
Εἰσαγωγὴ

Τὸ συγγενὲς σύνδρομο μακροῦ QT 
(congenital Long QT syndrome-LQT) εἶναι 
μιὰ γενετικὴ καρδιακὴ νόσος ὀφειλόμενη 

σὲ γονιδιακὲς μεταλλάξεις, ποὺ ὁδηγοῦν σὲ δυσ-
λειτουργία μεμβρανικῶν καναλιῶν ἰόντων να-
τρίου, καλίου ἢ καὶ ἀσβεστίου (καναλοπάθεια 
– channelopathy), μὲ ἀποτέλεσμα τὴν παράταση 
τοῦ δυναμικοῦ ἐνέργειας τῶν μυοκαρδιακῶν κυτ-
τάρων1-6 καὶ ἔχει ὡς κύρια ἐκδήλωση τὴ χαρα-
κτηριστικὴ ἠλεκτροκαρδιογραφικὴ εἰκόνα ποὺ 
προδιαθέτει σὲ σοβαρὰ ἀρρυθμιολογικὰ συμβά-
ματα (Εἰκόνα 1). Τὸ σύνδρομο αὐτὸ θεωρεῖται 
ὑπεύθυνο γιὰ τὸ 10% τῶν αἰφνιδίων θανάτων 
σὲ βρεφικὴ ἡλικία, ἐνῶ σὲ μεγαλύτερες ἡλικίες, 
καὶ συγκεκριμένα ἕως τὴν ἡλικία τῶν 40 ἐτῶν, ἡ 
ὁμάδα ποὺ περιλαμβάνει τὸ LQT καὶ τὶς λοιπὲς 
γενετικὲς ἀρρυθμιολογικὲς παθήσεις, ποὺ δὲν συ-
νοδεύονται ἀπὸ παθολογικὸ ὀργανικὸ ὑπόστρω-
μα (σύνδρομο Brugada, κατεχολαμινεργικὴ πολύ-
μορφη κοιλιακὴ ταχυκαρδία - CPVT, σύνδρομο 
βραχέως QT - short QT), ἐνοχοποιεῖται συνολικὰ 
γιὰ τὸ 10% ἐπίσης τῶν αἰφνιδίων καρδιακῶν θα-
νάτων.7-9 
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Ὑποδιάγνωση, ἄρα καὶ ὑποθεραπεία

Ἡ ἐπίπτωση τοῦ συνδρόμου LQT στὸ γενικὸ 
πληθυσμό, ὑποεκτιμημένη στὸ παρελθόν, ἀναφέ-
ρεται πλέον ἕως καὶ 1:2000 στὸ γενικὸ πληθυσμό,7 
πρόκειται δηλαδὴ γιὰ κάτι ὄχι ἰδιαίτερα σπάνιο, 
τὸ ὁποῖο “ὀφείλει” (στατιστικὰ) νὰ ἀπασχολήσει 
τὸ σύγχρονο καρδιολόγο, ἰδίως σὲ Νοσοκομειακὴ 
βάση. Ἡ κλινική ὅμως, ἐμπειρία τῶν συγγραφέ-
ων τοῦ ἄρθρου, πιθανότατα σὲ κοινὴ γραμμὴ μὲ 
τὴν ἄποψη καὶ τῶν ἀναγνωστῶν του, κινεῖται σὲ 
ἀντίθετη κατεύθυνση, ἔχοντας νὰ ἐπιδείξει ἰδι-
αίτερη πενία κλινικῶν περιπτώσεων διάγνωσης, 
παρακολούθησης καὶ ἀντιμετώπισης ἀσθενῶν 
μὲ τὸ γενετικὸ αὐτὸ σύνδρομο, μὲ τὴν ἐξαίρεση 
τῶν ἔκδηλων περιπτώσεων δευτεροπαθοῦς συν-
δρόμου (ἀπότοκο ἰσχαιμίας, λήψης φαρμάκων 
ἢ σοβαρῶν ἠλεκτρολυτικῶν διαταραχῶν), ὅπου 
συνήθως ἡ κλινικὴ μέριμνα ἀρχίζει μὲ τὴ στοχευ-
μένη ἀντιμετώπιση (ἄρση) τοῦ ὑποκείμενου πυ-
ροδοτικοῦ αἰτίου καὶ τελειώνει μὲ τὴν πρόληψη 
μελλοντικῆς ἐπανέκθεσης τοῦ ἀσθενοῦς σὲ αὐτό.10 
Τὰ φάρμακα, τὰ ὁποῖα προκαλοῦν δευτεροπα-
θῶς παράταση τοῦ QT διαστήματος ἢ εὐοδώνουν 
τῆς ἐκδήλωση Torsades des Pointes (TdP) ἐπὶ ἤδη 

Συγγενὲς σύνδρομο μακροῦ QT: Ἀπὸ τὴ 
διάγνωση στὴ θεραπεία
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γνωστοῦ συνδρόμου, παρατίθενται στὸν Πίνα-
κα 1. Ὅσον ἀφορᾶ στὸ πρωτοπαθὲς (συγγενὲς) 
σύνδρομο, ἡ ἕως τώρα γνωστὴ γενετικὴ βάση καὶ 
τὰ ἰσχύοντα διαγνωστικὰ κριτήρια παρατίθενται 
στοὺς Πίνακες 2 καὶ 3.

Ἐπὶ δεδομένου πρωτοπαθοῦς συνδρόμου μὲ 
σταθερὴ καὶ ἔκδηλη τὴν ἠλεκτροκαρδιογραφικὴ 
ἢ/καὶ κλινική του παρουσία, οἱ θεραπευτικὲς ἐπι-
λογὲς εἶναι συγκεκριμένες, μὲ κυρίαρχη τὴ θέση 
τῶν β-ἀποκλειστῶν καὶ δευτερευόντως μὲ ἐπεμ-
βατικὲς (ἐμφύτευση βηματοδότη ἢ ἀπινιδωτὴ) 
καὶ χειρουργικὲς (συμπαθεκτομὴ) παρεμβάσεις 
σὲ ἐπιλεγμένα περιστατικά.11 Συνεπῶς, ἡ σωστὴ 
διάγνωση τοῦ συνδρόμου LQT εἶναι πολὺ σημα-
ντικὴ, ὥστε ἀφενὸς νὰ μὴν παραληφθεῖ ἡ κατὰ 
περίσταση ἀναγκαία καὶ βάσει ἐνδείξεων πρό-
ληψη αἰφνιδίου καρδιακοῦ θανάτου, ἀφετέρου 
νὰ μὴν τεθεῖ ἀπροβλημάτιστα ἡ διάγνωση χωρὶς 
προσεκτικὴ ἐφαρμογὴ τῶν κριτηρίων, γεγονὸς 
ποὺ μπορεῖ νὰ ὁδηγήσει σὲ ἀναίτια ψυχολογικὴ 
ἐπιβάρυνση ὑγιῶν κατ’ οὐσίαν ἀτόμων ἀλλὰ καὶ 
τῶν οἰκογενειῶν τους. 

Διαγνωστικοὶ προβληματισμοὶ

Ἠλεκτροκαρδιογράφημα. Εἶναι γνωστὸ πὼς 
τὸ ἠλεκτροκαρδιογράφημα παραμένει ἕνα ἰσχυρὸ 
ὅπλο, μιὰ σταθερὴ ἀξία στὴ διαγνωστικὴ φαρέ-
τρα τοῦ σύγχρονου καρδιολόγου, ἕνα καὶ πλέον 
αἰῶνα μετὰ τὴν ἐφεύρεσή του. Παρ’ ὅλ’ αὐτά, ἡ 
σύγχρονη βιβλιογραφία θέτει προβληματισμοὺς 
γιὰ τὴ σωστὴ μέτρηση καὶ τὴν αἰτιοπαθογενετι-
κὴ ἑρμηνεία τῶν διαστημάτων καὶ κυμάτων τοῦ 
P-QRST συμπλέγματος, γεγονὸς ποὺ ἔχει κλινικὲς 
συνιστῶσες σὲ καταστάσεις καὶ πέραν τῆς πα-
ρούσης, ὅπως γιὰ παράδειγμα στὴν προσπάθεια 
πρόβλεψης τῆς κλινικῆς ἀπόκρισης ἐπὶ ἀμφικοιλι-
ακῆς βηματοδότησης ἢ στὴ διάγνωση μυοκαρδιο-
παθειῶν εἰδικοῦ τύπου.12-15 Σχετικὰ μὲ τὸ ἐν λόγῳ 
σύνδρομο, τόσο στὸ γνωστότερο ἀπὸ τοὺς προτα-
θέντες τύπους ὑπολογισμοῦ τοῦ διορθωμένου δια-
στήματος QT (corrected QT-cQT: Bazett’s formula: 
QT

c
 = QT / √ RR) ὅσο καὶ στοὺς ὑπόλοιπους τρεῖς 

(QT
c
 Fridericia, QT

c
 Framingham καὶ QT

c
 Hodges), 

ὁ ἀστάθμητος παράγοντας εἶναι ἡ σωστὴ μέτρηση 
τοῦ QT διαστήματος.16,17

Τὸ QT διάστημα ἔχει σαφῆ ἔναρξη ἀλλὰ ὄχι 
τόσο σαφὲς τέλος. Ὁ διπλασιασμὸς τῆς ταχύτη-
τας καταγραφῆς τοῦ ἠλεκτροκαρδιογράφου δὲν 

Εἰκόνα 1. α) Ἠλεκτροκαρδιογράφημα ἀσθενοῦς 
μὲ φλεβοκομβικὴ βραδυκαρδία (45 bpm) καὶ παρά-
ταση QΤc διαστήματος (QT=600 ms, QTc=530 ms).  
β) Ἠλεκτροκαρδιογράφημα ἀσθενοῦς μὲ ἐπίσης φλεβο-
κομβικὸ ρυθμὸ (90 bpm), παράταση QΤc διαστήματος 
(QT=440 ms, QTc=540 ms) καὶ χαρακτηριστικὸ ἐπει-
σόδιο ταχυκαρδίας τύπου Torsades des Pointes (TdP). γ) 
Οἱ τρεῖς διακριτὲς ἠλεκτροκαρδιογραφικὲς μορφὲς τῶν 
συνηθέστερων τύπων τοῦ συνδρόμου (LQT1, LQT2 καὶ 
LQT3).
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 Ἀναισθητικά .................................................  Sevoflurane, Propofol
 Ἀντιστηθαγχικά ............................................  Ranolazine, Bepridil, Ivabradine
 Ἀντιαρρυθμικά ..............................................  Sotalol, Quinidine, Amiodarone, Ibutilide, Disopyramide, Procainamide, Flecainide, Dofetilide,
  Dronedarone
 Ἀντιμικροβιακά .............................................  Moxifloxacin, Clarithromycin, Ciprofloxacin, Gemifloxacin, Ofloxacin, Telithromycin, 
  Levofloxacin 
  Grepafloxacin, Metronidazole, Norfloxacin, Telavancin, Roxithromycin, Trimethoprim-Sulfa, 
  Gatifloxacin, Sparfloxacin, Azithromycin, Erythromycin, Delamanid, Bedaquiline
 Ἀντινεοπλασματικά ...................................... Tamoxifen, Lapatinib, Nilotinib, Arsenic trioxide, Eribulin, Sunitinib, Osimertinib
  Vandetanib, Bortezomib, Bosutinib, Ceritinib, Crizotinib, Dabrafenib, Lenvatinib, Dasatinib,   
  Degarelix, Leuprolide, Oxaliplatin, Panobinostat, Pazopanib, Sorafenib, Vemurafenib, 
  Vorinostat, Toremifene
 Ἀντιεπιληπτικά .............................................  Felbamate
 Ἀντικαταθλιπτικά ........................................ Mirtazapine, Citalopram, Venlafaxine, Paroxetine, Fluoxetine, Sertraline, Trazodone,  
  Escitalopram, Clomipramine, Amitriptyline, Imipramine, Nortriptyline, Desipramine, 
  Doxepin
  Trimipramine, 
 Ἀντιμυκητιασικά .......................................... Voriconazole, Fluconazole, Ketoconazole, Itraconazole, Posaconazole
 Ἀντιισταμινικά ............................................. Astemizole, Terfenadine, Diphenhydramine, Hydroxyzine
 Ἀντιυπερτασικά ............................................ Nicardipine, Isradipine, Moexipril/HCTZ
 Ἀντιπρωτοζωικά ........................................... Pentamidine
 Ὑπολιπιδαιμικά ............................................ Probucol
 Ἀνθελονοσιακά .............................................  Artenimol + piperaquine, Chloroquine, Halofantrine, Quinine sulfate , Hydroxychloroquine
 Ἀντιμανιακά ..................................................  Lithium
 Ἀντιεμετικά ................................................... Granisetron, Dolasetron, Ondansetron, Domperidone, Metoclopramide, Tropisetron
 Ἀντιψυχωσικά ............................................... Clozapine, Ziprasidone, Thioridazine, Risperidone, Mesoridazine, Quetiapine, Haloperidol, 
  Pimozide, Amisulpride, Sertindole, Iloperidone, Paliperidone, Chlorpromazine, 
  Cyamemazine , Aripiprazole, Asenapine, Levomepromazine, Olanzapine, 
  Pipamperone , Promethazine, Sulpiride
 Ἀντὶ-ἰικά ........................................................  Foscarnet, Ritonavir, Atazanavir, Amantadine, Nelfinavir, Rilpivirine, Telaprevir , Saquinavir
 Ἀντιορεξιογόνα .............................................  Phentermine, Fenfluramine, Sibutramine, Phenylpropanolamine
 Ά-ἀποκλειστές ..............................................  Αlfuzosin
 Βρογχοδιασταλτικὰ/  Albuterol, Salmeterol, Metaproterenol, Terbutaline, Levalbuterol, 
 ἀποσυμφορητικὰ........................................... Ephedrine, Pseudoephedrine, Arformoterol, Formoterol
 Ἀναστολεῖς χολινεστεράσης ........................ Galantamine, Donepezil
 Διεγερτικὰ ΚΝΣ ............................................ Amphetamine, Methylphenidate, Dexmethylphenidate, Lisdexamfetamine, 
  Dextroamphetamine, Methamphetamine
 Διουρητικά .................................................... Indapamide, Furosemide, Hydrochlorothiazide, Torsemide
 Ἐνδοκρινολογικά .......................................... Mifepristone, Pasireotide 
 Γαστροκινητικά ............................................ Cisapride
 Ἀνταγωνιστὲς Η

2
 ὑποδοχέων ...................... Famotidine

 Ἀναστολεῖς ἀντλίας πρωτονίων .................. Pantoprazole
 Σκιαγραφικά ................................................. Perflutren lipid microspheres
 Ἀνοσοκατασταλτικά ..................................... Tacrolimus
 Ἰνότροπα/ἀγγειοσυσπαστικά ...................... Dopamine, Isoproterenol, Dobutamine, Epinephrine, Norepinephrine, Phenylephrine, 
  Cocaine, Midodrine 
 Μυοχαλαρωτικά ........................................... Tizanidine, Solifenacin, Tolterodine, Ritodrine
 Ἀναστολεῖς ἐπαναπρόσληψης 
 νορεπινεφρίνης ............................................. Atomoxetine
 Ἀγωνιστὲς ὀπιοειδῶν .................................... Methadone, Levomethadyl
 Μητροσυσπαστικά ....................................... Oxytocin
 Ἀναστολεῖς φωσφοδιεστεράσης .................. Vardenafil, Anagrelide, Cilostazol
 Κατασταλτικά ............................................... Chloral hydrate, Droperidol, Dexmedetomidine
 Ντοπαμινεργικοὶ ὑποδοχεῖς ........................ Apomorphine
 Ἀναλγητικά .................................................... Hydrocodone
 Λοιπά ............................................................. Fingolimod, Mirabegron, Papaverine HCl, Tetrabenazine 

Πίνακας 1. Φάρμακα τὰ ὁποῖα προκαλοῦν παράταση τοῦ QΤ διαστήματος ἢ/καὶ ἐπάγουν τὴν ἐκδήλωση TdP σὲ ἀσθε-

νεῖς μὲ ἤδη προϋπάρχουσα παράταση QT. Οἱ τέσσερις διαφορετικὲς κατηγορίες κινδύνου ἀντιπροσωπεύονται μὲ τὰ 

ἀντίστοιχα χρώματα: Κατηγορία 1 (κόκκινο χρῶμα): Φάρμακα τὰ ὁποῖα παρατείνουν τὸ QT διάστημα καὶ σχετίζο-

νται σαφῶς μὲ κίνδυνο πρόκλησης TdP. Κατηγορία 2 (καφὲ χρῶμα): Φάρμακα τὰ ὁποῖα μποροῦν νὰ παρατείνουν 

τὸ QT ἀλλὰ χωρὶς σαφῆ στοιχεῖα γιὰ τὴν πρόκληση TdP. Κατηγορία 3 (μπλὲ χρῶμα): Φάρμακα ποὺ σχετίζονται μὲ 

κίνδυνο πρόκλησης ΤdP κάτω ἀπὸ εἰδικὲς συνθῆκες, ὅπως, π.χ. πρόκληση ἢ ἔστω συνύπαρξη ὑποκαλιαιμίας ἢ συγχο-

ρήγηση συνυπεύθυνου γιὰ τὴν ἐν λόγῳ ἀρρυθμία φαρμάκου. Κατηγορία 4 (μαῦρο χρῶμα): Φάρμακα τὰ ὁποῖα δὲν 

παρατείνουν τὸ διάστημα QT ἀλλά, ὅπως καὶ τὰ φάρμακα τῶν τριῶν ἄλλων κατηγοριῶν, πρέπει νὰ ἀποφεύγονται σὲ 

ἀσθενεῖς μὲ συγγενὲς LQT λόγῶ τῆς συμπαθομιμητικῆς καὶ κατ΄ ἐπέκταση ἀρρυθμιογόνου δράσης τους (σύνολο 189 
φαρμάκων ἀπὸ τὴν ἀνανεώσιμη διαδικτυακὴ βάση δεδομένων www.crediblemeds.org, Μάρτιος 2016).
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βοηθᾶ, ἐπειδὴ τὸ θεωρητικὸ ὄφελος στὴν ἀκρί-
βεια τῆς μέτρησης ἀντισταθμίζεται ἀπὸ τὴν ἐπίτα-
ση τῆς ἀσάφειας σχετικὰ μὲ τὸ τέλος τοῦ κύματος 
Τ. Ἐπίσης, προβληματίζει ἡ ἐπιλογὴ τῆς ἀπαγω-
γῆς στὴν ὁποία θὰ μετρηθεῖ τὸ QT διάστημα, 
ἀφοῦ δὲν ὑπάρχει γενικὰ ἀποδεκτὸς κανόνας στὸ 
θέμα αὐτό. Συνήθως ἐπιλέγεται ἡ ἀπαγωγὴ μὲ τὸ 
μακρύτερο QT διάστημα, ἂν καί, ἐπὶ θεωρητικῆς 
δυνατότητας ταυτόχρονης καταγραφῆς μὲ ἄμεση 
χρονικὴ σύγκριση καὶ τῶν 12 ἀπαγωγῶν, θὰ μπο-
ροῦσε νὰ μετρηθεῖ ἡ διαφορὰ μεταξὺ τῆς πρωιμό-
τερης ἔναρξης κύματος QRS καὶ τοῦ ὀψιμότερου 
τέλους τοῦ κύματος Τ σὲ ὁποιαδήποτε ἀπαγωγή. 
Ὡς “ἄπω ἄκρο κύματος Τ” λαμβάνεται τὸ σημεῖο 
ἐπανόδου τῆς καταγραφῆς στὴν ἰσοηλεκτρικὴ 
γραμμὴ T-P, μὲ ἰδιαίτερη μέριμνα ἐπὶ παρουσίας 
κύματος U18. Ἠλεκτροκαρδιογραφικά, ὁ τύπος 1 
χαρακτηρίζεται ἀπὸ παράταση τοῦ QT μὲ καθυ-

στερημένη κορύφωση, ὁ τύπος 2 ἐμφανίζει κύμα-
τα Τ μὲ εὐρεῖα βάση ἢ δικόρυφα καὶ ὁ τύπος 3 
καθυστερημένα κύματα Τ μὲ μακρὺ ἰσοηλεκτρικὸ 
ST διαστημα19 (Εἰκόνα 1). 

Μιὰ ἄλλη παράμετρος ποὺ ἐπηρεάζει τὴν ἀξι-
οπιστία τῆς μέτρησης τοῦ QTc εἶναι ὁ βαθμὸς τῆς 
ἀπόκλισης τῆς καρδιακῆς συχνότητας ἀπὸ τὴν 
ἰδανικὴ τιμὴ τῶν 60 σφύξεων ἀνὰ λεπτό, ὥστε 
νὰ προτείνεται ἡ ἀποφυγὴ ὑπολογισμοῦ τοῦ QTc 
διαστήματος σὲ συχνότητες μὲ μεγάλη ἀπόκλιση 
ἀπὸ τὴν τιμὴ αὐτή.20 Τέλος, πρέπει νὰ ἐπισημανθεῖ 
ὅτι ἔχει περιγραφεῖ ἄλλοτε ἄλλης ἔκτασης χρονι-
κὴ μεταβλητότητα τοῦ QT διαστήματος ἐπὶ τοῦ 
ἴδιου ἀτόμου καὶ ἐπὶ ἀπουσίας “τροποποιητικῶν 
παραγόντων”, ὅπως θὰ μποροῦσε νὰ εἶναι μιὰ πα-
ροδικὴ ἠλεκτρολυτικὴ διαταραχὴ ἢ ἡ λήψη φαρ-
μάκου ποὺ ἐπηρεάζει τὸ QT διάστημα, γεγονὸς 
ποὺ τονίζει τὴν ἀξία τῆς κλινικῆς παρακολούθη-

Πίνακας 2. Γενετικὴ βάση ὑποτύπων LQT. Οἱ αὐτοσωμικὲς ἐπικρατοῦσες μορφὲς μὲ μεμονωμένη ἠλεκτροκαρδιογρα-

φικὴ ἐκδήλωση παράτασης QT ἀναφέρονται ὡς σύνδρομο Romano-Ward. Τὸ σύνδρομο Andersen-Tawil (LQT 7), πέρα 

ἀπὸ τὴν ἐπιπρόσθετη ΗΚΓραφική παρουσία κύματος U, περιλαμβάνει τὴν πιθανὴ ἐκδήλωση χαρακτηριστικῆς κοιλι-

ακῆς ταχυκαρδίας διπλῆς κατεύθυνσης, δυσμορφία προσώπου καὶ ἐπεισόδια ὑποκαλιαιμικῆς περιοδικῆς παράλυσης. 

Τὸ σύνδρομο Timothy (LQT 8), περιλαμβάνει συνδακτυλία, δομικὲς καρδιακὲς βλάβες, ἄλλες πιθανὲς δυσμορφίες καὶ 

αὐτισμό. Τὰ αὐτοσωμικὰ ὑπολειπόμενα σύνδρομα Jervell καὶ Lange–Nielsen (JLN1 καὶ 2) περιλαμβάνουν ἐκσεσημα-

σμένη παράταση QT καὶ συγγενῆ κώφωση.

 Τύπος LQT Χρωμοσωμική θέση Γονιδιακή μετάλλαξη Παθολογικό ἰοντικό ρεῡμα

 LQT1 11p15.5 KVLQT1 ή KCNQ1 (ἑτεροζυγῶτες) Κάλιο (I
Ks

)

 LQT2 7q35-36 HERG, KCNH2 Κάλιο (I
Kr

)

 LQT3 3p21-24 SCN5A Νάτριο (I
Na

)

 LQT4 4q25-27 ANK2, ANKB Νάτριο, κάλιο καὶ ἀσβέστιο

 LQT5 21q22.1-22.2 KCNE1 (ἑτεροζυγῶτες) Κάλιο (I
Ks

)

 LQT6 21q22.1-22.2 MiRP1, KNCE2 Κάλιο (I
Kr

)

 LQT7 (σύνδρομο 

 Andersen-Tawil)

 LQT8 (σύνδρομο 

 Timothy)

 LQT9 3p25.3 CAV3 Νάτριο (I
Na

)

 LQT10 11q23.3 SCN4B Νάτριο (I
Na

)

 LQT11 7q21-q22 AKAP9 Κάλιο (I
Ks

)

 LQT12 20q11-21 SNTAI Νάτριο (I
Na

)

 LQT13 11q24.3 KCNJ5 Κάλιο

 LQT14 14q32.11 CALM1 Καλμοδουλίνη

 LQT15 21p21 CALM2 Καλμοδουλίνη

 JLN1 11p15.5 KVLQT1 ή KCNQ1 (ὁμοζυγώτες) Κάλιο (I
Ks

)

 JLN2 21q22.1-22.2 KCNE1 (ὁμοζυγώτες) Κάλιο (I
Ks

)

  12q13.3 CACNA1C Ἀσβέστιο (I
Ca-Lalpha

)

  17q23.1-q24.2 KCNJ2 Κάλιο (I
K1

)
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Πίνακας 3. Διαγνωστικὰ κριτήρια23 LQT (Schwartz et al, 1993). Γιὰ τὴ διάγνωση ἀπαιτεῖται ἄθροισμα ἄνω τῶν τριῶν 

βαθμῶν. Οἱ σύγχρονες κατευθυντήριες ὁδηγίες τῆς Εὐρωπαϊκῆς Καρδιολογικῆς Ἑταιρίας, παρ’ ὅτι ἐπικαλοῦνται τα 

ὡς ἄνω κριτήρια, παρουσιάζονται ἐλαφρῶς διαφοροποιημένες, θέτοντας τὴ διάγνωση καὶ σὲ σταθερὴ (σὲ διαδοχικὰ 

ΗΚΓραφικὴ) παρουσία QT
c 
>480 ms ὡς μόνο κριτήριο, καθὼς καὶ σὲ ἐπιβεβαιωμένη παρουσία σχετικῆς μετάλλαξης 

ἀνεξαρτήτως QTc διαστήματος. 

 Κριτήριο    Βαθμοί

 ΗΚΓραφικά εὑρήματα *

  >480 3

  460-469 2

  450-459 (σὲ ἄνδρες) 1

 Torsades de pointes  2

 T-wave alternans  1

 Κομβωμένα κύματα T wave σὲ 3 ἀπαγωγὲς 1

 Χαμηλή καρδιακὴ συχνότητα (κάτωθεν τῆς 2ης ἑκατοστιαίας θέσης σὲ σχέση μὲ τὴν ἡλικία).  0.5

 Ἱστορικό

  Εκδηλούμενη ὑπὸ stress 2

  ἤ ἐκδηλούμενη χωρὶς stress 1

 Συγγενής κώφωση  0.5

 Οἰκογενειακό ἱστορικὸ ***

 A. Μέλος οἰκογένειας μὲ διαγνωσμένο LQT 1

 B. Ἀνερμήνευτος αἰφνίδιος θάνατος σὲ ἡλικία κάτω τῶν 30 ἐτῶν σὲ μέλος τῆς στενῆς οἰκογένειας 0.5

 
 *    Χωρὶς τὴν παρουσία δευτεροπαθῶν αἰτίων, ὅπως φάρμακα, ἠλεκτρολυτικὲς διαταραχές, ὀξεῖα ἰσχαιμία.

 **  Μέτρηση QTc μὲ βάση τὸν τύπο Bazett.

 *** Τὸ ἴδιο μέλος τῆς οἰκογένειας δὲν δύναται νὰ προσμετρηθεῖ στὴν κατηγορία Α καὶ Β. 

 QTc, ms**

 Συγκοπή

σης καὶ ἐπαναξιολόγησης, ἰδίως ἐπὶ περιπτώσεων 
μὲ QTc διάστημα στὸ ὅριο μεταξὺ φυσιολογι-
κῶν καὶ παθολογικῶν τιμών.21 Μὲ τὴ λογικὴ τῆς 
χρονικῆς μεταβλητότητας τοῦ QTc διαστήματος, 
ἕνας ἀσθενὴς μὲ διαγνωσμένο LQT ἐνδέχεται νὰ 
παρουσιάσει διάστημα QTc ἐντὸς φυσιολογικῶν 
ὁρίων σὲ ἠλεκτροκαρδιογράφημα ρουτίνας μετα-
γενέστερα τῆς διάγνωσης, χωρὶς νὰ ἀπαιτεῖται ἡ 
ἀναθεώρησή της. 
Κλινικὴ προσέγγιση σὲ περιπτώσεις μὲ βέβαιη 
καὶ σὲ περιπτώσεις μὲ ἀμφίβολη διάγνωση. Εἶναι 
εὐνόητο πώς, σὲ περιπτώσεις ἀποτραπέντος αἰφ-
νιδίου θανάτου, καταγεγραμμένων ἐπεισοδίων 
TdP ἢ τυπικῶν συγκοπτικῶν ἐπεισοδίων μὲ συ-
νοδὸ σαφῆ ἠλεκτροκαρδιογραφικὴ εἰκόνα παρά-
τασης QT διαστήματος καὶ ἀφοῦ ἀποκλειστοῦν 
τὰ ἀναστρέψιμα δευτεροπαθῆ αἴτια, ἡ διάγνωση 
τοῦ συνδρόμου εἶναι προφανὴς καὶ ἀναντίρρητη, 
ὥστε νὰ ἀκολουθήσει ἄμεσα ἡ ἐνημέρωση τοῦ 
ἀσθενοῦς καὶ τοῦ οἰκογενειακοῦ του περιβάλλο-

ντος γιὰ τοὺς περιορισμοὺς στὴν ἔντονη σωματικὴ 
δραστηριότητα, τὴν ἀποφυγὴ ἐκλυτικῶν αἰτίων 
ἀρρυθμίας καὶ τὶς ἐνδεικνυόμενες θεραπευτικὲς 
ἐπιλογές. Τὸ ἄμεσο οἰκογενειακὸ περιβάλλον πρέ-
πει, ἐπίσης, νὰ ἐλεγχθεῖ ἠλεκτροκαρδιογραφικά, 
ἐπειδὴ ἡ παρουσία τυπικῆς ἠλεκτροκαρδιογραφι-
κῆς εἰκόνας (QT

c
 >480ms) σὲ ἀσυμπτωματικὸ συγ-

γενῆ 1ου βαθμοῦ, θέτει μὲ βεβαιότητα τὴ διάγνωση 
καὶ σὲ αὐτόν.22 

Βέβαια, ἡ πιὸ ἐπιθετικὴ διαγνωστικὴ προ-
σέγγιση, ἡ ὁποία υἱοθετεῖται ἀπὸ τὶς σύγχρονες 
κατευθυντήριες ὁδηγίες τῆς Εὐρωπαϊκῆς Καρδιο-
λογικῆς Ἑταιρίας, ποὺ ἀφοροῦν στὴ διαγνωστικὴ 
προσέγγιση καὶ τὴ θεραπεία ἀσθενῶν μὲ κοιλια-
κὲς ἀρρυθμίες, θέτει μὲ βεβαιότητα τὴ διάγνωση 
μακροῦ QT καὶ μὲ μόνο κριτήριο τὴν (ἐπαναλαμ-
βανόμενη) μέτρηση QT

c 
>480ms, ἐν τῇ ἀπουσίᾳ 

βέβαια, ἀναστρέψιμου δευτεροπαθοῦς αἰτίου.11 
Σὲ περιπτώσεις ὅμως ἀσυμπτωματικῶν ἀτόμων 
μὲ τυχαία ἀνεύρεση ὑπόπτων (ὁριακῶν) εὑρη-
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μάτων παράτασης QT διαστήματος, ἡ διάγνωση 
εἶναι ἀμφίβολη καὶ οἱ χειρισμοὶ πρέπει νὰ εἶναι 
διακριτικοὶ μὲ σεβασμὸ στὸν εὐαίσθητο τομέα 
τῆς ψυχολογίας τοῦ ὑπὸ ἐξέταση ἀτόμου. Ἡ καλὴ 
ψυχολογία, ἐν προκειμένῳ ἡ ἀπουσία διαρκοῦς 
φόβου γιὰ ἐπικείμενο αἰφνίδιο καρδιακὸ θάνατο, 
ἔχει οὐσιαστικὸ ρόλο στὸν ἕνα ἀπὸ τοὺς δύο βα-
σικοὺς στόχους τῆς ἰατρικῆς ἐπιστήμης, αὐτὸν τῆς 
ποιότητας ζωῆς (ὁ ἄλλος βασικὸς στόχος εἶναι, 
προφανῶς, ἡ παράταση τῆς διάρκειας ζωῆς).

Σὲ τέτοιες ἀμφίβολες περιπτώσεις ἀσυμπτω-
ματικῶν ἀτόμων, ἰδίως ἐπὶ ἠλεκτροκαρδιογραφι-
κὰ ὁριακῶν εὑρημάτων, προτείνεται ὁ ἐπανέλεγ-
χος τοῦ QTc διαστήματος μετὰ ἀπὸ διέγερση τοῦ 
συμπαθητικοῦ νευρικοῦ συστήματος, εἴτε μέσῳ 
ἔγερσης σὲ ὄρθια θέση (παθολογικὴ αὔξηση QTc 
ἐπὶ παρουσίας συνδρόμου ἔναντι τῆς φυσιολογικὰ 
ἀναμενόμενης μείωσης), εἴτε μετὰ ἀπὸ φαρμακευ-
τικὴ πρόκληση μὲ χορήγηση ἰσοπρoτερενόλης,23,24 
ὅπως καὶ ὁ ἐπανέλεγχος τοῦ QT

c
 στὰ πλαίσια μιᾶς 

δοκιμασίας κόπωσης καὶ συγκεκριμένα στὴ φάση 
τῆς ἀποκατάστασης.25 Σημαντικὸς εἶναι, ἐπίσης, 
ὁ ρόλος τοῦ γενετικοῦ ἐλέγχου σὲ ὁρισμένες ἠλε-
κτροκαρδιογραφικὰ ἀμφίβολες περιπτώσεις26-28, 
ὡς μιὰ ἐξέταση περιορισμένης μὲν εὐαισθησίας 
γιὰ τὸν ἐντοπισμὸ ὑπεύθυνης μετάλλαξης (περὶ 
τὸ 50%), ὑψηλῆς δὲ εἰδικότητας, ἡ ὁποία μπορεῖ 
νὰ ἀναδείξει τὴν παρουσία ἔστω ἁπλῆς προδιάθε-
σης γιὰ τὴ δευτεροπαθὴ ἠλεκτροκαρδιογραφικὴ 
ἐκδήλωση τοῦ συνδρόμου ἐπὶ παρουσίας ἐκλυτι-
κῶν παραγόντων, ὥστε νὰ δοθεῖ ὁδηγία γιὰ τὴν 
ἀποφυγὴ ἔκθεσης στοὺς παράγοντες αὐτούς. Ὁ 
γενετικὸς ἔλεγχος ἔχει ἀνάλογη κλινικὴ ἀξία σὲ 
1ου βαθμοῦ συγγενεῖς των ἀσθενῶν μὲ βέβαιη δι-
άγνωση, καὶ μάλιστα μὲ αὐξημένη διαγνωστικὴ 
ἀκρίβεια σὲ περίπτωση ἤδη γνωστῆς μετάλλαξης, 
ἐνῶ ἔχει προταθεῖ καὶ ἡ φαρμακευτικὴ πρόκλη-
ση μὲ προκαϊναμίδη ὡς ἁδρὸς τρόπος ἐλέγχου 
γενετικῆς προδιάθεσης γιὰ τὴν “ἐπίκτητη” παρά-
ταση τοῦ QT διαστήματος στὰ ἄτομα αὐτά.29 Σὲ 
κάθε περίπτωση, ἡ ἀνεύρεση ὑπεύθυνης μετάλλα-
ξης εἶναι ἐπαρκὴς ἀπὸ μόνη της γιὰ τὴ διάγνω-
ση, ἀκόμα καὶ μὲ φυσιολογικὸ QT διάστημα στὸ  
ΗΚΓράφημα ἠρεμίας, μὲ τὴ λογική του “ἐν δυνά-
μει” συνδρόμου μακροῦ QT.11

Σὲ ὅτι ἀφορᾶ τὸ βασικὸ κλινικὸ διαγνωστι-
κὸ κριτήριο τοῦ συνδρόμου, αὐτὸ τῆς συγκοπῆς, 
πρέπει νὰ τονιστεῖ πὼς μιὰ ἀναφερόμενη αἰφνί-

δια καὶ παροδικὴ ἀπώλεια αἰσθήσεων ἀπὸ ἄτομο 
χωρὶς ἱστορικὸ πάθησης ποὺ νὰ δικαιολογεῖ τὴν 
ἐκδήλωσή της, δὲν εἶναι σωστὸ νὰ χαρακτηρίζεται 
a priori ὡς συγκοπὴ καὶ νὰ ἀποδίδεται σὲ σοβαρὴ 
ἀρρυθμιολογικὴ αἰτία, πρὶν γίνει ἡ ἐνδεικνυόμε-
νη κάθε φορὰ διαγνωστικὴ προσέγγιση.30,31 Γιὰ 
παράδειγμα, θὰ ἦταν μεγάλο λάθος νὰ τεθεῖ ἡ 
διάγνωση τοῦ συνδρόμου LQT σὲ ἀσθενὴ μὲ (μὴ 
γνωστὴ) νευροκαρδιογενὴ συγκοπὴ καὶ ὁριακὴ 
παράταση τοῦ QTc, δεδομένης τῆς ἄριστης πρό-
γνωσης τῆς πραγματικῆς πάθησης τοῦ ἀσθενοῦς. 
Ὁ θεράπων ἰατρὸς πρέπει νὰ γνωρίζει σφαιρικὰ 
καὶ νὰ ἐφαρμόζει ἐπαρκῶς τὴ διαγνωστικὴ προ-
σέγγιση ἐπὶ ἀναφερόμενων ἐπεισοδίων ἀπώλειας 
συνείδησης. Σὲ νέα ἄτομα ἰδίως, δὲν πρέπει νὰ 
παραλείπεται ἡ παραπομπὴ σὲ εἰδικὰ ἀρρυθμιο-
λογικὰ ἰατρεῖα ἢ κέντρα, ὅταν ἡ διάγνωση παρα-
μένει ἄγνωστη ἢ ἔστω ἀμφίβολη μετὰ τὴν ἀρχικὴ 
διερεύνηση. 

Διαστρωμάτωση κινδύνου

Στὴν ἀξιολόγηση τοῦ κινδύνου αἰφνιδίου 
καρδιακοῦ θανάτου καὶ τὰ πλαίσια τῆς πρωτο-
γενοῦς πρόληψης, ἰδιαίτερα σημαντικὴ θέση ἔχει 
ἡ ἀναφορὰ τῆς Priori καὶ συν.32 γιὰ τοὺς συνηθέ-
στερους τύπους τοῦ συνδρόμου (LQT1, LQT2 καὶ 
LQT3), ὅπου στὴν ὁμάδα ὑψηλοῦ κινδύνου γιὰ 
σοβαρὸ καὶ δυνητικὰ θανατηφόρο ἀρρυθμιολο-
γικὸ σύμβαμα ἕως τὴν ἡλικία τῶν 40 ἐτῶν περι-
λαμβάνονται ἀσθενεῖς μὲ LQT1, LQT2 ἢ ἄνδρες 
μὲ LQT3 καὶ μεγάλη παράταση QT (QT

c 
>500 ms). 

Χαμηλοῦ κινδύνου εἶναι ἀσθενεῖς μὲ LQT1 ἢ ἄν-
δρες μὲ LQT2 καὶ μικρότερη παράταση τοῦ QT 
(QT

c 
<500 ms). Οἱ ὑπόλοιπες κατηγορίες ἀνήκουν 

στὴν ὁμάδα ἐνδιάμεσου κινδύνου. Ὁ τύπος LQT1 
ἐκδηλώνεται συνήθως μὲ συγκοπτικὰ ἐπεισόδια 
ἢ αἰφνίδιο θάνατο κατὰ τὴν ἄσκηση, ἰδιαίτερα 
κατὰ τὴν κολύμβηση, ἐνῶ ὁ τύπος LQT2 ἐκδηλώ-
νεται μὲ ἐπεισόδια ποὺ σχετίζονται μὲ δυνατοὺς 
ἤχους καὶ συγκινησιακὴ φόρτιση, σπανιότερα 
κατὰ τὴν ἄσκηση καὶ ἐνίοτε σὲ ἠρεμία. Οἱ γυ-
ναῖκες μὲ LQT2 παρουσιάζουν αὐξημένη συχνό-
τητα ἐπεισοδίων κατὰ τὴν κύηση καὶ ἰδιαίτερα 
κατὰ τὴ λοχεία. Ὁ τύπος LQT3 ἐκδηλώνεται μὲ 
ἐπεισόδια κατὰ τὸν ὕπνο. 

Σὲ ὅτι ἀφορᾶ τὴ δευτερογενῆ πρόληψη, οἱ 
ἐπιζήσαντες αἰφνιδίου θανάτου εἶναι εὔλογα ἡ 
ὁμάδα πολὺ ὑψηλοῦ κινδύνου γιὰ νέο παρόμοιο 
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σύμβαμα. Ἡ ἐκδήλωση συγκοπῆς θεωρεῖται, ἐπί-
σης, ὅτι σαφῶς προδιαθέτει σὲ αἰφνίδιο καρδιακὸ 
θάνατο, σὲ σύγκριση μὲ τοὺς ἀσυμπτωματικοὺς 
“ἀσθενεῖς”. 11,33,34 

Σύγχρονες ἀναφορὲς σχετικὰ μὲ τὴν πρόγνω-
ση τοῦ LQT τονίζουν τὴν καλὴ ἐν συνόλῳ πρό-
γνωση σὲ παιδιά, μὲ ἀναφερόμενη ἐτήσια ἐπί-
πτωση σοβαρῶν ἀρρυθμιολογικῶν συμβαμάτων 
μόλις 0.15%.34,35 Ἄλλες ἀναφορὲς στὸ σύνολο τῶν 
ἀσθενῶν, παραθέτουν ἐπίσης μικρὸ ἐτήσιο κίνδυ-
νο αἰφνιδίου θανάτου, κάτω τοῦ 1%, ἐνῶ ὑψηλό-
τερη (περὶ τοῦ 5%), ἰδίως στοὺς ἄρρενες, εἶναι ἡ 
πιθανότητα ἐκδήλωσης συγκοπτικοῦ ἐπεισοδίου 
κατ’ ἔτος34. Ἀναφέρεται, ἐπίσης, ἡ τάση γιὰ χρο-
νικὴ συνάθροιση τῶν ἐπεισοδίων, ὥστε ἕνα πρό-
σφατο συγκοπτικὸ ἐπεισόδιο νὰ ἔχει μεγαλύτερη 
ἄμεση προγνωστικὴ σημασία ἀπὸ ἕνα ἄλλο ἀρ-
κετὰ παλαιότερο36. Πάντως, δὲν εἶναι ἀσύνηθες 
ὁ αἰφνίδιος θάνατος νὰ ἀποτελεῖ τὴν πρώτη ἐκ-
δήλωση τοῦ συνδρόμου, ὅπως προκύπτει ἀπὸ με-
τανεκροτομικὲς μελέτες πρότερα ὑγιῶν καὶ ἀσυ-
μπτωματικῶν ἀτόμων, ποὺ ὑπέστησαν αἰφνίδιο 
καρδιακὸ θάνατο κατὰ τὶς τρεῖς πρῶτες δεκαετίες 
τῆς ζωῆς τους.37 Ἀλλὰ καὶ κατὰ τὴν τρίτη εἰκο-
σαετία τῆς ζωῆς, ὁ κίνδυνος αἰφνιδίου θανάτου 
δὲν εἶναι ἀμελητέος καὶ πρέπει νὰ ἀξιολογεῖται 
κατὰ περίσταση, ἰδιαίτερα στοὺς σαφῶς συμπτω-
ματικοὺς ἀσθενείς.34 Μετὰ τὴν ἡλικία τῶν 60 ἐτῶν 
τὸ ἐνδιαφέρον στρέφεται στὶς συνοσηρότητες 
(π.χ. ὀργανικὴ καρδιοπάθεια), καὶ στὴν ἀποφυ-
γὴ “ἐκλυτικῶν” παραγόντων ἐπιπλέον παράτα-
σης QT (φάρμακα, ἠλεκτρολυτικὲς διαταραχές). 
Πρέπει ἀκόμη νὰ τονιστεῖ πὼς ἡ ἠλεκτροφυσιο-
λογικὴ μελέτη δὲν ἔχει θέση στὴ διαστρωμάτωση 
κινδύνου τῶν ἀσθενῶν αὐτῶν, ὅπως φαίνεται νὰ 
μὴν ἔχουν καὶ οἱ 24ωρες ἠλεκτροκαρδιογραφικὲς 
καταγραφὲς Holter.11,38,39

Θεραπευτικὴ προσέγγιση

Ἡ σύγχρονη θεραπευτικὴ ἀντιμετώπιση τοῦ 
συνδρόμου LQT σκιαγραφεῖται στὶς πρόσφατες 
κατευθυντήριες ὁδηγίες (2015 ESC Guidelines 
for the management of patients with ventricular 
arrhythmias and the prevention of sudden cardiac 
death11) καί, σὲ ὅτι ἀφορᾶ τὶς ἐνδείξεις κατηγο-
ρίας Ι καὶ ΙΙa, περιλαμβάνει τόσο τὴν ἀποφυγὴ 
πυροδοτῶν ἀρρυθμίας (ἔνδειξη Ι: πρόληψη ἢ 
ἔγκαιρη διόρθωση ἠλεκτρολυτικῶν διαταραχῶν 

– ὑποκαλιαιμία, ὑπασβεστιαιμία καὶ ὑπομαγνη-
σιαιμία, ἀποφυγὴ λήψης φαρμάκων τοῦ Πίνακα 
3, ἀποφυγὴ ἔντονης σωματικῆς κόπωσης καὶ εἰ-
δικὰ κολύμβησης στὸ LQT 1, ἀποφυγὴ ἔκθεσης 
σὲ δυνατοὺς ἤχους στὸ LQT 2) ὅσο καὶ τὰ εἰδι-
κὰ θεραπευτικὰ μέτρα. Σὲ αὐτά, κυρίαρχη θέση 
ἔχουν οἱ β-ἀποκλειστὲς ποὺ χορηγοῦνται “ἐκ τῶν 
οὐκ ἄνευ” σὲ ὅλους τοὺς ἀσθενεῖς (ἔνδειξη Ι), ἐνῶ 
προτείνονται ἀκόμη καὶ σὲ ἀσυμπτωματικοὺς καὶ 
ἠλεκτροκαρδιογραφικὰ σιωπηλοὺς φορεῖς γονι-
διακῆς μετάλλαξης (ἔνδειξη ΙΙa). Ἡ ἐμφύτευση μό-
νιμου ἀπινιδωτὴ ἔχει ἰσχυρὴ θέση σὲ περίπτωση 
ἀναταχθέντος αἰφνιδίου θανάτου (ἔνδειξη Ι), ἐνῶ 
προτείνεται ἐπίσης σὲ περιπτώσεις ἀσθενῶν μὲ 
συγκοπὴ ἢ καταγεγραμμένη κοιλιακὴ ταχυκαρ-
δία, οἱ ὁποῖοι βρίσκονται ἤδη σὲ ἀγωγὴ μὲ ἐπαρκῆ 
δόση β-ἀποκλειστῆ (ἔνδειξη ΙΙa). Ἡ συμπαθητικὴ 
ἀπονεύρωση προτείνεται ὡς ἔνδειξη ΙΙa σὲ εἰδικὲς 
κατηγορίες συμπτωματικῶν ἀσθενῶν (ἀσθενεῖς μὲ 
ἀντένδειξη, μὴ ἀνοχὴ ἢ ἀποτυχία τοῦ β-ἀποκλει-
στῆ, ἀσθενεῖς μὲ ἀντένδειξη ἢ ἄρνηση ἐμφύτευσης 
ἀπινιδωτῆ καὶ ἀσθενεῖς ὑπὸ τὴ συνδυασμένη θε-
ραπεία β-ἀποκλειστῆ καὶ ἀπινιδωτῆ). 

Συμπερασματικά, ἡ σύγχρονη βιβλιογραφία 
προσφέρει ἐπαρκῆ στοιχεῖα ὥστε τὸ σύνδρομο 
LQT νὰ παρουσιάζεται σχετικὰ ἁπλὸ στὴ διά-
γνωση, τὴ διαστρωμάτωση κινδύνου καὶ τὴ θερα-
πευτική του ἀντιμετώπιση. Ὁ σύγχρονος καρδιο-
λόγος πρέπει νὰ ἔχει καλὴ καὶ εἰς βάθος γνώση ἐπὶ 
τῆς ὄχι καὶ τόσο σπάνιας αὐτῆς γενετικῆς διατα-
ραχῆς, ὥστε νὰ καθοδηγεῖ σωστὰ τοὺς ἀσθενεῖς, 
ἀλλὰ καὶ τὸ οἰκογενειακό τους περιβάλλον, στὸ 
πολὺ σημαντικὸ καὶ εὐαίσθητο πεδίο τῆς πρόλη-
ψης τοῦ αἰφνιδίου καρδιακοῦ θανάτου. 
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