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Wprowadzenie

* Ocena ryzyka wystgpienia arytmii komorowych zagrazajgcych zyciu
(life-threatening arrhythmic events, LAE) stanowi nadal wyzwanie u
pacjentow z zespotem wydtuzonego QT (LQTS) i ma podstawowe

znaczenie przy kwalifikacji pacjentow d
automatycznego kardiowertera defibry

* W prezentowanym badaniu oceniano s
zastosowanie kliniczne skali oceny ryzy

O wszczepienia
atora.

kutecznos$é¢ i mozliwe

ka LAE — 1-2-3-LQTS-Risk Score.

* Na podstawie wynikow prezentowanego badania, skala 1-2-3-Risk
znalazta swoje miejsce w najnowszym wytycznych ESC dotyczgcych
arytmii komorowych i prewencji NZK z 2022 roku.



Opracowanie i walidacja modelu oceny ryzyka LAE w LQTS na podstawie danych z dwéch
niezaleznych prospektywnych rejestrow

Populacja:

. ?éodel) opracowany na podstawie jednoosrodkowego prospektywnego badania kohortowego 1070 pacjentéw z LQTS z Wtoch
avia

* Walidacja zewnetrzna modelu: miedzynarodowy rejestr pacjentdow z LQTS z Rochester (USA) — tacznie 1689 pacjentow.

Cele badania

* Opracowanie modelu oceniajgcego ryzyko LAE na podstawie dwdch zmiennych: (1) typu LQTS (LQTS1, LQTS2
lub LQTS3 potwierdzonego ﬁenetycznle i (2) skorygowanego odstepu QT (QTc) jako wartosci ciggtej u
pacjentdw nieprzyjmujgcych beta-blokerdw.

* Walidacja modelu na ,,zewnetrznej” kohorcie pacjentéw

* Poréwnanie skutecznosci skali 1-2-3-LQTS-Risk w dyskryminacji pacjentéw wysokiego ryzyka w stosunku do
algorytmu zalecanego w wytycznych ESC (z 2015 roku)

* Ocena optymalnej wartosci granicznej ryzyka wystgpienia LAE, ktore uzasadniatoby wszczepienie ICD

Ocena zdolnosci dyskryminacji pomiedzy pacjentami, u ktorych wystgpi lub nie wystgpi LAE — na
podstawie indeksu C Harrella:

* wartos¢ 0,5 — brak zdolnosci odrdzniania pomiedzy pacjentami wysokiego i niskiego ryzyka,
e wartosc: 1 —idealna zdolnos¢ predykcji wystgpienia LAE



Wynlkl IIII

* Dobra zdolnosc¢ predykcji LAE skali 1-2-3-LQTS-Risk i dobra zgodnosc¢ z
kohortg walidacyjng
* Indeks C dla pierwotnej kohorty pacjentéw (Pavia) — 0,79 (95% Cl 0,7-0,88)
* Indeks C dla kohorty zewnetrznej (Rochester) — 0,69 (95% CI 0,61-0,77)

* Istotnie lepsza zdolnos¢ predykcji LAE niz algorytm opracowany w
poprzednich wytycznych*
* Indeks C0,79 vs 0,61

Wg poprzednich wytycznych wysokie ryzyko LAE obejmowato jedynie pacjentéw z QTc2500ms i z rozpoznanym LQTS2 lub LQTS3



e 5-letnie ryzyko LAE: 25%

najbardziej optymalny punkt
odciecia dla wysokiego ryzyka LAE

AUC = 0,85

e Czutos¢ =0,70

* Specyficznos¢ = 0,87
* NNT =9

Wyniki

Sensitivity (TPR)

Figure | Receiver operating characteristic curve for the performance of 1-2-3-LQTS-Risk model in the 1710 patients of the Pavia cohort.
Receiver operating characteristic (ROC) curve permitted to identify a 5-year-risk >5% as the most balanced cut-off for ICD implantation according
to 1-2-3-LQTS-Risk model. AUC, area under the curve; FPR = false positive rate; ICD, implantable cardioverter-defibrillator; TRP, true positive rate.
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Whioski

Model 1-2-3-LQTS-Risk obejmujacy typ LQTS i dtugos¢ QTc dobrze przewiduje
ryzyko wystgpienia groznych arytmii komorowych u pacjentow z LQTS

Optymalnym punktem odciecia dla 5-letniego ryzyka wystgpienia LAE
w skali 1-2-3-LQTS-Risk i wszczepienia ICD jest ryzyko = 5%

Wytyczne ESC 2022:

Implantacja ICD moze byC rozwazona u asymptomatycznych pacjentow z LQTS z
wysokim ryzykiem ocenionym w skali 1-2-3-LQTS-Risk (w przypadku LQTS3 jako
uzupetnienie terapii meksyletyng) — Klasa zalecen Il1b B




