamnéze pozitiva Iidz pat

60% gadijumu.

1.2. Kliniskais izverteéjums KA2.1.2

Nav noteiktu, tikai garajam QT sindromam tipisku kltnisko izpausmju.

Raksturigakie simptomi ir:

Sinkope (26%) — fiziskas slodzes, Tpasi peldésanas, emocionala stresa vai
peksna, skala audiala stimula provocéta.

Krampji (10%) — pavados$s simptoms sinkopei, bezsamanai.

Peksna sirds apstasanas (9%) — fiziskas slodzes vai citu sekundaru stimulu

provocéta. Uzsakot kardiopulmonalo reanimaciju, dokumenteta forsades de
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pointes ventrikulara tahikardija, ventrikulara fibrilacija ar EKG registrétu
pagarinatu cQT >450m:s.

e Presinkope un sirdsklauves (6%) — augstak minéto sekundaro iemeslu
provoceéta.

e Ieprieks uzraditie simptomi maza bérnu vecuma. Pirmas kliniskas izpausmes

50% bérnu novero Iidz 12 gadu vecuma sasniegsanai.

2. Riciba ambulatora etapa (gimenes arsts, NMPD arsts vai arsta paligs,

pediatrs, bernu kardiologs ) KA 2.2
2.1. Klinisks izveértejums KA 2.2.1

e Be@ms ar stidzibam par sirdsklauvém, presinkopes sajitu fiziskas slodzes vai
emocionala stresa laika.

e Beérmns ar pirmreiz&ju vai atkarotu sinkopes epizodi slodzes laika vai emocionala
stresa laika. Izsleégta vazovagalas sinkopes iesp&jamiba.

e Beérns péc sinkopes epizodes ar krampjiem, bez noradém par neirologisku
patologiju.

e B@érns ar kadu no iepriek§ minétajam siidzibam un gimenes anamnéz&é esoSu

neskaidru, pekSnas naves gadijumu gados jaunam cilvékam.

2.2, Izmeklejumi KA 2.2.2

e 12 novadijumu EKG :

¢ Korigetais QT intervals, aprékinats péc Bazetta formulas, >450ms
zeéniem un >460 ms meiteném un

o Mainigs T vilna augstums vai

o Robots T zobs >3 novadijumos vai

o Bradikardija, atbilsto$i p&c vecuma normas vai

o Fikséta ventrikularas tahikardijas epizode, torsades de pointes tipa
ventrikulara tahikardija vai

o Slodzes wvai stresa inducéta cQT intervala pagarinasanas sakot ar

2.miniti p&c slodzes.
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e Atkartota 12 novadijumu EKG, ja pieraksta cQT intervals tuvu robezlielumam
vai minimali pagarinats (pagarinats cQT intervals jaregistré > 2 atkartotas EKG).

e Svarca skalas pielietojums — izvértgjot gan katra bérna kliniskas izpausmes, gan
datus par bérna gimenes anamnézi un EKG rezultatus, informacija integréjama
atbilsto$i Svarca skalai. Iegiistot punktu summu >3,5 punktiem, pastdv augsta
varbiitiba garajam QT sindromam, bet punktu summa <1 norada uz zemu varbiitibu
garajam QT sindromam.

e 12 novadijumu EKG izmekl&jums béma I.pakapes radiniekiem — pozitiva
gimenes anamnéze 1idz 60% iedzimta gara QT sindroma gadijumos.

e Holtera monitoréSana — ja p&c anamnézes datiem augsta riska varbiitiba
sporadiska rakstura aritmijam.

e Transtorakala ehokardiografija — sirds funkcijas un strukturalu izmainu
izverteésanai.

e Papildus laboratorijas izmekl&jumi vairogdziedzera funkcijas izvertéSanai un
elektrolitu limena noteikSanai asins seruma, iesp&jamas pavadoSas saslimSanas
izslegSanai.

e Kardiomarkieri — troponins L.

2.3. Arstésana KA 2.2.3

Pamatnosacijums ir noverst iesp&jamos sekundaros provocgjosos faktorus
pagarinatam cQT un kliniskajam izpausmém:

o Identificét pastavigi lietojamos medikamentus bérna ikdiena vai nesen lietotus

medikamentus. Ja ir zinama medikamenta ietekme uz cQT intervala pagarinasanos

(www.gtdrugs.com) un iespéjama cita Iidzigas darbibas medikamenta nozimé&sana,

japartrauc arstesana ar lidz §im noziméto medikamentu.
e Ja arst€Sanas procesa ir nepiecieSama medikamentu lietoSana ar zinamu
palielinatu risku aritmiju attistibai:
o Pacients un vina vecaki vai citi apriipetaji jabridina par nozim&to zalu
ietekmi sirds ritma trauc€jumu attistiba un javeic atkartota izglitoSana par
iespgjamam aritmiju kltniskam izpausmém;
o Javeic atkartots EKG pieraksts:

* Pirms medikamenta nozimé&Sanas vai paaugstinot medikamenta devu;
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= Lietotajam medikamentam sasniedzot stabilu Iimeni asins plazma
(rékinot zalu pusizvades laiku x 5);
= pec 6 meéneSiem pé&c stabilas zalu devas pielagosanas, tad ik 6-12
ménesus, medikamentu lietojot ilgstoSi.

o Javeic terapijas modifikacija:
= Ja pirms medikamenta uzsakSanas EKG pieraksta cQT >480ms,
japarliecinas par apmierinoSiem elektrolitu raditajiem asins plazma un
jaapsver cita medikamenta nozimésana arstniecibai;
= Ja kontroles EKG péc zalu lietoSanas uzsakSanas cQT >500 ms un/vai
cQT intervala pagarinasanas ir > 60 ms, japartrauc medikamenta lietoSana,
japarliecinas par elektrolitu atbilstibu normai un pacientam rekomend&jam
vizite pie kardiologa.

o Drzivesveida modifikacija:

o lerobezojama fiziska slodze lidz diagnozes precizé€Sanai un talakam

rekomendacijam. Nav v€lama daliba sacensibas, profesionalaja sporta.

o Izvairities no emocionalam parslodz&m, stresa situacijam un skaliem,

peksniem audialiem signaliem vai citiem argjiem faktoriem, ja konstatéta to

saistiba ar klinisko izpausmju attistibu.

Ambulatoraja etapa saskaroties ar pacientu, kuram fiks€ nestabilas
hemodinamikas kliniskas izpausmes un noritosu torsades de pointes tipa ventrikularu
tahikardiju vai ventrikularu fibrilaciju, nekav&josi jauzsak riciba atbilstosi pamata

kardiopulmonalas reanimacijas algoritmam.

2.4. Komplikacijas KA 2.2.4

Gara QT pacienti, galvenokart, médz but asimptomatiski, it pasi jaunaka
vecuma, tomer jebkurs argjs stimuls ka fiziska slodze vai stress var izsaukt peksnus,
dzivibu apdraudosus sirds ritma traucgjumus:

o Torsades de pointes ventrikulara tahikardija — polimorfa ventrikulara
tahikardija ar neregulari mainigiem QRS kompleksiem, to polaritati. Nepilnvertiga
sirds izsviede komplic€jas ar neapmierinoSu organisma perfiziju un kliniski
verojama sinkope. Ja tahikardijas 1e€kme ieilgst (>1 minites), pieaug risks ritma
trauc€jumiem progres€t ventrikulara fibrilacija;
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Ventrikulara fibrilacija — raksturojas ar atru, haotisku un nepilnvertigu abu

kambaru sarausanos. Adekvatas miokarda kontrakcijas nenotiek un ir batiski

traucta organisma perfuzija, cirkulacija. Savlaicigi nesniedzot medicinisku

palidzibu ir loti augsts risks smadzenu bojajuma attistibai un peksnai navei;

P&ksna kardiala nave.

2.5. Diferencialdiagnoze KA 2.2.5

Pacientiem ar gara QT sindromu kliniskas izpausmes nav specifiskas.

Konstatgjot kltniskas izpausmes, kas varétu but dé] gara QT sindroma, visbiezak

diferenciala diagnoze javeic ar:

Sekundariem cQT intervala ietekmé&josiem faktoriem:
. Medikamentu ar ietekmi uz cQT izmainam  lietoSana

(www.qtdrugs.com),

. Beérna dzimums — meiten€m pagarinats cQT >460 ms,

. Beérna vecums — Iidz ar vecumu tendence pagarinaties cQT intervalam,
bet neparsniedzot noteiktos robezlielumus, atbilstosi berna dzimumam,

. Sirds strukturalas saslimSanas vai izmainita sirds sistoliska funkcija,

pieméram, sirds mazspé&ja, miokardits, kreisa kambara hipertrofija u.t.m.1.,

. Vairogdziedzera saslim$anas — hipotireoidisms,

. Elektrolitu vielmainas trauc€jumi — hipokali€émija, hipomagnez&mija,
hipokalciémija,

. Uztura uznemsanas traucgjumi — di€tu ievéroSana, badoSanas, anorexia
nervoza;

. Cerebrovaskularas saslim$anas — intrakranialas un subarahnoidalas

hemoragijas, intrakraniala trauma, insults.
Vazovagalu sinkopi;
Narkotisko vielu, stimulantu lietoSana;
Krampji un sinkopes neirologisku saslim$anu dél;

Peksnas naves sindroms — gara QT sindroms pieradits 10% peksSnas naves

gadijumos no visam konstatétajam kanelopatijam.

2.6. Rekomendacijas vecakiem bérnu apriipei ambulatora etapa KA 2.2.6
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e Ja bérns stidzas par gibona sajitu, sirdsklauvém vai ir bijusi sinkopes epizode
fiziskas slodzes vai emocionala stresa laika, skalu audialu stimulu ietekmg, b&rnam
jaapmekle gimenes arsts, kur§ nozimés nepiecieSamos izmekl&jumus, lai precizétu
iespgjamo klinisko izpausmju c€loni, tostarp izmeklgjumus gara QT sindroma
noteikSanai, ja stidzibas, gimenes anamnézes dati biis tipiski $im aritmogénajam
sindromam.

e Apmeklgjot gimenes arstu vai citu specialistus iepriek§ min&to stidzibu dgl,
jaatceras pastastit par lidzigiem gadijumiem vai klmiskajam izpausmém kadam
citam gimenes parstavim vai tuvam radiniekam. Ipasi akcent&jama ir informacija par
peksnas naves gadijumu tuvu radinieku vidi jaunam cilvékam (Iidz 30 gadu
vecumam).

e Noteikti janorada informacija, ja kadam no gimenes locekliem vai tuviniekiem
jau ir genétiski noteikts gara QT sindroms.

e Ja gimeng bérnam ir diagnosticéts gara QT sindroms, jaievéro rekomendacijas
par fizisko aktivitasu ierobezoSanu, peéc iesp&jas jacenSas nodroSinat sadzives
apstaklus bez traucgjosiem sekundariem stimuliem, kas zinami ka provoc€josi
faktori klmiskam izpausmém (piemeram, izvairiSanas no skaliem audialiem
signaliem).

e Ja bemam ir gara QT sindroma diagnoze un visticamak noziméeta
medikamentoza arst€Sana ar BAB grupas medikamentiem, jaatceras, ka loti svariga
ir nepartraukta medikamentu lietoSana un savlaiciga, noteiktos laikos uzsakta
medikamenta devas ienemsana. Haotiska medikamentu lietosana ir mazak efektiva
un bitiski paaugstina risku kardialu notikumu attistibai.

e  Vienmer japievers uzmaniba uzsakot lietot jaunus medikamentus, jo ir zinamas
vairakas medikamentu grupas, kuras var negativi ietekmé&t gara QT sindroma
pacientus, paaugstinot risku aritmijam. Par jaunu zalu iesp&jamo ietekmi uz cQT
intervala pagarinasanos un ietekmi uz kliniskajam izpausmem, ir €rti parliecinaties

interneta vietné www.gtdrugs.com.

e B@rmam akiiti saslimstot ar gastroenteritu vai lidzigu klinisku izpausmju
gastrointestinala trakta slimibu, ir svarigi nodroSinat apmierinoSu Skidruma
uznems$anu, izvéloties Skidumus ar piemérotu elektrolitu sastavu (iesp&ams

iegadaties aptiekas).
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e B@rnam konstat§jot paaugstinatu kermena temperatiru, kas >38° péc Celsija,
jauzsak temperatiiras mazinasana ar medikamentiem.

e Ja bermam ir zinams gara QT sindroms un b&rns sanem arst€Sanu atbilstosi
noteiktajai diagnozei, bet b&rnam ir siidzibas vai vecaki ieveéro pazimes, kas varétu
liecinat par noritoSiem sirds ritma traucgumiem, nekavgjoSi ir javersas péc
mediciniskas palidzibas, jo arsteSanas fona pastav risks attistities sirds ritma

traucgjumiem, kas $1 sindroma gadijuma ir dzivibu apdraudosi.

2.7. Indikacijas stacionéSanai vai specialista konsultacijai KA 2.2.7

Indikacijas specialista konsultacijai:

e  Berns ar kltniskajam izpausmé&m ka sinkope, krampji, sirdsklauves un ir zinama
pozitiva gimenes anamn&ze — radinieks ar genétiski apstiprinatu gara QT sindromu
vai gimeng€ agrini neskaidri péksnas naves gadijumi;

e Berns ar sinkopes epizodi, krampjiem fiziskas slodzes laika, emocionala stresa
ietekmé vai iedarbojoties pekSniem, skaliem audialiem stimuliem un vazovagala

sinkope ir apSaubama;
Indikacijas nosiitiSanai uz stacionaru:

e Bems ar EKG pieraksta fiks€tu pagarinatu cQT vai ta robezvertibu un/ vai
kliniskajam izpausmeém ka sinkope, krampji, sirdsklauves un Iidz §im bérns nesanem
terapiju;

e Béms ar pirmreizgji anamnéz€ fiks€tu ventrikularas tahikardijas epizodi un
nesanem antiaritmisku terapiju, nav izmekI&ts;

e Bermns ar notiekoSu ventrikularas tahikardijas paroksizmu;

e  Berns péc sinkopes epizodes, kuras laika fikséti sirds ritma traucgjumi;

e Bermns péc ventrikularas tahikardijas vai ventrikularas fibrilacijas epizodes un
veiksmigas kardiopulmonalas reanimacijas.

e Bérms ar zinamu gara QT sindroma diagnozi, kur§ sanem arst€sanu, bet tas fona

atkartojas kliniskas izpausmes ka sirdsklauves, sinkopes epizodes.
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3. Riciba slimnicas neatlickamas palidzibas nodalas etapa ( neatliekamas

palidzibas nodalas arsts, pediatrs) KA2.3

3.1. Klinisks izvertejums KA 2.3.1

Anamnézes dati:

o Berns ar siidzibam par sirdsklauvém, presinkopes sajttu fiziskas slodzes
vai emocionala stresa laika.

o Beérns ar pirmreizgju vai atkarotu sinkopes epizodi slodzes laika vai
emocionala stresa laika. Izslégta vazovagalas sinkopes iesp&jamiba.

o Bemns péc sinkopes epizodes ar krampjiem, bez noradém par
neirologisku patologiju.

¢ Bérns ar kadu no iepriek§ minétajam stidzibam un gimenes anamngzge
esosu neskaidru, peksnas naves gadijumu gados jaunam cilvekam.

¢ Bérns ar zinamam blakus saslim$anam, kas sanem medikamentozu
arstésanu (parliecinaties par medikamentu ietekmi uz cQT intervalu var interneta

vietné www.qtdrugs.com).

Pacienta vispargja fizikala izmekl&sana;

Sirds ritma monitorésana lidz talaku izmekl&jumu rezultatiem vai specialista

konsultacijai un rekomendacijam;

Neinvaziva arteriala asinsspiediena merisana un kontrole dinamika, konstatgjot

monitora atkartotus sirds ritma trauc€umus vai pie pacienta passajitas

pasliktinasanas.

3.2. Izmeklejumi KA2.3.2

12 novadijumu EKG :
o cQT intervals, aprékinats péc Bazetta formulas, >450ms z€niem un
>460 ms meiteném un
o Mainigs T vilna augstums, polaritates vienas EKG pieraksta ietvaros vai
o Robots T zobs >3 novadijumos vai
¢ Bradikardija, atbilstosi péc vecuma normas vai
o Fikseta ventrikularas tahikardijas epizode, torsades de pointes tipa

ventrikulara tahikardija.
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e Atkartota 12 novadijumu EKG, ja pieraksta cQT intervals tuvu robezlielumam
vai minimali pagarinats (pagarinats cQT intervals jaregistré > 2 atkartotas EKG).

e Svarca skalas pielietojums — izvértgjot gan katra bérna kliniskas izpausmes, gan
datus par bérna gimenes anamnézi un EKG rezultatus, informacija integréjama
atbilsto$i Svarca skalai. Iegiistot punktu summu >3,5 punktiem, pastdv augsta
varbiitiba garajam QT sindromam, bet punktu summa <1 norada uz zemu varbiitibu
garajam QT sindromam.

e Transtorakala ehokardiografija — sirds funkcijas un strukturalu izmainu
izverteésanai.

e Papildus laboratorijas izmekl&jumi vairogdziedzera funkcijas izvert€Sanai un
elektrolitu limena noteikSanai asins seruma, iesp&jamas pavadoSas saslimSanas
izslegSanai.

e Kardiomarkieri — troponins .

3.3. Arstésana KA 2.3.3

e Nodro$inat péc iesp€jas mierigaku uzturésanas vidi, radot b&rmam drosibas
sajutu izmeklgjumu veikSanas laika un uzturoties slimnica;

e Identificet pastavigi lietojamos medikamentus bérna ikdiena vai nesen lietotus
medikamentus. Ja ir zinama medikamenta ietekme uz cQT intervala pagarinasanos

(www.qtdrugs.com) un iespgjama cita Iidzigas darbibas medikamenta nozim&sana,

japartrauc arstéSana ar 1idz Sim nozim&to medikamentu;

o Konstatgjot elektrolitu limena disbalansu, uzsakt to korekciju;

e Konstatgjot beérnam kadu no iepriek§ minétajam kliniskajam izpausmém un
izmainitiem EKG izmeklgjuma rezultatiem, un konstatgjot paaugstinatu kermena
temperatiru >38° peéc Celsija, nozimét antipiretikus kermena temperatiiras
normalizéSanai;

e Konstatgjot kadu no iepriek§ min€tajam kliniskajam izpausmém un EKG
izmekl&jumu rezultatiem arstésana piesaistit bérnu kardiologu;

e Konstatgjot islaicigus, recividéjosu ventrikularas tahikardijas paroksizmus,

arst€Sana piesaistit bérnu kardiologu;
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e Konstatgjot noritoSu ventrikularu tahikardiju vai ventrikularu fibrilaciju
nekav@josa riciba, vadoties péc kardiopulmonalas reanimacijas padzilinata
algoritma un nodrosinot akiitu medikamentozu arst€sanu:

o I klases rekomendacijas:

] Jebkadu medikamentu, kas pagarina cQT intervalu, sanems$anas

partrauksana. Neievadit amiodaronu!

] elektrolitu disbalansa korekcija;

] Akita vai ilgstosa elektrokardiostimulacija pacientiem ar sirds ritma
blokadi un simptomatisku bradikardiju.

o IT a klases rekomendacijas:

] Intravenoza magnija sulfata Skiduma ievade pacientiem ar retam
torsades de pointes tipa ventrikularas tahikardijas epizodém;

] Akiita vai ilgstoSa elektrokardiostimulacija pacientiem ar nozimigam
sirds ritma pauz&m un recividgjosu rorsades de pointes ventrikularu tahikardiju;

] BAB terapija kombingta ar elektrokardiostimulaciju rekomend&jama
pacientiem ar torsades de pointes ventrikularu tahikardiju un bradikardiju;

o IT b klases rekomendacijas:

] K+ limena piesatinajums plazma nodrosinams 4,5-5 mmol/L robeZas;

] Intravenoza lidokaina vai perorala meksiletina ievade apsverama
pacientiem ar LQTS3 un torsades de pointes ventrikularu tahikardiju.

Nekavgjosa reanimatologa-anesteziologa, bernu kardiologa konsultacija.
3.4. Komplikacijas KA 2.3.4

o TJorsades de pointes ventrikulara tahikardija — polimorfa ventrikulara
tahikardija ar neregulari mainigiem QRS kompleksiem, to polaritati. Nepilnvertiga
sirds izsviede ventrikularas tahikardijas dél komplic€jas ar neapmierinosu
organisma perfliziju un kliniski vérojama sinkope. Ja tahikardijas 1ekme ieilgst (>1
miniiti), pieaug risks ritma traucgjumiem progresét ventrikulara fibrilacija;

e Ventrikulara fibrilacija — raksturojas ar atru, haotisku un nepilnvértigu abu
kambaru sarausanos. Adekvatas miokarda kontrakcijas nenotiek un ir batiski
trauceta organisma perfuzija, cirkulacija. Savlaicigi nesniedzot medicinisku
palidzibu ir loti augsts risks smadzenu bojajuma attistibai un peksnai navei.

e  Peksna kardiala nave.
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3.5. Diferencialdiagnoze KA 2.3.5

e Jaizsledz sekundari cQT intervala ietekmg&josi faktori:
o Medikamentu  ar ietekmi uz cQT izmaindm  lietoSana

(www.qtdrugs.com),

¢ Bérna dzimums — meiteném plasakas robezintervala vértibas, pagarinats
cQT >460 ms,
o Beérna vecums — Iidz ar vecumu tendence pagarinaties cQT intervalam,
bet neparsniedzot noteiktos robezlielumus, atbilstosi berna dzimumam,
o Sirds strukturalas saslimS$anas vai izmainita sirds sistoliska funkcija,
piem&ram, sirds mazsp&ja, miokardits, kreisa kambara hipertrofija u.t.m.1.,
o Vairogdziedzera saslim$anas - hipotireoidisms,
¢ Elektrolitu vielmainas trauc€jumi — hipokali€émija, hipomagnez&mija,
hipokalciémija.
e Vazovagala sinkope;
e  Narkotisko vielu, stimulantu lietoSana;
e  Krampji un sinkopes neirologisku saslim$anu dgl;
e Cerebrovaskularas saslimSanas — intrakranialas un subarahnoidalas
hemoragijas, intrakraniala trauma, insults;

e  Uztura uznemsanas traucgjumi — dietu ieveéroSana, badosanas, anorexia nervoza.

3.6. Observesanas indikacijas KA 2.3.6

e Pacients ar raksturigajam kliniskajam izpausmém, anamné&zes datiem un EKG
izmainam vai intermitgjosi fiksétam ventrikularam aritmijam turpinams novérot un
turpinama sirds ritma monitor&sana Iidz bernu kardiologa konsultacijai un talakam
rekomendacijam;

e Beérnam ar zinamu gara QT sindromu un raksturigajam kliniskajam izpausmém
vai intermit€josi fiksétam ventrikularam aritmijam medikamentozas terapijas fona
turpinama observacija un sirds ritma monitoréSana lidz b&rnu kardiologa
konsultacijai un talakam rekomendacijam;

e B@émam ar zinamu gard QT sindromu un citu saslimSanu rezultatad raditu

elektrolitu disbalansu, uzsakama elektrolitu Iimena korekcija un turpinama
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observacija, sirds ritma monitoréSana lidz sasniegta pilna elektrolitu disbalansa

korekcija.

3.7. StacionéSanas indikacijas vai specialista konsultacijas indikacijas

KA2.3.7

Indikacijas specialista konsultacijai:

¢ Bérns ar kliniskajam izpausmém ka sinkope, krampji, sirdsklauves un ir

zinama pozitiva gimenes anamnéze — radinieks ar gen&tiski apstiprinatu gara QT

sindromu vai gimen¢ agrini neskaidri pek$nas naves gadijumi;

0 Bérns ar sinkopes epizodi, krampjiem fiziskas slodzes laika, emocionala

stresa ietekm@ vai iedarbojoties peksniem, skaliem audialiem stimuliem un

vazovagala sinkope ir apSaubama,;

o Bérns ar noritosam ventrikularam aritmijam — ventrikularu tahikardiju,

fibrilaciju — indic€ta nekavéjosa bernu kardiologa un reanimatologa-anesteziolga

konsultacija;

Indikacijas stacion&Sanai:
o Berns ar EKG pieraksta fiksétu pagarinatu cQT vai ta robezvertibu un/
vai kliniskajam izpausmeém ka sinkope, krampji, sirdsklauves un lidz §im b&rns
nesanem terapiju;
o Berns ar pirmreizgji anamnézg fiksetu ventrikularas tahikardijas epizodi
un nesanem antiaritmisku terapiju, nav izmeklets;
o Berns ar notiekoSu ventrikularas tahikardijas paroksizmu;
o Berns péc sinkopes epizodes, kuras laika fiks€ti sirds ritma traucgjumi;
o Berns peéc ventrikularas tahikardijas vai ventrikularas fibrilacijas
epizodes un veiksmigas kardiopulmonalas reanimacijas.
o Bérns ar zinamu gara QT sindroma diagnozi, kur§ sanem arst€Sanu, bet

tas fona atkartojas kliniskas izpausmes ka sirdsklauves, sinkopes epizodes.
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3.8. Indikacijas stacionéSanai intensivas terapijas nodala KA2.3.8

e  B@rns ar norito$u ventrikularu tahikardiju vai fibrilaciju;

e Béms péc ventrikularam aritmijam un veiksmigas kardiopulmonalas
reanimacijas;

e Be@mns ar intermitgjosam ventrikularu aritmiju epizodém, kuru fona noveéro

nestabilu hemodinamiku.

3.9. IzrakstiSanas indikacijas KA2.3.9

P&c anamnézes datiem un veiktajiem izmekl&jumiem pacientam nav norades par
gara QT sindromu vai citiem sirds ritma traucg€jumiem, kuru gadijuma biitu javeic

stacioné$ana.

3.10. Rekomendacijas vecakiem apriupei ambulatoraja etapa KA2.3.10

Pacientam, kuram pirmreizgji diagnosticets gara QT sindroms uzsakami papildus
izmekl&jumi un nozimé&jama arstéSana bérnu kardiologa uzraudziba stacionara.
Pacientam ar gara QT sindromu izrakstiSanas indikacijas nosaka b&rnu kardiologs

un sniedz vecakiem atbilstoSas rekomendacijas.

3.11. Ambulatoras dinamiskas noverosanas indikacijas KA 2.3.11

Ambulatoras dinamiskas noverosanas indikacijas un nov€roSanas biezumu

bérniem ar gara QT sindromu nosaka b&rnu kardiologs.
4. Riciba intensivas terapijas nodala KA 2.4
4.1. Indikacijas stacionéSanai intensivas terapijas nodala KA2.4.1

e  B@rns ar noritoSu ventrikularu tahikardiju vai fibrilaciju;
e Béms péc ventrikularam aritmijam un veiksmigas kardiopulmonalas

reanimacijas;
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e Beéms ar intermit§josam ventrikularu aritmiju epizodém, kuru fona novero

hemodinamikas nestabilitati.

4.2. Klinisks izvértejums KA 2.4.2

1) Hemodinamiski stabils pacients ar noritosu ventrikularu aritmiju:

e Kliniski asimptomatisks;

e Minimalas kliniskas izpausmes: siidzas par paatrinatu sirdsdarbibu,
sirdsklauvem, nepatikamu sajitu sirds apvidii, izjat parsitienus vai pauzes
sirdsdarbiba.

2) Hemodinamiski nestabils pacients ar noritoSu ventrikularu aritmiju:

e  Presinkope: pacientam stidzibas par galvas reiboniem, izmainitu redzi, gibona
sajltu,

e Sinkope: peksns samanas un posturala tonusa zudums,

e PekSpa sirds apstaSanas: peksSns sirds cirkulatoras funkcijas zudums

ventrikularu aritmiju del.

4.3. Izmeklejumi KA 2.4.3

e 12 novadijumu EKG :

o Korigétais QT intervals, aprékinats péc Bazetta formulas, >450ms
zéniem un >460 ms meiteném un

¢ Mainigs T vilna augstums, polaritates vienas EKG pieraksta ietvaros vai

o Robots T zobs >3 novadijumos vai

¢ Bradikardija, atbilstosi péc vecuma normas vai

o Fikséta ventrikularas tahikardijas epizode, torsades de pointes tipa
ventrikulara tahikardija.
e Atkartota 12 novadijumu EKG, ja pieraksta cQT intervals tuvu robezlielumam
vai minimali pagarinats (pagarinats cQT intervals jaregistré > 2 atkartotas EKG).
e Svarca skalas pielietojums — izvértgjot gan katra bérna kliniskas izpausmes, gan
datus par bérna gimenes anamnézi un EKG rezultatus, informacija integréjama
atbilstosi Svarca skalai. leglistot punktu summu >3,5 punktiem, pastav augsta
varbiitiba garajam QT sindromam, bet punktu summa <1 norada uz zemu varbiitibu

garajam QT sindromam.
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e Transtorakala ehokardiografija — sirds funkcijas un strukturalu izmainu
izvertésanai.

e Papildus laboratorijas izmekl&jumi vairogdziedzera funkcijas izvertéSanai un
elektrolitu [imena noteikSanai asins seruma.

e Kardiomarkieri — troponins I.

e  Kriisu kurvja rentgenogramma ar kardiotorakala indeksa izvert€Sanu.

4.4. Arstesana KA2.4.4

o Konstatgjot noritoSu ventrikularu tahikardiju vai ventrikularu fibrilaciju
nekav@josa riciba, vadoties péc kardiopulmonalas reanimacijas padzilinata
algoritma un nodrosinot akiitu medikamentozu arst€sanu:

o Iklases rekomendacijas:

= Jebkadu medikamentu, kas pagarina cQT intervalu, sanems$anas partraukSana.

Neievadit amiodaronu!

= elektrolitu disbalansa korekcija;

= Akdta vai ilgstosa elektrokardiostimulacija pacientiem ar sirds ritma blokadi un
simptomatisku bradikardiju.

o II aklases rekomendacijas:

= Intravenoza magnija sulfata Skiduma ievade pacientiem ar retam torsades de
pointes tipa ventrikularas tahikardijas epizodém;

= Akita vai ilgstoSa elektrokardiostimulacija pacientiem ar nozimigam sirds ritma
pauzém un recividéjosu torsades de pointes ventrikularu tahikardiju;

= BAB terapija kombinéta ar elektrokardiostimulaciju rekomend&jama
pacientiem ar forsades de pointes ventrikularu tahikardiju un bradikardiju;

o I b klases rekomendacijas:

= K+ Iimena piesatinajums plazma nodrosinams 4,5-5 mmol/L robeZas;

* Intravenoza lidokaina vai perorala meksiletina ievade apsverama pacientiem ar
LQTSS3 un torsades de pointes ventrikularu tahikardiju.

e Normotermijas nodros§inasana.

35



4.5. Komplikacijas KA 2.4.5

o TJorsades de pointes ventrikulara tahikardija — polimorfa ventrikulara
tahikardija ar neregulari mainigiem QRS kompleksiem, to polaritati. Nepilnvertiga
sirds izsviede komplic€jas ar neapmierinoSu organisma perfiziju un kliniski
verojama sinkope. Ja tahikardijas lekme ieilgst (>1 miniti), pieaug risks ritma
trauc€jumiem progres€t ventrikulara fibrilacija;

e Ventrikulara fibrilacija — raksturojas ar atru, haotisku un nepilnvértigu abu
kambaru sarauSanos. Adekvatas miokarda kontrakcijas nenotiek un ir butiski
trauc€ta organisma perfuzija, cirkulacija. Savlaicigi nesniedzot medicinisku
palidzibu ir loti augsts risks smadzenu bojajuma attistibai un peksnai navei;

e  Pe&ksna kardiala nave.
4.6. Diferencialdiagnoze KA 2.4.6

e Jaizslédz sekundari cQT intervala ietekm&josi faktori un ventrikularu aritmiju
iemesli:
o Medikamentu ar ietekmi uz cQT izmainam  lietoSana

(www.qgtdrugs.com),

o Sirds strukturalas saslimSanas vai izmainita sirds sistoliska funkcija,

pieméram, sirds mazspgja, miokardits, kreisa kambara hipertrofija u.t.m.lL.,

o Vairogdziedzera saslimsanas - hipotireoidisms,
o Elektrolitu vielmainas traucgjumi — hipokali€mija, hipomagnezémija,
hipokalciemija,

e  Narkotisko vielu, stimulantu lietoSana,
e  Uztura uznemsanas traucgjumi — di€tu ieverosana, badosanas, anorexia nervoza;
e  (Cerebrovaskularas saslim$anas — intrakranialas un subarahnoidalas

hemoragijas, intrakraniala trauma, insults.

4.7. Indikacijas izrakstiSanai no intensivas terapijas nodalas KA2.4.7

e  Be@mam, kuram akiiti kup@ta ventrikularas tahikardijas lekme un uzsakta bernu
kardiologa noziméta medikamentozas terapija un tas fona 24 stundu laika nav

atkartoti fiks€ta paroksizmala ventrikulara aktivitate;
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e Béms péc pekSnas kardialas naves un veiksmigas kardiopulmonalas
reanimacijas, kuram izdarita kardiovertera-defibrilatora implantacija. Atraki
izrakstiSanas nosacijumi iesp&jami, ja nodala, uz kuru bérns planots parvietos,
pieejams argjs kardioverters-defibrilators un ir pieejams apmacits personals

defibrilatora lietoSana.

5. Riciba specialista konsultacija vai stacionara KA 2.5

5.1. Konsultacijas un stacionésanas indikacijas KA2.5.1

. Indikacijas specialista konsultacijai:

o Berns ar kliniskajam izpausmem ka sinkope, krampji, sirdsklauves un ir
zinama pozitiva gimenes anamnéze — radinieks ar gen&tiski apstiprinatu gara QT
sindromu vai gimen¢ agrini neskaidri pek$nas naves gadijumi;

o Berns ar sinkopes epizodi, krampjiem fiziskas slodzes laika, emocionala
stresa ietekm& vai iedarbojoties peksniem, skaliem audialiem stimuliem un
vazovagala sinkope ir apSaubama,;

¢ Bérns ar pirmreizgji EKG pieraksta fiksétu pagarinatu cQT vai ta

robezvertibu, bez kliniskajam izpausmém anamneze.

. Indikacijas nosiitiSanai uz stacionaru:

o Beémns ar pirmreizgji EKG pieraksta fikseétu pagarinatu cQT vai ta
robezvertibu un kltniskajam izpausmeém ka sinkope, krampji, sirdsklauves un Iidz
§im b&rns nesanem terapiju;

o Berns ar pirmreizgji anamnézg fiksetu ventrikularas tahikardijas epizodi
un nesanem antiaritmisku terapiju;

o Berns ar notiekoSu ventrikularas tahikardijas paroksizmu;

[0 Bérns péc sinkopes epizodes, kuras laika fiks&ti sirds ritma traucgjumi;

o Berns peéc ventrikularas tahikardijas vai ventrikularas fibrilacijas
epizodes un veiksmigas kardiopulmonalas reanimacijas.

¢ Bérns ar zinamu gara QT sindroma diagnozi, kurs§ sanem arstésanu, bet

tas fona atkartojas kliniskas izpausmes ka sirdsklauves, sinkopes epizodes.
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5.2. Kliniskais izvertejums KA2.5.2

1)  Simptomi attistas peksni, visbiezak iepriek§ veselam individam, kuram nav

bijuSas siidzibas par paSsajitu vai apzinatas veselibas problémas. Raksturigakie

simptomi:
. Sirdsklauves vai presinkope 6% pacientu;
o sinkope (26%) jeb samanas zudums un kolapss;
. peksna kardiala nave (9%);

. krampji Iidz 10% pacientu.
2)  Biezipacienti ir kltniski asimptomatiski. Lidz 12 gadu vecumam simptomus biis
pieredzgjusi aptuveni puse bérnu.
3) Ja v@rojamas kliniskas izpausmes, to manifestacija biezak saistama ar fizisku
slodzi vai emocionalu stresu.
4) Sirds ritma traucgumi miega - noverojami atseviskiem gara QT sindroma
genétiskajiem variantiem.
5)  Pozitiva gimenes anamnéze 60% gadijumu - paragra péksna nave tuvinieku
loka, zinami gimenes locekli ar genétiski apstiprinatu garo QT sindromu.
6) EKG atrade:
o EKG izmainas:
» Pagarinats korigétais QT intervals >0,45 sekundém, aprékinats péc Bazetta
formulas;
= T zoba izmainas — T alternans, bifazisk T zobi >3 EKG novadijumos;
* Bradikardija, vadoties péc bérna vecuma normas (20%);
= otras pakapes atrioventrikulara blokade — bieza atradne zidainu vecuma;
= ventrikulara tahikardija, ventrikulara fibrilacija (10-20%);
= Slodzes, stresa EKG maksimala cQT pagarinasanas 2 minites p&c slodzes.
» Slodzes inducétas ventrikularas aritmijas (sastopamas 30% pacientu) holtera
monitorésanas, veloergometrijas EKG pieraksta;
. Retak EKG ar normalu korigéto QT intervalu (pacientiem ar LQTS3
10% gadijumu un LQTS1 37% gadijumu).

Iztaujat par citam blakus saslim$anam un medikamentu lietosanu ikdiena.
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5.3. Izmeklejumi KA 2.5.3

1)  Elektrokardiogramma —12 novadijumu miera EKG sirds ritma izvertésanai.
o EKG izmainas:
. Pagarinats korigétais QT intervals >0,45 sekundém, aprékinats péc

Bazetta formulas;

° T zoba izmainas — T alternans, bifazisk T zobi >3 EKG novadijumos;
. Bradikardija, vadoties p&c bérna vecuma normas (20%);
. Otras pakapes atrioventrikulara blokade — bieZa atradne zidainu vecuma;

. Ventrikulara tahikardija, ventrikulara fibrilacija (10-20%);

. Slodzes, stresa EKG maksimala cQT pagarinaSanas 2 miniites pec
slodzes;
. EKG atradne bez novirzém no normas.

6.attels. Svarca skalas pielietojums, vadoties péc EKG atradnes, anamné&zes

datiem un kliniskajam izpausmém:

EKG izmainas Punkti Simptomi Punkti
cQT: Sinkope:
> 480 ms 3 Pie slodzes 2
460-470 ms 2 Bez slodzes 1
450 ms (z&€niem) 1 Iedzimts kurlums 0,5
Torsades de pointes 2 Gimenes anamnéze:
VT
Alterngjoss T 1 LQTS gimenes 1
loceklim
Robots T >3 1
novadijumos P&ksna nave <30 0.5
gadu vecuma 1. pakapes
radiniekiem
Bradikardija 0,5
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Izmantojot Svarca skalu, atbilsto§a pazime tiek novértéta ar noteiktu punktu
skaitu. Savukart punktu summa norada gara QT sindroma diagnozes iespg&jamibu.

Punktu skaits tiek interpretéts ka:
¢ 1 un <1 punkts — maza iesp€ja gara QT sindroma diagnozei;
e 1.5 — 3 punkti — vidgja iesp&ja gara QT diagnozei,
® 3.5 un vairak punkti — liela iesp&ja gara QT sindroma diagnozei.

2) Holtera monitoré$ana — sirds ritma pieraksts 24 stundas vai ilgak lauj precizak
fikset aritmijas epizodes un uzstadit diagnozi.

3) Implant&jamas holtera monitoréSanas ierices, kas sniedz sirds ritma datus
vairaku meéneSu garuma, rekomend€jamas, ja stdzibas ir sporadiska rakstura un
kltniskas izpausmes ir aizdomigas tranzitoram aritmijam, un citi I1dzSingjie
izmekl&jumi nav fiks€jusi sirds ritma trauc&jumus;

4) Stresa EKG, slodzes testa (fiziskas slodzes, medikamentoza stresa slodzes)
izmekl&jumi indic@ti visiem pacientiem ar ventrikularam aritmijam, lai preciz&tu to
raksturu un prognozi;

5) Sirds attéldiagnostika:

. Transtorakala ehokardiografija — izdarama ikvienam pacientam ar pieraditam
ventrikularam arimtijam vai aizdomam par tam, lai izslégtu sirds strukturalu patologiju,
izverteétu sirds sistolisko funkciju;

. Sirds magnétiska rezonanse vai kopjiitertomografja — veicama tiem pacientiem
ar dzivibai bistamiem sirds ritma trauc€jumiem, kuriem ir apgriitinata sirds funkcijas
un/ vai strukturalo izmainu izvertéSana ar ehokardiografijas metodi.

6) Gengtiskie izmekl&jumi piesaistot arstu genétiki.

Gara QT sindroma diagnozes uzstadiSanas nosacijumi:

1) Gara QT sindroma Svarca skalas riska punktu summa > 3,5 punktiem un ir

izslegti sekundari iemesli pagarinatam cQT intervalam un/vai

2) Ir apstiprinata, pieradita gen&tiska mutacija kada no gara QT sindroma géniem

vai

3) Ja cQT intervals, izmantojot aprékinam Bazetta formulu, ir >500 ms atkartota 12
novadijumu EKG pieraksta un ir izslégta sekundara ietekme pagarinatam cQT

intervalam.
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4) Gara QT sindroma diagnozi var uzstadit pacientam ar cQT intervala merjjumu
pec Bazetta formulas, robezas no 480-499 ms atkarota 12 novadijumu EKG un
neizskaidrotu sinkopi, ja izslégti sekundari cQT pagarinasanas iemesli un nav

atrasta genétiska mutacija gara QT sindroma raksturigajos génos.

5.4. Arstesana KA2.5.4

1. Nemedikamentoza arstéSana:

e Fiziskas slodzes limitéSana:

o Nav velama daliba sacensibu sporta veidos vai piemérojama profesionala sporta
slodze, 1pasi slimniekiem ar LQTS1 sindromu.

o Sacensibu sporta veidi biitu pielaujami tikai tad, ja pacientam ar gara QT
sindromu atkartotas EKG registréts cQT intervals robezlielumos, iepriek§ dzives
laika nav bijusi sinkopes epizode vai citas kliniskas aritmiju izpausmes, gimeng nav
zinami peksnas naves gadijumi un ir iesp&ja nodrosinat akiitu palidzibu sirds ritma
traucgjumu attistibas gadijuma.

o Kontraindicéta ir peldéSana vai nirSana, ja pacientam zinams LQTSI vai cits
gara QT sindroma genétiskais variants un anamngzg€ bijusi sirds ritma trauc&jumu
provocéta sinkope.

e Pacientiem ar LQTS2 sindromu p&c iesp€jas rekomend€jams izvairities no
pEksniem, skaliem audialiem stimuliem, jo tie var biit ventrikularas aritmijas Iekmes
provocgjosi.

o [kdiena samazinat situacijas, kuras pacients paklauts psihoemocionalam stresam.

e FElektrolitu disbalansa — hipokaliemijas, hipomagnizémijas, hipokalci€émijas
korekcija, ja tada konstatgta.

e Medikamentu lietoSana - zinamas vairakas medikamentu grupas, pieméram,
antibiotiki, antifungalie medikamenti, antiaritmiki, antidepresanti, diurétiki, kuru
ietekmé cQT intervala pagarinasanas klis izteiktaka, savukart tas palielina risku

aritmiju attistibai. Interneta vietne, www.qgtdrugs.com, iesp&jams parliecinaties par

noteikta medikamenta ietekmi uz cQT intervala izmainam.
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7.attéls. Medikamentu ietekme uz cQT intervalu.

Medikamentu .
Kategorija Ietekme uz QT un risks VT

Palielina risku VT Medikamenti pagarina QT intervalu. To lietoSana ir ar
augstu risku VT attistibai.

Iespgjams risks VT Medikamenti pagarina QT intervalu, bet nav pieradita
saistiba ar provocétu VT.

Iespgjams risks VT Medikamentu lietoSana palielina risku VT atfistibai tikai

vairaku ietekmé&josu izpildoties papildus nosacijumiem, ka parmeériga zalu

faktoru rezultata devu ienemsana, hipokalieémija, vairaku QT intervala

pagarinoSu medikamentu vienlaiciga lietoSana.

Medikamenti, no kuru | Visi medikamenti augstak ming&tajas 3 kategorijas un
lietoSanas jaizvairas papildus tie medikamenti, kuriem nav pieradita ietekme
pacientiem ar iedzimtu | uz QT intervala pagarinaSanos, bet kuriem teoretiski
garo QT sindromu piemit risks provocet aritmijas, nemot véra to darbibas

mehanismu sirdi.

Ja arstéSanas procesa ir nepiecieSama medikamentu lietoSana ar zinamu
palielinatu risku aritmiju attistibai, japievers uzmaniba vairakiem aspektiem:
e Pacients jabridina par noziméto zalu ietekmi sirds ritma traucgjumu attistiba un
javeic pacientu atkartota izglitoSana par iespgjamam aritmiju klmiskam izpausmém:;
e Javeic atkartots EKG pieraksts:
o Pirms medikamenta nozim&Sanas vai paaugstinot medikamenta devu;
o Lietotajam medikamentam sasniedzot stabilu Itmeni asins plazma
(rekinot zalu pusizvades laiku x 5);
o péc 6 meéneSiem péc stabilas zalu devas pielagosanas, tad ik 6-12
ménesus, medikamentu lietojot ilgstosi.
e Javeic terapijas modifikacija:
o Ja pirms medikamenta uzsakSanas EKG pieraksta cQT >480ms,
japarliecinas par apmierinoSiem elektrolitu raditajiem asins plazma un jaapsver cita

medikamenta nozimé&$ana arstniecibai;
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o Ja kontroles EKG péc zalu lietoSanas uzsaksanas cQT >500 ms un/vai
cQT intervala pagarinasanas ir > 60 ms, japartrauc medikamenta lietoSana,

japarliecinas par elektrolitu atbilstibu normai.

2. Medikamentoza arstéSana:

e Beta — adrenoreceptoru blokatori (BAB) tiek rekomendéti ka pirmas izvéles
medikamenti visiem pacientiem ar gara QT sindromu, ar1 tiem, kuriem diagnoze
apstiprinata genétiskajos izmekl&jumos, bet pagarinatu cQT EKG neregistre.

e Obligati terapija indic€ta tiem pacientiem, kuriem fikséts cQT >470 ms un/vai
zinami kltniski simptomi noritosu aritmiju del.

Iimeni asins seruma. FluktugjoSa medikamentu koncentracija var nesniegt
pietickami efektivu profilaksi pret sirds ritma traucgjumiem.

e Pacientiem uzsakta BAB terapija ir mizilga, krasa medikamentu lietoSanas
partrauksana paaugstina risku kardialiem notikumiem.

e Visbiezak izveletie medikamenti ar vislabako terapeitisko efektu kliniskaja prakse
ir nadolols (nav registréts Latvijas valsts zalu registra) un propranolols.

¢ Atenolola un metoprolola efektivitate profilaks€ pret peksnu kardialu navi ir mazak
efektiva.

o [zvEletais medikaments lietojamas deva atbilstosi pacienta vecumam un svaram, un
atbilstosi individualajai zalu panesamibai.

Akiita arst€Sana forsades de pointes tipa ventrikularas tahikardijas gadijuma
paredz ricibu atbilstoSi be&rmu kardiopulmonalas reanimacijas padzilinatajam
algoritmam, bet neievadot i/v amiodaronu, kas var sekmet cQT intervala pagarinasanos
un darboties ar proaritmisku efektu. Papildus ievérot nosacijumus:

I klases rekomendacijas:
= Jebkadu medikamentu, kas pagarina cQT intervalu, sanemsanas partraukSana un

elektrolitu disbalansa korekcija;

= Akita vai ilgstosa elektrokardiostimulacija pacientiem ar sirds ritma blokadi un
simptomatisku bradikardiju.

IT a klases rekomendacijas:
¢ Intravenoza magnija sulfata Skiduma l€na ievade vai uzturosa infiizija pacientiem ar

retam torsades de pointes tipa ventrikularas tahikardijas epizodém,;
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Akiita vai ilgstoSa elektrokardiostimulacija pacientiem ar nozimigam ritma pauzém
un recividgjosu torsades de pointes ventrikularu tahikardiju;
Beta blokatoru terapija kombinéta ar elektrokardiostimulaciju rekomendgama
pacientiem ar torsades de pointes ventrikularu tahikardiju un bradikardiju;

II b klases rekomendacijas:
K+ limena piesatinajums plazma nodrosinams 4,5-5 mmol/L robezas;
Intravenoza lidokaina vai perorala meksiletina ievade apsverama pacientiem ar

LQTSS3 un torsades de pointes ventrikularu tahikardiju.

. Implant&jamais kardioverters-defibrilators:

Kardiovertera — defibrilatora implantacija indicéta $adam pacientu grupam:
Pacienti ar garo QT sindromu p&c sirds apstasanas un veiksmigas kardiopulmonalas
reanimacijas, kuru paredzama dzivildze apmierinosa funkcionala stavokli > 1 gadu;
Pacienti, kuri sanem optimalu BAB terapiju, bet kliniski joprojam saglabajas
recividgjosas sinkopes aritmiju del;

Implantacija apsverama loti augsta riska simptomatiskiem pacientiem ar genétiski
apstiprinatam >2 gara QT sindroma génu mutacijam;
Implantacija apsverama loti augsta riska pacientiem, kuriem BAB terapija ir

kontraindic€ta un arT cita terapija ir neefektiva.

. Selektiva sirds kreisas puses cervikalas simpatiskas nervu sist€émas denervacija.
Kirurgiska arstésana ir rekomend&jama:

Augsta riska gara QT sindroma pacientiem, kuri sanem adekvatu medikamentozu

terapiju ar BAB , bet joprojam recividéjosiem kardialiem simptomiem;

Augsta riska pacientiem, kuri atsakas vai kuriem nav iesp&ama kardiovertera-

defibrilatora implantacija un/vai kuriem BAB terapija nav efektiva, ir kontraindic€ta

vai pacients nepanes medikamentozu arsteéSanu;

Pacientiem ar recividg§josam sinkopem, dzivibu apdraudoSiem sirds ritma

traucgjumiem, neskatoties uz terapiju ar BAB un implantetu kardioverteru-

defibrilatoru.

44



8.attéls.

Péksnas kardialas naves profilakse pacientiem ar gara QT sindromu.

cQT prolongéjosi
LOTS medikamenti/
L Pzc KPR hipoK™/ hipoMg
v v
3
[ cQT<470ms cQT=470ms un/vai simptomi ‘
KVD* 4
Persist&joii simptomi un/vai Asimptomatiski un
s citas augsta riska norades* QT =500 ms
darbiba VT dal

/

KVD* kandidats noteikts p&c paredzamas dzivildzes, dzives kvalitates vai pacienta, vina aizbilstamo
1zvEles.

Augsta riska pacienti* ietver: cQT >500 ms, LQTS2 un LQTS3 genotipi, sievietes ar LQTS genotipu, <40
gadu vecuma, pirmas kliniskas izpausmes <10 gadu vecuma, pacients ar recividsjoam sinkopsm.

.I klases rekomendacijas, D II a klases rekomendacijas, . II b klases rekomend3cijas, l]]I klases
rekomendacijas.

5.5. Indikacijas ambulatorai apripei KA2.5.5
Bérmns ar diagnosticetu gara QT sindromu no stacionara izrakstams, kad:

e Piemérota medikamentoza terapija vai/un cita arst€Sanas metode, kuras fona
nav dokument€tas atkartotas ventrikularas sirds aritmijas un/vai citas klmiskas
izpausmes 48 stundu laika posma un

e Veikts izskaidrojosais darbs bérnam, vécakiem vai citiem b&rna apriipétajiem
par diagnozes butibu, riska faktoriem, arsté€Sanas procesu;

e Turpmaka regulara ambulatora uzraudziba bému kardiologa apriipé veicama

ikvienam b&rnam ar gara QT sindromu.
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5.6. Stacionésanas indikacijas KA2.5.6
Vadities p&c noradém 5.1 plana punkta.
5.7. Rekomendacijas vecakiem bérna ambulatorai apriipei KA2.5.7

Vadities p&c noradém 6. plana punkta.

6. Rekomendacijas apriipei bérnu ar gara QT sindromu vecakiem KA2.6

e  Be@rnam ar diagnostic€tu gara QT sindromu jaievero rekomendacijas par fizisko
aktivitasu ierobezoSanu - nav v€lama daliba sacensibu sporta veidos vai b&rna
virziba profesionalaja sportd. B&rnam bis noteikts atbrivojums no dalibas
sacensibas, krosos un obligato normativu kartosanas skola.

e Javeido komfortabla vide, p&c iesp€jas nodroSinot sadzives apstaklus be&rnam
bez traucgjoSiem sekundariem faktoriem, kas zinami ka provocgjosi iemesli
kliniskam izpausmém (peksni, skali audiali signali, izvairiSanas no situacijam, kuras
bérns biis paklauts emocionalai spriedzei).

e Ja bemam ir gara QT sindroma diagnoze un visticamak noziméeta
medikamentoza  arst€Sana ar beta adrenoreceptoru  blokatoru  grupas
medikamentiem, jaatceras, ka loti svariga ir nepartraukta medikamentu lietosana un
savlaiciga, noteiktos laikos uzsakta medikamenta devas ienemsSana. Haotiska
medikamentu lietoSana ir mazak efektiva un butiski paaugstina risku kardialu
notikumu attistibai.

e  Vienmer japiever§ uzmaniba uzsakot lietot jaunus medikamentus to varbit€jai
ietekmei aritmiju riskam. Par jaunu zalu iespg&jamo ietekmi uz cQT intervala
pagarinasanos un ietekmi uz kliniskajam izpausmém, ir &rti parliecinaties interneta

vietné www.qtdrugs.com.

e Bérnam akiti saslimstot ar gastroenteritu vai lidzigu klinisku izpausmju
gastrointestinala trakta slimibu, ir svarigi nodroSinat apmierinoSu Skidruma
uznemsanu, izveloties skidumus ar [idzsvarotu elektrolitu sastavu (iegade iespg&jama
aptiekas).

e Bérnam konstatéjot paaugstinatu kermena temperatiru, kas >38° péc Celsija,

jauzsak temperatiiras mazinasana ar medikamentiem.
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e Ja bérnam ir zinams gara QT sindroms un b&rns sanem arstéSanu atbilstosi
noteiktajai diagnozei, bet bérnam ir stidzibas vai vecaki ievéro pazimes, kas varétu
liecinat par noritoSiem sirds ritma traucgjumiem, nekavgjosi ir javeérsas pec
mediciniskas palidzibas, jo arstéSanas fona pastav risks attistities sirds ritma

trauc€jumiem, kas $1 sindroma gadijuma ir dzivibu apdraudosi.

7. Dzivibu apdraudoSu pazimju novértésana un riciba KA2.7
Dzivibu apdraudosas pazimes:

e NoritoSa ventrikulara tahikardija, ventrikulara fibrilacija un nestabila
hemodinamika kliniski izpaudisies ar izmainitu b&ma apzinu — dezorientaciju,
kavétu apzinu, presonkopi, sinkopi;
e  Pe&ksna kardiala nave.
Sada situacija ir nepiecieSsama nekav&josa palidzibas snieg$ana, rikojoties
atbilstosi kardiopulmonalas atdzivinasanas algoritmam. NepiecieSama profesionalas
palidzibas, medicinas darbinieku piesaiste. Janodro$ina reanimatologa-anesteziologa,

bérnu kardiologa konsultacija.

8. Medikamenti, kurus nevajadzetu lietot KA2.8

Loti nozimiga sadala modific€jamo riska faktoru grupa ir medikamentu lietosana.
Ir zinamas vairakas medikamentu grupas, kas ar lielu piesardzibu lietojamas pacientiem
ar gara QT sindromu, jo to ietekm& cQT intervala pagarinasanas klas izteiktaka,

savukart tas palielina risku aritmiju attistibai:
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Medikamentu

Ietekme uz QT un risks VT

vairaku ietekmgjoSu

faktoru rezultata

kategorija
Palielina risku VT Medikamenti pagarina QT intervalu. To lietoSana ir ar
augstu risku VT attistibai.
Iespgjams risks VT Medikamenti pagarina QT intervalu, bet nav pieradita
saistiba ar provocétu VT.
Iesp&jams risks VT Medikamentu lietosana palielina risku VT attistibai tikai

izpildoties papildus nosactjumiem, ka parmériga zalu
devu ienemsana, hipokalieémija, vairaku QT intervala

pagarinoSu medikamentu vienlaiciga lietosana.

Medikamenti, no kuru
lietoSanas jaizvairas
pacientiem ar iedzimtu

garo QT sindromu

Visi medikamenti augstak min&tajas 3 kategorijas un
papildus tie medikamenti, kuriem nav pieradita ietekme
uz QT intervala pagarinasanos, bet kuriem teor&tiski
piemit risks provocgt aritmijas, nemot véra to darbibas

mehanismu sirdi.

Ir 1pasi izveidota

interneta  vietne, www.qtdrugs.com, kura iespgjams

parliecinaties par noteikta medikamenta ietekmi uz cQT intervala izmainam.

Ja arst€Sanas procesa ir nepiecieSama medikamentu lietosana ar zinamu

palielinatu risku aritmiju attistibai, japievers uzmaniba vairakiem aspektiem:

1) Pacients jabridina par nozimé&to zalu ietekmi sirds ritma trauc€jumu attisttba un

javeic pacientu atkartota izglitoSana par iespgjamam aritmiju klmiskam izpausmém;

2) Javeic atkartots EKG pieraksts:

= Pirms medikamenta nozZim&Sanas vai paaugstinot medikamenta devu;

= Lietotajam medikamentam sasniedzot stabilu limeni asins plazma (r€kinot

zalu pusizvades laiku x 5);

= peéc 6 menesiem péc stabilas zalu devas pielagosanas, tad ik 6-12 mé&nesus,

medikamentu lietojot ilgstosi.

3) Javeic terapijas modifikacija:

= Ja pirms medikamenta uzsak§anas EKG pieraksta cQT >480ms, japarliecinas

par apmierinoSiem elektrolitu raditdjiem asins plazma un jaapsver cita

medikamenta noziméSana arstniecibai;

= Ja kontroles EKG péc zalu lietoSanas uzsaksanas cQT >500 ms un/vai cQT

intervala pagarinasanas ir > 60 ms, japartrauc medikamenta lietoSana,
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japarliecinas par elektrolitu atbilstibu normai un pacientam rekomendgam

vizite pie bérnu kardiologa.

9. Riskus modificejosi faktori KA2.9

e Fiziska slodze var sekmét aritmiju attistibu pacientiem ar gara QT sindromu -
rekomendg€jama slodzes limitésana:

o Nav velama daliba sacensibu sporta veidos vai piemérojama profesionala
sporta slodze, Ipasi slimniekiem ar LQTS1 sindromu.

o Sacensibu sporta veidi biitu pielaujami tikai tad, ja pacientam ar gara QT
sindromu atkartotas EKG registréts ¢cQT intervals robezlielumos, ieprieks
dzives laika nav bijusi sinkopes epizode vai citas kliniskas aritmiju izpausmes,
gimené nav zinami pékSnas naves gadijumi un ir iesp&ja nodroSinat akitu
palidzibu sirds ritma trauc&umu attistibas gadijuma.

o Kontraindic@ta ir peldésana vai nir§ana, ja pacientam zinams LQTSI vai cits
gara QT sindroma genétiskais variants un anamnéz€ bijusi sirds ritma
trauc&jumu provocéta sinkope.

e Pacientiem ar LQTS2 sindromu pec iespEjas rekomend€jams izvairities no
peksniem, skaliem audialiem stimuliem, jo tie var biit ventrikularas aritmijas Iekmes
provocgjosi.

o [kdiena samazinat situacijas, kuras pacients paklauts psihoemocionalam stresam, jo
tas var bt noteicoss faktors ventrikularu aritmiju attistiba.

e Elektrolitu disbalanss — hipokali€mija, hipomagniz€mija, hipokalci€mija - iespaido
cQT intervala izmainas un var biit ka noteicoSs faktors sirds ritma trauc&jumu
provocgsana. Pacientiem ar gara QT sindromu situacijas, kuras iesp&jami elektrolitu
vielmainas trauc€jumi, vienmer japarliecinas par to atbilstibu normai un vajadzibas
gadijuma janodros$ina to korekcija.

e Medikamentu lietoSana - zinamas vairakas medikamentu grupas, pieméram,
antibiotiki, antifungalie medikamenti, antiaritmiki, antidepresanti, diurétiki, kuru
ietekme cQT intervala pagarinasanas klas izteiktaka, savukart tas palielina risku

aritmiju attistibai. Interneta vietn€, www.qtdrugs.com, iespejams parliecinaties par

noteikta medikamenta ietekmi uz cQT intervala izmainam.
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10. Specifiskas pazimes gara QT sindroma pacientiem KA2.10

e Pacientiem ar garo QT sindromu kliniskas izpausmes nav specifiskas, kas butiski
apgritina slimibas diagnostiku.

e Simptomi attistas peksni, visbiezak ieprieks veselam individam, kuram nav bijusas
stidzibas par passajiitu vai apzinatas veselibas problemas.

e Raksturigakie simptomi:

o Sirdsklauves vai presinkope 6% pacientu;

O

sinkope (26%) jeb samanas zudums un kolapss;
o peksna kardiala nave (9%);
o krampji Iidz 10% pacientu.
e Biezi pacienti ir klniski asimptomatiski. Lidz 12 gadu vecumam simptomus biis
pieredzgjusi aptuveni puse b&rnu.
e Ja verojamas klmiskas izpausmes, to manifestacija biezak saistama ar fizisku slodzi
vai emocionalu stresu.
e Sirds ritma traucumi miegd - noverojami atseviskiem gara QT sindroma
genétiskajiem variantiem.
e Pozitiva gimenes anamnéze 60% gadijumu - paragra pek$na nave tuvinieku loka,
zinami gimenes locekli ar genétiski apstiprinatu garo QT sindromu.
e EKG atrade:
o EKG izmainas:
» Pagarinats korigétais QT intervals >0,45 sekundém, aprékinats péc Bazetta
formulas;
= T zoba izmainas — T alternans, bifazisk T zobi >3 EKG novadijumos;
= Bradikardija, vadoties p&c b&rna vecuma normas (20%);
= Otras pakapes atrioventrikulara blokade;
= Ventrikulara tahikardija, ventrikulara fibrilacija (10-20%);
= Slodzes, stresa EKG maksimala cQT pagarinasanas 2 mintites péc slodzes.
= Slodzes inducétas ventrikularas aritmijas (sastopamas 30% pacientu) holtera
monitorésanas, veloergometrijas EKG pieraksta;
o Retak EKG ar normalu korigéto QT intervalu (pacientiem ar LQTS3 10%
gadijumu un LQTS1 37% gadijumu).
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KLINISKAIS ALGORITMS KA 3

I. Pamatinformacija KA 3.1

Sis kliniskais algoritms ir strukturéts multidisciplinars veselibas apriipes
organiz€Sanas plans bemiem ar gard QT sindromu. Tas satur defingtus mérkus,
pectecibu un sadarbibas koordinaciju starp dazada Iimena apripes specialistiem,
arstniecibas iestadém, b&mu vecakiem, ka ar1 diagnostikas, arstéSanas un pacientu
staciongSanas un izrakstiSanas no stacionara indikacijas.

Gara QT sindroms ir iedzimts vai iegiits aritmogéns sindroms. So sindromu bérns
var mantot genétiska cela péc autosomali dominanta vai autosomali recesiva
parmantosanas tipa. Sekundari iemesli iegitam gara QT sindromam ir vairaki,
pieméram, noteiktu medikamentu lietosana, kas pagarina cQT intervalu, vai zinamas
blakus saslim$anas ka hipotireoidisms, dazadas etiologijas elektrolitu disbalanss vai
galvas trauma.

Gara QT sindroms var noritét asimptomatiski un tikai péc noteiktam EKG
izmainam vai merkéti veiktiem genétiskajiem izmekl&jumiem, cilvéks var uzzinat par
slimibas diagnozi. Tomér biezak kliniskas izpausmes vérojamas vél pirms 12 gadu
vecuma sasniegSanas un var noritét ka dzivibai bistami ventrikulari sirds ritma

traucjumi. Pirma sindroma izpausme var biit arT peksna kardiala nave.

Bérniem Iidz 18 gadu vecumam visa etapa izmekl&umi ir valsts apmaksati

pakalpojumi.
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II.  Kliniskais cel§ KA3.2

Bérns ar garo QT sindromu.

Definicija. KA1

Diagnostiskie kritéeriji. KA1.4.

Dzivibu apdraudosas

pazimes IR -ventrikularas Vecaki KA2.2.6.
aritmijas ar nestabilu

Dzivibu apdraudoSu pazimju izvértésana hemodinamiku KA1.5

v

KAL4 \ Profesionali

KAl1.7

Dzivibu apdraudosas pazimes NAV
konstatétas KA 2.2

J Vecaki KA 2.2.6

Ambulatora etapa kliniskais izvértéjums un

E

izmekl&jumi KA2.2 Profesionali KA 2.2 Indikacijas bérnu

kardiologa konsultacijai

\ KA2.2.7

NMP etapa kliniskais izvértéjums un Indikacijas
izmekl&jumi KA2.3 Arsté3ana KA2.3.3 stacionédanaikA2.2.7

l

Gara QT sindroma arstésana, péksnas Stacionara etapa kliniskais izvért&jums un
kardialas naves profilakse KA1.9 izmekl&jumi KA2.5

Indikacijas stacionésanai
ITN KA2.3.8

\

Gara QT sindroma
arstésana ITN KA2.4.4

Papildus:
Riskus modificejosie faktori KA2.9

Medikamenti, kurus nevajadzétu lietot KA2.8
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IV. Informacija vecakiem KA3.4

1. Isa informacija par saslim$anu

Gara QT sindroms ir saslimsana, kas biezak raksturojas ar noteiktam izmainam
EKG pieraksta, tipiski pagarinatu cQT intervalu, un var izsaukt dzivibai bistamus sirds
ritma traucgumus, peksnu kardialu navi fiziskas slodzes, emocionala stresa situacijas
vai iedarbojoties peksniem, skaliem audialiem stimuliem.

Gara QT sindroms var bit iedzimts, gimenes anamnéze ir pozitiva lidz 60%
gadfjumu. Ir zinami vairaki genétiski gara QT sindroma varianti, bet to kliniskas
izpausmes ir Iidzigas. cQT intervala pagarinasanas var notikt ari dazadu sekundaru
iemeslu del, pieméram, slimojot ar vairogdziedzera saslim$anam, akiitas infekcijas fona
nozimigi zaudgjot Skidrumu un elektrolitus vai ikdiena citas slimibas arsteéSanai
uznemot noteiktas medikamentu grupas.

Nosakot gara QT sindroma diagnozi ir nepiecieSamas uzsakt arstéSanu, kas tiek
piemerota vadoties pec izmekl&jumu rezultatiem un kliniskas norises.

Arstésana $T sindroma gadijuma vienmér ir mizilga.

2. Kadi veselibas profesionali riipesies par Jiisu bernu?

Pacienta ar gara QT sindromu apripe ir multidisciplinara.
Ciesa sadarbiba arstésanas procesa notiek starp gimenes arstu vai pediatru, bé&rnu
kardiologu un arstu-genétiki. Var bit situacijas, kad ir nepiecieSama ari neatlickamas

palidzibas arstu un anesteziologu-reanimatologu, kirurgu iesaiste.

3. Kadus jautajumus var uzdot veselibas apriipes profesionali?

Arsti Jiis izjautas par:

¢ [1dz8ingjo bérna veselibas stavokli, zinamam citam blakus saslim$anam un
neseniem vai ikdiena lietotiem medikamentiem,

e Par iespgjamajiem klinisko simptomu provocgjosajiem faktoriem,

e Par klinisko simptomu raksturu — stidzibu biitiba un to fiks&tais biezums,

e Vai lidzigas kliniskas izpausmes ir kadam citam no gimenes locekliem vai
tuviem radinickiem,

e Vai gimené vai tuvu radinieku loka nav zinami aizdomigi, agrinas p&ksnas
naves gadijumi.

o Par ieprieks veiktu sirds izmeklgjumu rezultatiem, ja tadi izdarfti.
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4. Kas var pasliktinat bérna veselibas gaitu?

Berna veselibas gaitu var ietekmét dazadas blakus saslimsanas, kuras norit ar
paaugstinatu kermena temperatiiru vai nozimigu Skidruma zudumu un elektrolitu
izmainam organisma. Ari vairogdziedzera saslimSanas, uztura klidas — badoSanas,
dictas vai akiitas galvas traumas. Jabit piesardzigiem jebkuras saslimSanas gadijuma,
ja tiek nozimé&ta medikamentoza arsté$ana. lepriekS minétie iemesli var sekmét cQT
intervala pagarinasanos un palielinat dzivibu padraudoSu aritmiju risku.

Nelabveligu efektu uz bérna veselibu radis arm nozimétas gara QT sindroma
medikamentozas arst€Sanas neievéros$ana vai haotiska to izpilde. Butiski ir ievérot arsta

noteikto slodzes limitu.

5. Ka vecakiem jaizverte bérns?

Bérnam, kur$ sanem arstéSanu, nevajadz€tu bt stidzibam par paSsajitu vai
kliniskam izpausm&m no sirds veselibas puses. Ja tomér stdzibas pastav vai tiek
konstatétas kliniskas izpausmes ka sirdsklauves, pirms gibona stavoklis vai gibonis
fiziskas slodzes vai citu noteiktu argju kairinataju ietekmé, tas ir iemesls sazinaties ar

savu arstgjoso arstu — gimenes arstu vai bérnu kardiologu.

6. Kadas ir sarkana karoga pazimes?
Ipasa piesardziba un nekavéjosa riciba, sazinoties, vérSoties pie veselibas apriipes
profesionaliem, ja bernam konstatg:
o Sirdsklauves, diskomforta sajttu kriitis fiziskas slodzes laika vai emocionala
stresa ietekmé, kas nepariet ar1 partraucot sekundaro iemeslu ietekmi;
e Presinkopi, sinkopi — izmainitu bérna apzinu, samanas zudumu, giboni, ko

provocgjusi ieprieks minétie faktori.

7. Ka par bérnu jariipéjas majas apstaklos?
Bérnam janodrosina &rta ikdienas vide, p&c iespgjas ierobezojot situacijas, kuras
bérns bis paklauts emocionalai parslodzei un stresam.
Dzivesveida modifikacija nozimigs nosacijums ir ar1 fiziskas slodzes limitéSana
— bérnu nedrikst virzit profesionala sporta, sacensibu sporta. Nav vélama peldésana.

Intensivas slodzes sporta veidi jaaizstaj ar zemas slodzes fiziskajam aktivitateém.
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Loti bitisks nosacfjums ir savlaiciga medikamentozas arst€Sanas sanemsSana
ikdiena — bérnu kardiologa nozimétas zales jalieto regulari un noteiktos diennakts

laikos.

8. Kad nepiecieSama stacionéSana, specialista konsultacija?
Konstatgjot kadu no ,,sarkana karoga” pazim&€m, ir nepiecieSama specialista
konsultacija, kur$ arT sniegs talakas rekomendacijas par stacionéSanas nepiecieSamibu

un arstesanas pielagosanu.

9. Kada arstéSana un izmekléSanas metodes var tikt lietotas bérnam
atrodoties slimnica?

Slimnica bé&rnam var tikt nozimétas asins analizes no venas parauga ar
intravenoza katetra ievietoSanu. Noziméti genétiskie izmekl&jumi, ja tadi iepriekS nav
veikti.

Aktitu siidzibu gadijuma sirds ritma monitoréSanai pie krasu kurvja prieksgjas
sienas tiks pievienoti sirds ritma monitoré$anas ierices elektrodu vadi, kas ir nesapiga
procediira.

Beémam tiks izmerits asinsspiediens. Tiks veikta 12 novadijumu
elektrokardiogramma, péc indikacijam izdarita transtorakala ehokardiografija un
holtera monitorésana. lespgjams padzilinatai izmekleSanai tiks veikta armT magn&tiska
sirds rezonanse.

ArstéSana var bit Joti dazada atkariba no konstatétajiem kliniskajiem
simptomiem — gan medikamentoza, gan kirurgiska. Kliniskajam izpausm&m noritot ar
»sarkana karoga” simptomiem, bérna arst€Sana un uzraudziba var notikt intensivas
terapijas nodala un papildus jau minétajam arst€Sanas metodém var tikt pielietota

kardioversija, defibrilacija vai kardiostimulacija.

10. Kad bérnu var izrakstit no stacionara, observacijas, neatlieckamas
palidzibas nodalas?

Beérna izrakstiSana uzraudzibai majas apstak]os notiks p&c tam, kad biis precizeta

diagnoze, uzsakta nepiecieSama arst€Sana, parliecinoties, ka izveleta arst€Sana be&rnam

ir labi panesama, un secinats, ka dzivibai bistami sirds ritma traucgjumi neatkartojas ne

ar pavadosam kliniskam izpausmé&m, ne kontroles izmekl&jumos.
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11. Kadus jautajumus uzdot par garo QT sindromu veselibas apriipes
profesionaliem — par paSu slimibu, izmekléSanu un arstéSanas apjomu?

Ja ieprieks izskatitie jautajumi Jums nav sniegusi vélamo informaciju satura vai

apjoma zina un saglabajas neskaidribas par gara QT sindroma biitibu, diagnostiku vai

arst€Sanas iespgjam, veselibas apripes specialisti atbild€s uz jebkuru Jums interesgjosu

jautajumu.
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