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Wprowadzenie

• Ocena ryzyka wystąpienia arytmii komorowych zagrażających życiu 
(life-threatening arrhythmic events, LAE) stanowi nadal wyzwanie u 
pacjentów z zespołem wydłużonego QT (LQTS) i ma podstawowe 
znaczenie przy kwalifikacji pacjentów do wszczepienia 
automatycznego kardiowertera defibrylatora.

• W prezentowanym badaniu oceniano skuteczność i możliwe 
zastosowanie kliniczne skali oceny ryzyka LAE – 1-2-3-LQTS-Risk Score.

• Na podstawie wyników prezentowanego badania, skala 1-2-3-Risk 
znalazła swoje miejsce w najnowszym wytycznych ESC dotyczących 
arytmii komorowych i prewencji NZK z 2022 roku.



Metodyka

• Opracowanie i walidacja modelu oceny ryzyka LAE w LQTS na podstawie danych z dwóch 
niezależnych prospektywnych rejestrów

• Populacja: 
• Model opracowany na podstawie jednoośrodkowego prospektywnego badania kohortowego 1070 pacjentów z LQTS z Włoch 

(Pavia)
• Walidacja zewnętrzna modelu: międzynarodowy rejestr pacjentów z LQTS z Rochester (USA) – łącznie 1689 pacjentów.

• Cele badania
• Opracowanie modelu oceniającego ryzyko LAE na podstawie dwóch zmiennych: (1) typu LQTS (LQTS1, LQTS2 

lub LQTS3 potwierdzonego genetycznie) i (2) skorygowanego odstępu QT (QTc) jako wartości ciągłej u 
pacjentów nieprzyjmujących beta-blokerów.

• Walidacja modelu na „zewnętrznej” kohorcie pacjentów
• Porównanie skuteczności skali 1-2-3-LQTS-Risk w dyskryminacji pacjentów wysokiego ryzyka w stosunku do 

algorytmu zalecanego w wytycznych ESC (z 2015 roku)
• Ocena optymalnej wartości granicznej ryzyka wystąpienia LAE, które uzasadniałoby wszczepienie ICD

• Ocena zdolności dyskryminacji pomiędzy pacjentami, u których wystąpi lub nie wystąpi LAE – na 
podstawie indeksu C Harrella: 
• wartość 0,5 – brak zdolności odróżniania pomiędzy pacjentami wysokiego i niskiego ryzyka, 
• wartość: 1 – idealna zdolność predykcji wystąpienia LAE 



• Dobra zdolność predykcji LAE skali 1-2-3-LQTS-Risk i dobra zgodność z 
kohortą walidacyjną
• Indeks C dla pierwotnej kohorty pacjentów (Pavia) – 0,79 (95% CI 0,7-0,88)

• Indeks C dla kohorty zewnętrznej (Rochester) – 0,69 (95% CI 0,61-0,77)

• Istotnie lepsza zdolność predykcji LAE niż algorytm opracowany w 
poprzednich wytycznych*
• Indeks C 0,79 vs 0,61

Wyniki

Wg poprzednich wytycznych wysokie ryzyko LAE obejmowało jedynie pacjentów z QTc≥500ms i z rozpoznanym  LQTS2 lub LQTS3



• 5-letnie ryzyko LAE:  ≥5%

najbardziej optymalny punkt 
odcięcia dla wysokiego ryzyka LAE

• AUC = 0,85

• Czułość = 0,70

• Specyficzność = 0,87

• NNT = 9 

Wyniki



Optymalnym punktem odcięcia dla 5-letniego ryzyka wystąpienia LAE 
w skali 1-2-3-LQTS-Risk i wszczepienia ICD jest ryzyko ≥ 5%

Wnioski

Model 1-2-3-LQTS-Risk obejmujący typ LQTS i długość QTc dobrze przewiduje 
ryzyko wystąpienia groźnych arytmii komorowych u pacjentów z LQTS

Wytyczne ESC 2022:
Implantacja ICD może być rozważona u asymptomatycznych pacjentów z LQTS z 
wysokim ryzykiem ocenionym w skali 1-2-3-LQTS-Risk (w przypadku LQTS3 jako 
uzupełnienie terapii meksyletyną) – Klasa zaleceń IIb B


