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Langes-QT-Syndrom: Auf einen Blick

Description

Definition

Bei einem Langen-QT-Syndrom (engl. long-QT syndrome) besteht eine erhéhte Neigung zum
Auftreten tachykarder Herzrhythmusstérungen vom Typ der Torsade de pointes, ohne dass
strukturelle Veranderungen des Herzens vorliegen. Die erhdhte Arrhythmieneigung basiert auf einer
Instabilitat des kardialen Aktionspotenzials, das abnorm verlangert ist. Im Oberfachen-EKG findet sich
die als pathognomonisch zu bezeichnende QT/QTc-Verlangerung.

Grundlagen

Der abnormen Verlangerung des kardialen Aktionspotenzials liegen Mutationen in Genen zurunde, die
fur lonenkanéale und funktionell hiermit assoziierte Proteine kodieren. Deshalb wird auch von einer
lonenkanalerkrankung oder Kanalopathie gesprochen. Mittlerweile wurden mehr als 17 Gene
identifiziert, von denen man meint, dass sie krankheitsverursachend sein kdnnen. In etwa 70-80 % der
Falle lasst sich eine krankheitsverursachende oder wahrscheinlich krankheitsverursachende
Genvariante identifizieren. 80-90 % der identifizierten Genvarianten betreffen die Gene KCNQ1
(LQT1), KCNH2 (LQT2) und SCN5A (LQT3). Weiterlesen...

Klinische Prasentation

Die Pravalenz des Long-QT-Syndroms betragt etwa 1:2.000. Somit ist in Deutschland von
schatzungsweise 40.0000 Betroffenen auszugehen. Die Erkrankung manifestiert sich in erster Linie im
Kindes- und jungen Erwachsenenalter. Klinisch stehen Synkopen und plétzliche Todesfalle im
Vordergrund. Oft, leider keinesfalls immer, gehen Synkopen dem letzteren voraus. Bei adaquater
arztlicher Betreuung und regelrechter Behandlung sind bésartige Krankheitsverlaufe heute selten.
Weiterlesen ...

Diagnostik

Die Diagnose basiert im Wesentlichen auf dem elektrokardiografischen Nachweis einer Verlangerung
des frequenzkorrigierten QT-Intervalls (QTc), die nicht anderweitig erklart werden kann
(Medikamente, Serum-Hypokaliamie etc.). In 60-70 % der Falle lasst sich mittels molekulargenetischer
Diagnostik ein verandertes Gen finden. Um die Diagnose stellen zu kénnen, missen sekundére
Ursachen fur eine QT/QTc-Verlangerung (z. B. eine Therapie mit QT-verlangernde Medikamente oder
eine Serum-Hypokalidmie) zuvor ausgeschlossen worden sein. Weiterlesen ...

Management

Alle Patienten mit einem verlangerten QTc-Intervall sollten eher einen Betablocker erhalten, sofern
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sich diesbezuglich keine Kontraindikationen ergeben. Mit einem Betablocker kann eine drastische
Reduktion von klinischen Ereignisses erreicht werden. Treten trotzdem Rhythmusstérungen auf, wird
ein Kardioverter/Defibrillator implantiert. Dies ist auch immer dann der Fall, wenn ein Herz-
Kreislaufstillstand tberlebt wurde (unabhangig davon, ob ein Betablocker eingenommen wurde oder
nicht). Bei schwerwiegenden Verlaufen (haufige spontane Arrhythmien) kann eine chirurgische
Sympathektomie notwendig werden. Weiterlesen ...

Besondere Aspekte des Managements

Besondere Aspekte des Managements (fur weitere Informationen bitte jeweils anklicken) ergeben sich
bei Notféllen, hinsichtlich zu vermeidender Medikamente, wéhrend und nach einer
Schwangerschaft und in der Stillzeit, bei Interventionen und Operationen und beziglich
sportlicher Aktivitaten.

Nachsorge

Ublicherweise erfolgen Nachkontrollen bei symptomatischen und nicht-symptomatischen Patienten mit
einem Long-QT-Syndrom bis zum 21. Lebensjahr jahrlich (und nattrlich bei Bedarf). Bei Patienten mit
implantierten Aggregaten bestimmen die hierbei notwendigen Kontrollen die Nachsorge. Bei
asymptomatischen erwachsenen Patienten im Erwachsenenalter kénnen die Abstande verlangert
werden. Jeder Patient mit einem Langen-QT-Syndrom sollte wenigstens einmal in einer
Spezialambulanz vorstellig werden. Weiterlesen ...
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