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O 
αιφνίδιος θάνατος (ΑΘ) ορίζεται ως ένα μη-τραυμα-
τικής αιτιολογίας, απρόσμενο θανατηφόρο συμβάν, 
το οποίο συμβαίνει εντός μίας ώρας από την έναρξη 
των συμπτωμάτων σε ένα φαινομενικά υγιές άτομο.1 

Περίπου το 85% των ΑΘ είναι καρδιακής αιτιολογίας και ο όρος 
αιφνίδιος καρδιακός θάνατος (ΑΚΘ) χρησιμοποιείται: α) όταν 
υπάρχει ήδη διαγνωσμένη μία συγγενής ή επίκτητη καρδιολογική 
πάθηση, η οποία μπορεί να είναι θανατηφόρα, β) όταν η νεκρο-
ψία αποκαλύψει μία καρδιακή ή αγγειακή ανωμαλία που μπορεί να 
προκάλεσε το συμβάν ή γ) όταν δεν εντοπισθεί κατά τη νεκροψία 
καμία εμφανής εξωκαρδιακή πάθηση που να μπορεί να προκά-
λεσε το θάνατο και αυτός να αποδοθεί σε πιθανό αρρυθμιολογι-
κό συμβάν.1 Ο κίνδυνος ΑΚΘ είναι υψηλότερος στους άνδρες σε 
σχέση με τις γυναίκες και αυξάνεται επίσης με την πρόοδο της 
ηλικίας, κυρίως λόγω της υψηλότερης συχνότητας της στεφανιαί-
ας νόσου σε μεγαλύτερες ηλικίες. Η συχνότητα του ΑΚΘ στο γενι-
κό πληθυσμό υπολογίζεται στο 6,68/100.000 ανθρωπο-έτη στους 
άνδρες και σε 1,40/100.000 στις γυναίκες, ενώ στα νεαρότερα 
άτομα κυμαίνεται μεταξύ 0,46-3,7/100.000.1 Η πλειονότητα των 
ΑΚΘ στα άτομα >40 ετών οφείλεται σε στεφανιαία νόσο, ενώ σε 
ηλικίες <35 ετών κυριαρχούν τα αρρυθμιολογικά σύνδρομα, που 
είτε συνοδεύονται με δομικές καρδιακές αλλοιώσεις (μυοκαρ-
διοπάθειες) είτε εμφανίζονται σε μία δομικά φυσιολογική καρδιά 
(διαυλοπάθειες). Οι διαυλοπάθειες χαρακτηρίζονται από την εμ-
φάνιση κακοήθων αρρυθμιών σε μία δομικά φυσιολογική καρδιά 
λόγω γενετικών αλλαγών στους διαύλους ιόντων ή στις σχετιζό-
μενες με αυτούς πρωτεΐνες.2 Σ’ αυτές περιλαμβάνονται το σύν-
δρομο Brugada, το σύνδρομο μακρού QT διαστήματος (long 
QT syndrome-LQTS), το σύνδρομο βραχέος QT διαστήματος 
(short QT syndrome-SQTS), η κατεχολαμινεργική πολύμορ-
φη κοιλιακή ταχυκαρδία (catecholaminergic polymorphic 
ventricular tachycardia - CPVT) και το σύνδρομο πρώιμης 
επαναπόλωσης (early repolarization syndrome - ERS).2 Φαίνε-
ται ότι περίπου το 30% των περιπτώσεων «αρνητικής» νεκροψίας 
στα άτομα <15 ετών ο ΑΘ θα μπορούσε να αποδοθεί σε μεταλ-
λάξεις γονιδίων που ελέγχουν διαύλους ιόντων.3 Οι τεχνολογικές 
εξελίξεις στον τομέα της γενετικής έδωσαν τη δυνατότητα για την 
ταυτοποίηση πληθώρας γονιδίων που σχετίζονται με τον ΑΚΘ, έτσι 
ώστε ο γονιδιακός έλεγχος να ενσωματώνεται σιγά-σιγά στην κλι-
νική πρακτική υποβοηθώντας τη διάγνωση και ταυτοποιώντας την 
αιτία σε πολλές περιπτώσεις.2

Παθοφυσιολογία

Η καρδιά αποτελεί μία ηλεκτρομηχανική αντλία, ενεργοποιούμενη 
ηλεκτρικά μέσω του δυναμικού δράσης, το οποίο δημιουργείται 
και διαδίδεται μεταξύ των μυοκυττάρων, οδηγώντας σε εναλλασ-
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σόμενες περιόδους μυϊκής σύσπασης (συστολή) και 
χάλασης (διαστολή). Το δυναμικό δράσης δημιουρ-
γείται με την μετακίνηση ιόντων διαμέσου της κυτ-
ταρικής μεμβράνης. Αυτή η μετακίνηση καθίσταται 
εφικτή μέσω της λειτουργίας των διαύλων ιόντων 
που επιτρέπουν την είσοδο Na+ και Ca2+ μέσα στο 
κύτταρο (εκπόλωση) και την έξοδο ιόντων Κ+ (επα-
ναπόλωση), δημιουργώντας ηλεκτρικές διαφορές 
μεταξύ ενδοκυττάριου και εξωκυττάριου περιβάλ-
λοντος. Η γονιδιακή έκφραση και οι ιδιότητες των 
διαύλων ιόντων παρουσιάζουν μοναδικά χαρακτη-
ριστικά σε κάθε μυοκαρδιακή περιοχή οδηγώντας 
σε διάδοση της ηλεκτρικής δραστηριότητας προς 
μία κατεύθυνση.4 Οι αλλαγές στους διαύλους ιό-
ντων και κατ’ επέκταση στο δυναμικό δράσης, στο 
συγχρονισμό και στη διάδοση του ηλεκτρικού ερε-
θίσματος προδιαθέτουν σε κακοήθεις αρρυθμίες. 
Υπεύθυνες για τέτοιου είδους αλλαγές είναι οι με-
ταλλάξεις σε γονίδια που κωδικοποιούν τους ίδιους 
τους διαύλους ή πρωτεΐνες που σχετίζονται με τη 
λειτουργία τους και μπορεί να έχουν ως αποτέλε-
σμα τον ΑΚΘ, ταξινομούμενες ως παθήσεις υπό τον 
γενικό όρο διαυλοπάθειες.

Σύνδρομο Brugada

Εισαγωγή
Ο όρος «σύνδρομο Brugada» χρησιμοποιήθηκε για 
πρώτη φορά το 1996 για να περιγράψει μία νοσο-
γόνο κατάσταση με «αποκλεισμό δεξιού σκέλους, 
εμμένουσα ανάσπαση του ST διαστήματος» και αιφ-
νίδιο καρδιακό θάνατο.6 Ο επιπολασμός του κυμαί-
νεται από 5-20/10.000 άτομα, με τους άνδρες να το 
εμφανίζουν συχνότερα σε σχέση με τις γυναίκες σε 
αναλογία 3:1, πιθανόν λόγω ορμονικών επιδράσε-
ων. Παρουσιάζει επίσης μεγάλες διαφορές ανάλο-
γα με την εθνικότητα και τη γεωγραφική περιοχή.7. 
Στη νοτιο-ανατολική Ασία για παράδειγμα αποτελεί 
τη δεύτερη συχνότερη αιτία θανάτου σε νεαρούς 
άνδρες μετά από τα αυτοκινητιστικά δυστυχήματα, 
με αναλογία ανδρών προς γυναικών 9:1.8 Η πρώτη 
εκδήλωση της νόσου συμβαίνει συνήθως κατά την 
διάρκεια της ανάπαυσης ή του ύπνου πιθανώς λόγω 
της αυξημένης διέγερσης του παρασυμπαθητικού. 
Ο φαινότυπος εξαρτάται επίσης από την ηλικία, με 
τους ενήλικες να εμφανίζουν περισσότερες διατα-
ραχές σε σχέση με τους εφήβους, ενώ στα παιδιά 

είναι πολύ σπάνιο, γεγονός που αποδίδεται στα δια-
φορετικά επίπεδα τεστοστερόνης.9

Κλινική εικόνα και διάγνωση
Το σύνδρομο Brugada χαρακτηρίζεται από ανάσπα-
ση του ST διαστήματος στις απαγωγές V1-V3 του 
ΗΚΓ. Μπορεί να ευθύνεται για το 4-12% όλων των 
αιφνιδίων θανάτων και μέχρι και το 20% των αιφ-
νιδίων θανάτων με δομικά φυσιολογική καρδιά.10 Η 
διάγνωση βασίζεται σε κλινικά και ΗΚΓφικα χαρα-
κτηριστικά, αλλά η ατελής διεισδυτικότητα και οι δυ-
ναμικές αλλαγές στο ΗΚΓ καθιστούν πολλές φορές 
δύσκολη τη διάγνωση. Έτσι οι ασθενείς μπορεί να 
είναι τελείως ασυμπτωματικοί ή να εκδηλώσουν πο-
λύμορφη κοιλιακή ταχυκαρδία/ κοιλιακή μαρμαρυ-
γή/ αιφνίδιο θάνατο, με τον τελευταίο να αποτελεί 
συχνά και την πρώτη εκδήλωση της νόσου.6 Τα αρ-
χικά κριτήρια «εμμένουσα ανάσπαση του ST διαστή-
ματος και αποκλεισμός δεξιού σκέλους» δεν είναι 
πλέον απαραίτητο να συνυπάρχουν για να τεθεί η δι-
άγνωση. Τρεις μορφολογίες ΗΚΓ έχουν περιγραφεί 
και αναφέρονται ως τύπου-1, τύπου-2 και τύπου-3, 
με βάση το πρότυπο που δημιουργείται στις απα-
γωγές V1-V2. Το ΗΚΓ τύπου-1 χαρακτηρίζεται από 
ανάσπαση του ST διαστήματος ≥2mm με «κυρτή 
(coved)» μορφολογία ακολουθούμενη από αρνητι-
κό κύμα Τ, με ελάχιστη ή και καθόλου ισοηλεκτρική 
γραμμή μεταξύ τους. Τα ΗΚΓ τύπου-2 και τύπου-3 
χαρακτηρίζονται από ανάσπαση του ST διαστήματος 
με «μορφολογία σέλας (saddle-back)», η οποία είναι 
≥2mm στο τύπου-2 και <2mm στο τύπου-3 (Εικόνα 
1).8 Η ΗΚΓφική διάγνωση τίθεται όταν παρατηρείται 
ΗΚΓ τύπου-1 είτε αυτόματα είτε μετά από χορήγηση 
(σε ΗΚΓ τύπου-2 ή τύπου-3) ανταγωνιστών των δι-
αύλων νατρίου/ κατηγορία Ι αντιαρρυθμικών (ασμα-
λίνη, φλεκαϊνίδη, προκαϊναμίδη) σε μία τουλάχιστον 
προκάρδια απαγωγή V1 ή V2, η οποία είναι τοποθε-
τημένη είτε στην κανονική της θέση (4ο μεσοπλεύ-
ριο διάστημα) είτε υψηλότερα (μέχρι και το 2ο με-
σοπλεύριο διάστημα).7Αξίζει να σημειωθεί ότι ΗΚΓ 
τύπου-1 μπορεί να παρατηρηθεί μέχρι και στο 25% 
των φυσιολογικών ατόμων και το οποίο επανέρχε-
ται σε φυσιολογική μορφολογία με την πάροδο του 
χρόνου. Επομένως η κλινική διάγνωση του συνδρό-
μου Brugada τίθεται με την παρουσία ΗΚΓ τύπου-1 
και οποιοδήποτε από τα ακόλουθα κλινικά χαρακτη-
ριστικά: καταγεγραμμένη κοιλιακή μαρμαρυγή, πο-
λύμορφη κοιλιακή ταχυκαρδία, προκλητή κοιλιακή 
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ταχυκαρδία σε ηλεκτροφυσιολογική μελέτη (ΗΦΜ), 
οικογενειακό ιστορικό ΑΚΘ σε ηλικία <45 ετών, πα-
θολογικό ΗΚΓ σε μέλη της οικογένειας, ανεξήγητη 
συγκοπή, αγωνιώδης νυκτερινή αναπνοή.10 

Γενετική
Το σύνδρομο Brugada είναι μία διαυλοπάθεια κλη-
ρονομούμενη με τον αυτοσωματικό επικρατούντα 
τύπο κληρονομικότητας. Η πρώτη μετάλλαξη που 
συσχετίστηκε με αυτό εντοπίσθηκε στο γονίδιο 
SCN5Α, που κωδικοποιεί την α-υπομονάδα του καρ-
διακού διαύλου νατρίου, Nav1.5.11 Έκτοτε έχουν 
περιγραφεί >450 μεταλλάξεις σε 24 γονίδια που κω-
δικοποιούν πρωτεΐνες των διαύλων νατρίου, καλίου 
και ασβεστίου (Εικόνα 2).2

Πρόγνωση και διαστρωμάτωση κινδύνου
Διάφορες κλινικές μεταβλητές φαίνεται ότι μπορούν 
να προβλέψουν την κακή πρόγνωση σε ασθενείς με 
σύνδρομο Brugada. Ο υψηλότερος κίνδυνος υπο-
τροπής καρδιακής ανακοπής υπάρχει σε άτομα που 
έχουν επιβιώσει ενός πρώτου επεισοδίου κοιλιακής 
μαρμαρυγής και οι οποίοι θα πρέπει να λάβουν εμ-
φυτεύσιμο απινιδωτή (ICD) ανεξαρτήτως της παρου-
σίας ή όχι άλλων παραγόντων κινδύνου.10 Επίσης, τα 
άτομα με συγκοπτικά επεισόδια και αυτόματο ΗΚΓ 
Brugada τύπου-1 (χωρίς δηλαδή την παρουσία πα-
ραγόντων που μπορεί να το προκαλέσουν π.χ. πυ-

ρετός ή φάρμακα) ή σε συνδυασμό με παρουσία 
πρώιμης επαναπόλωσης στις κατωτεροπλάγιες απα-
γωγές στο ΗΚΓ εμφανίζουν υψηλό κίνδυνο καρδια-
κών αρρυθμιών. Άλλοι παράγοντες κινδύνου είναι η 
παρουσία κατακερματισμένων QRS συμπλεγμάτων 
στο ΗΚΓ (Εικόνα 3), οι δυναμικές αλλαγές στην εμ-
φάνιση διακριτών κυμάτων J ή στην ανύψωση του 
διαστήματος ST, η κοιλιακή ανερέθιστη περίοδος < 
200ms, το άρρεν φύλο, ενώ η αξία της ΗΦΜ είναι 
αμφιλεγόμενη.12,13 

Θεραπευτικές επιλογές (Εικόνα 4)
Η μόνη αποδεδειγμένα αποτελεσματική θεραπευτι-

ΚΑΡΔΙΑΚΕΣ ΑΡΡΥΘΜΙΕΣ

Type-1 Type-2 Type-3

Εικόνα 1: ΗΚΓ τύπου 1, 2 και 3 σε σύνδρομο Brugada.

Εικόνα 2: Γονίδια στα οποία έχουν περιγραφεί μεταλλάξεις 
που σχετίζονται με τις διαυλοπάθειες

Εικόνα 3: Κατακερματισμένα QRS συμπλέγματα

(BrS: σύνδρομο Brugada, LQTS: σύνδρομο μακρού QT 
διαστήματος, SQTS: σύνδρομο βραχέος QT διαστήματος, 
CPVT: κατεχολαμινεργική πολύμορφη κοιλιακή ταχυκαρδία).2
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κή επιλογή για την πρόληψη του ΑΚΘ σε ασθενείς με 
σύνδρομο Brugada είναι ο ICD, με τα όποια μειονε-
κτήματα και επιπλοκές μπορεί να έχει η εμφύτευση 
της συσκευής ειδικά σε νέα και δραστήρια άτομα. 

Οι ασυμπτωματικοί ασθενείς με σύνδρομο Brugada 
δεν θα πρέπει να οδηγούνται σε εμφύτευση ICD 
επειδή ο κίνδυνος για θανατηφόρα συμβάματα είναι 
πολύ μικρός.1,9 Η φαρμακευτική θεραπεία περιλαμ-
βάνει την ισοπροτερενόλη (αυξάνει το ρεύμα των 
L-type διαύλων ασβεστίου και μπορεί να φανεί χρή-
σιμη στην ηλεκτρική θύελλα λόγω του συνδρόμου) 
και την κινιδίνη (αντιαρρυθμικό κατηγορίας Ιa, χρή-
σιμη για την πρόληψη της κοιλιακής μαρμαρυγής 
και την καταστολή άλλων κοιλιακών αρρυθμιών).1,9 

Τέλος η κατάλυση με υψίσυχνο ρεύμα περιοχών 
κοιλιακών εκτάκτων συστολών που εισάγουν κοι-
λιακή ταχυκαρδία (VT) ή κοιλιακή μαρμαρυγή (VF) 
μπορεί να βοηθήσει στην πρόληψη κοιλιακής μαρ-
μαρυγής, συγκοπής ή του ΑΚΘ σε επιλεγμένες ομά-
δες ασθενών πολύ υψηλού κινδύνου.1,9 Η κατάλυση 
του υποστρώματος (επικαρδιακά στο χώρο εξόδου 
της δεξιάς κοιλίας σε περιοχές με όψιμα δυναμικά 
και κατακερματισμένα διπολικά ηλεκτρογράμματα) 
μπορεί να οδηγήσει σε εξάλειψη των ανασπάσεων 
του ST διαστήματος στις προκάρδιες απαγωγές και 
πρόληψη του ΑΚΘ.13,14 

Σύνδρομο μακρού QT (Long QT 
Syndrome)

Εισαγωγή
Το σύνδρομο μακρού QT μπορεί να είναι συγγενές 

ΑΡΘΡΟ ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗΣ // ΣΤΥΛΙΑΝΌΣ ΠΑΡΑΣΚΕΥΑΐΔΗΣ

Εικόνα 4: Θεραπευτικές επιλογές στο σύνδρομο 
Brugada1 

Συστάσεις Classa Levelb

Σε όλους τους ασθενείς με  
διάγνωση συνδρόμου Βrugada 
συστήνονται οι ακόλουθες αλλαγές 
τρόπου ζωής:
α.  Αποφυγή φαρμάκων τα οποία 

μπορεί να επάγουν ανάσπαση 
του ST διαστήματος στις δεξιές 
προκάρδιες απαγωγές .(https://
www.brugadadrugs.org/ ).

β.  Αποφυγή υπερβολικής 
κατανάλωσης αλκοόλ και λήψης 
μεγάλων γευμάτων.

γ.  Άμεση αντιμετώπιση πυρετικής 
κίνησης με χορήγηση 
αντιπυρετικών φαρμάκων.

I C

Η εμφύτευση ICD συστήνεται σε 
ασθενείς με  διάγνωση συνδρόμου 
Βrugada:
α.  Οι οποίοι είναι επιζήσαντες 

αναταχθείσας καρδιακής 
ανακοπής και / ή

β.  Στους οποίους εχει  καταγραφεί 
αυτόματη εμμένουσα VT.

I C

Η εμφύτευση ICD πρέπει να ληφθεί 
υπόψη σε ασθενείς με  τύπου 1 
ΗΚΓφική  μορφολογία και ιστορικό 
συγκοπής.

IIa C

Η χορήγηση κινιδίνης ή η 
ισοπροτενερόλης πρέπει να ληφθεί 
υπόψη στην αντιμετώπιση της 
ηλεκτρικής θύελλας.

IIa C

Η χορήγηση κινιδίνης πρέπει 
να ληφθεί υπόψη σε ασθενείς 
υποψήφιους για εμφύτευση ICD 
αλλά παρουσιάζουν  αντένδειξη 
ή την αρνούνται καθώς και 
σε ασθενείς που απαιτούν 
αντιμετώπιση υπερκοιλιακών 
αρρυθμιών.

IIa C

Η εμφύτευση ICD μπορεί να ληφθεί 
υπόψη σε ασθενείς με διάγνωση 
συνδρόμου Βrugada οι οποίοι 
αναπτύσσουν VT κατά τη διάρκεια 
πρωτοκόλλου κοιλιακής διέγερσης 
(PVS) με 2 ή 3 έκτακτες συστολές 
σε 2 περιοχές.

IIb C

Η κατάλυση με καθετήρα μπορει 
να ληφθεί υπόψη σε ασθενείς με 
ιστορικό επεισοδίων ηλεκτρικής 
θύελλας ή επαναλαμβανόμενων 
δόκιμων ICD εκφορτίσεων.

IIb C

Εικόνα 5: Διαγνωστικά κριτήρια του συνδρόμου 
μακρού QT (LQTS)1

Συστάσεις Classa Levelb

LQTS  διαγιγνώσκεται είτε
-  σε ανεύρεση  QTc ≥480 ms, 

σε επαναλαμβανόμενα ΗΚΓ 12 
απαγωγών είτε

-  σε LQTS διαστρωμάτωση 
κινδύνου >3.

I C

LQTS  διαγιγνώσκεται σε παρουσία 
επιβεβαιωμένης νοσογόνου LQTS 
μετάλλαξης, ανεξάρτητα από τη 
διάρκεια του QT διαστήματος.

I C

Η ΗΚΓφική διάγνωση του 
LQTS  πρέπει να ληφθεί υπόψη 
σε παρουσία QTc ≥460 ms 
,σε επαναλαμβανόμενα ΗΚΓ 
12 απαγωγών, σε ασθενείς με 
ανεξήγητο συγκοπτικό επεισόδιο 
και ταυτόχρονη απουσία 
δευτεροπαθών αιτιών παράτασης 
QT.

IIa C
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ή επίκτητο. Το συγγενές οφείλεται σε μεταλλάξεις 
γονιδίων που κωδικοποιούν διαύλους ιόντων και τις 
σχετιζόμενες με αυτούς πρωτεΐνες, ενώ το επίκτη-
το είναι αποτέλεσμα της δράσης φαρμάκων ή ηλε-
κτρολυτικών διαταραχών (υποκαλιαιμία, υπασβεστι-
αιμία, υπομαγνησιαιμία).15 Σ’ αυτό περιλαμβάνονται 
και τα σύνδρομα Jervell-Lange-Nielsen (LQTS με 
κώφωση) και Romano-Ward (LQTS χωρίς κώφω-
ση).16 Ο επιπολασμός υπολογίζεται στο 1/5.000 έως 
1/20.000 άτομα του γενικού πληθυσμού, στα βρέφη 
όμως φαίνεται ότι είναι υψηλότερος στο 1/2.000.15 
Το φύλο αποτελεί έναν κύριο παράγοντα που κα-

θορίζει την πορεία και τις κλινικές εκδηλώσεις του 
LQTS. Παρόλο που η διάρκεια του διαστήματος QT 
είναι περίπου η ίδια στα μικρά αγόρια και κορίτσια, 
οι διαφορές αρχίζουν να φαίνονται στην εφηβεία 
με τα αγόρια να διατηρούν ένα βραχύτερο QT δι-
άστημα. Στο συγγενές LQTS οι γυναίκες έχουν πιο 
παρατεταμένο QT διάστημα σε σχέση με τους άν-
δρες, γι’ αυτό και διαγιγνώσκονται συχνότερα παρά 
την ισομερή κατανομή της πάθησης μεταξύ των 
δύο φύλων. Παραδόξως η πιθανότητα για καρδιακό 
σύμβαμα είναι μεγαλύτερη στα αγόρια μέχρι και την 
ηλικία των 15 ετών, αλλά ελαττώνεται στην εφηβεία. 
Οι φυλετικές ορμόνες παίζουν σημαντικό ρόλο σ’ 
αυτές τις διαφοροποιήσεις. Οι διάφορες φάσεις του 
εμμηνορυσιακού κύκλου, η κύηση και η λοχεία σχε-
τίζονται με αλλαγές στη διάρκεια του QT διαστήμα-
τος και την πιθανότητα για εκδήλωση πολύμορφης 
κοιλιακής ταχυκαρδίας στους ασθενείς αυτούς. 
Εντούτοις το πρώτο καρδιακό σύμβαμα είναι θανα-
τηφόρο συχνότερα στους άνδρες σε σχέση με τις 
γυναίκες. Τέλος, οι γυναίκες είναι πιο ευάλωτες σε 
σχέση με τους άνδρες στην εκδήλωση αρρυθμιών 
μετά από έκθεση σε φαρμακευτικά σκευάσματα 
που παρατείνουν το QT διάστημα.17,18 

Κλινική εικόνα και διάγνωση
Με βάση τις οδηγίες της Ευρωπαϊκής Καρδιολογι-
κής Εταιρείας του 2015, η διάγνωση του LQTS γίνε-
ται με βάση την Εικόνα 5.1   

Ο υπολογισμός του risk score για το LQTS περι-
γράφηκε το 1993 και βασίζεται στην Εικόνα 6.19

Φυσικά θα πρέπει να αποκλειστούν δευτεροπα-
θείς αιτίες παράτασης του QT διαστήματος, όπως 
φάρμακα, ηλεκτρολυτικές διαταραχές, επίκτητες 
καρδιακές παθήσεις και διατροφικές διαταραχές. 
Επίσης η παράταση του QT διαστήματος μπορεί να 
μην είναι πάντοτε εμφανής (20-25% των ατόμων 
με LQTS έχουν φυσιολογικό διάστημα QT), μπορεί 
όμως να υπάρχει διαταραγμένη ΗΚΓφικη μορφολο-
γία της επαναπόλωσης, η οποία μερικές φορές είναι 
και ειδική για μια συγκεκριμένη γονιδιακή μετάλλα-
ξη.1,9

Οι κλινικές εκδηλώσεις περιλαμβάνουν τα αρ-
ρυθμιολογικά συμβάματα και κυρίως την πολύμορ-
φη «ριπιδοειδή» κοιλιακή ταχυκαρδία (torsades de 
pointes) που οδηγεί σε κοιλιακή μαρμαρυγή και έχει 
ως αποτέλεσμα τη συγκοπή και την καρδιακή ανα-
κοπή ή ΑΚΘ.9

ΚΑΡΔΙΑΚΕΣ ΑΡΡΥΘΜΙΕΣ

Εικόνα 6: Υπολογισμός risk score για το σύνδρομο 
μακρού QT (LQTS).19

ΗΛΕΚΤΡΌΚΑΡΔΙΌΓΡΑΦΙΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ1 Πόντοι

A.  QTc2:  
≥480 msec 
460-470 msec 
450 msec (σε άνδρες)

 3
 2
 1

Β.   Πολύμορφη κοιλιακή ταχυκαρδία-
torsades de pointes4  2

Γ.  Ανάστροφα κύματα Τ  1

Δ.  Κομβωμένα (notched) κύματα Τ σε 3 
απαγωγές

 1

Ε.  Χαμηλή καρδιακή συχνότητα για την 
ηλικία3  0,5

ΑΤΌΜΙΚΌ ΙΣΤΌΡΙΚΌ

Α. Συγκοπή4:
     • Σε άσκηση 
    • Σε ηρεμία

 2
 1

Β. Συγγενής κώφωση  0,5

ΌΙΚΌΓΕΝΕΙΑΚΌ ΙΣΤΌΡΙΚΌ5

Α.  Μέλη της οικογένειας με οριστική6 
διάγνωση LQTS

B.  Aνεξήγητος αιφνίδιος καρδιακός θάνατος 
σε άτομα του άμεσου οικογενειακού 
περιβάλλοντος, κάτω των 30 ετών 

 1
 0,5

 1.   Σε απουσία λήψης φαρμάκων ή διαταραχών που είναι 
γνωστό ότι επηρεάζουν τα συγκεκριμένα ΗΚΓφικά 
χαρακτηριστικά.

2.   Υπολογιζόμενο με βάση την εξίσωση του Bazett’s  
(QTc (Bazett)= QT

√RR). Καρδιακή συχνότητα ηρεμίας κάτω από το 
δεύτερο εκατοστημόριο για την ηλικία του ασθενούς

3.  Αμοιβαία αποκλειόμενα
4.   Το ίδιο μέλος της οικογένειας δεν μπορεί να υπολογίζεται 

για τις επιλογές Α και Β
5.   Οριστική διάγνωση LQTS τίθεται σε score ≥4

Συσχέτιση Score με πιθανότητα ύπαρξης LQTS:
• ≤ 1: χαμηλή πιθανότητα
• 2-3: ενδιάμεση πιθανότητα
• ≥ 4: υψηλή πιθανότητα
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Γενετική
Μέχρι σήμερα έχουν εντοπισθεί μεταλλάξεις σε 19 
γονίδια υπεύθυνα για το LQTS (Εικόνα 2). Τα πε-
ρισσότερα κληρονομούνται με τον αυτοσωματικό 
επικρατούντα τύπο κληρονομικότητας, ένα με τον 
αυτοσωματικό υπολειπόμενο και δύο γονίδια κλη-
ρονομούνται και με τους δύο τρόπους. Τα τρία κύ-
ρια γονίδια είναι τα KCNQ1-LQT1 (δίαυλοι καλίου), 
KCNH2-LQT2 (δίαυλοι καλίου), SCN5A-LQT3 (δίαυ-
λοι νατρίου) και οι μεταλλάξεις σε αυτά αφορούν το 
75% των περιπτώσεων κλινικής διάγνωσης LQTS 
(Εικόνα 7). 

Θεραπευτικές επιλογές
Οι θεραπευτικές επιλογές στο LQTS περιλαμβά-
νουν την αποφυγή φαρμάκων που παρατείνουν το 
διάστημα QT, τη διόρθωση τυχόν ηλεκτρολυτικών 
διαταραχών, την αποφυγή καταστάσεων που μπορεί 
να πυροδοτήσουν αρρυθμίες, τη χρήση β-αναστο-
λέων ή αναστολέων των διαύλων νατρίου, την εμφύ-
τευση ICD και συνοψίζονται στην Εικόνα 8.1  

Σύνδρομο βραχέος QT (Short QT 
Syndrome) 

Εισαγωγή
Το SQTS είναι μία σπάνια διαυλοπάθεια με επιπολα-
σμό <1/10.000 άτομα. Μέχρι σήμερα έχει περιγρα-
φεί σε λίγες μόνο οικογένειες παγκοσμίως και όλοι 
οι ασθενείς έχουν διάρκεια QTc διαστήματος < 340 
ms χωρίς εμφανή δομική καρδιοπάθεια.20 Αν και 
φαίνεται ότι η διάρκεια του QT διαστήματος είναι μι-
κρότερη στους άνδρες, ο κίνδυνος καρδιακής ανα-
κοπής είναι ο ίδιος μεταξύ ανδρών και γυναικών. 
Επίσης, η επίπτωση του συνδρόμου φαίνεται να πα-
ρουσιάζει δύο κορυφώσεις, μία στο πρώτο έτος της 
ζωής και μία δεύτερη σε μεγάλη ηλικία.21 Μπορεί 
και εδώ να υπάρχουν επίκτητες καταστάσεις που το 
προκαλούν, όπως η υπερκαλιαιμία, η υπερασβεστι-
αιμία, η οξέωση και διάφορα φάρμακα (Εικόνα 9).
 
Κλινική εικόνα και διάγνωση
Το SQTS χαρακτηρίζεται από την εκδήλωση κολ-
πικών και κοιλιακών ταχυ-αρρυθμιών. Η καρδιακή 
ανακοπή αποτελεί τη συχνότερη εκδήλωση (μέχρι 

ΑΡΘΡΟ ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗΣ // ΣΤΥΛΙΑΝΌΣ ΠΑΡΑΣΚΕΥΑΐΔΗΣ

Εικόνα 7: Μορφολογία ΗΚΓ σε 3 διαφορετικές περιπτώσεις 
μεταλλάξεων γονιδίων σε σύνδρομο μακρού QT

Εικόνα 8: Θεραπευτικές επιλογές στο σύνδρομο μακρού QT.1

Συστάσεις Classa Levelb

Σε όλους τους ασθενείς με διάγνωση LQTS 
συστήνονται οι ακόλουθες αλλαγές τρόπου 
ζωής:
α.  Αποφυγή φαρμάκων τα οποία μπορούν να 

προκαλέσουν παράταση του διαστήματος QT 
(https://crediblemeds.org/).

β.  Διόρθωση ηλεκτρολυτικών διαταραχών 
(υποκαλιαμία,υπομαγνησιαμία, 
υπασβεστιαιμία), οι οποίες μπορεί να 
εμφανισθουν κατά τη διάρκεια διάρροιας, 
εμέτου ή μεταβολικών διαταραχών.

γ.  Αποφυγή γενετικά καθοριζόμενων 
αρρυθμιογόνων παραγόντων (έντονη 
κολύμβηση, ιδιαίτερα σε LQTS1 , και έκθεση 
σε δυνατούς ήχους σε LQTS2 ασθενείς.)

I Β

Οι β-αποκλειστές συστήνονται σε ασθενείς με 
κλινική διάγνωση LQTS.

I Β

Εμφύτευση ICD με χρήση β-αποκλειστών 
συστήνεται σε ασθενείς με LQTS και 
προηγηθείσα καρδιακή ανακοπή.

Ι Β

Η χρήση β-αποκλειστών πρέπει να ληφθεί 
υπόψη σε φορείς LQTS μετάλλαξης με  
φυσιολογικό διάστημα QT.

IIa Β

Εμφύτευση ICD επιπρόσθετα της χρήσης  
β-αποκλειστών  πρέπει να ληφθεί υπόψη σε 
LQTS ασθενείς με επεισόδιο συγκοπής και 
/ή VT υπό αγωγή με κατάλληλη δοσολογία 
β-αποκλειστών.

IIa Β

Η απονεύρωση του αριστερού καρδιακού 
συμπαθητικού συστήματος πρέπει να ληφθεί 
υπόψη σε συμπτωματικούς LQTS ασθενείς 
όταν:
α.  Οι β-αποκλειστές δεν είναι αποτελεσματικοί, 

μη ανεκτοί ή αντενδείκνυνται.
β.  Εμφύτευση ICD αντενδείκνυται ή 

απορρίπτεται από τον ασθενή.
γ.  Ασθενείς υπό αγωγή με β-αποκλειστές  που 

δέχθηκαν πολλαπλές εκφορτίσεις  ICD.

IIα C
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και στο 40% των περιπτώσεων), αίσθημα παλμών 
περιγράφεται στο 30%, συγκοπή στο 25%, κολπική 
μαρμαρυγή στο 20%. Τα διαγνωστικά κριτήρια περι-
γράφονται στην Εικόνα 10.1

Εικόνα 10: Διαγνωστικά κριτήρια συνδρόμου βραχέος 
QT1

Συστάσεις Classa Levelb

Το SQTS διαγιγνώσκεται με την 
παρουσία QTc ≤ 340ms

I C

Το SQTS πρέπει να λαμβάνεται 
υπόψιν σε παρουσία QTc ≤ 360ms 
και ενός ή περισσοτέρων από τα 
ακόλουθα:
α.  Επιβεβαιωμένη παθογόνος 

μετάλλαξη
β.  Οικογενειακό ιστορικό SQTS
γ.  Οικογενειακό ιστορικό αιφνιδίου 

θανάτου σε ηλικία <40 ετών
δ.  Επιβίωση από επεισόδιο 

ανακοπής/κοιλιακής μαρμαρυγής 
(VT/VF) με απουσία καρδιακής 
νόσου

IIa C

Γενετική
Το SQTS κληρονομείται με τον αυτοσωματικό επι-
κρατούντα τύπο κληρονομικότητας και μέχρι σή-
μερα έχουν περιγραφεί μεταλλάξεις σε έξι γονίδια 
(Εικόνα 2). Το συχνότερο από αυτά είναι το KCNH2-
SQTS1 με μεταλλάξεις που αυξάνουν τη λειτουργι-
κότητα του διαύλου καλίου επιταχύνοντας την επα-
ναπόλωση.2

Θεραπευτικές επιλογές
Οι θεραπευτικές επιλογές για το SQTS συνοψίζο-
νται στην Εικόνα 11 και περιλαμβάνουν την εμφύ-
τευση ICD και τη χρήση κινιδίνης ή σοταλόλης.1

Εικόνα 11: Θεραπευτικές επιλογές στο σύνδρομο 
βραχέος QT1

ΣΥΝΔΡΌΜΌ ΒΡΑΧΕOΣ QT
Συστάσεις Classa Levelb

Εμφύτευση ICD επιπρόσθετα 
συστήνεται σε ασθενείς με 
διάγωση SQTS οι οποίοι:
α) έχουν επιζήσει έπειτα από 
αναταχθέν επεισόδιο καρδιακής 
ανακοπής, και/ή 
β) έχουν καταγεγραμμένα 
επεισόδια αυτόματης ΚΤ.

I C

Η χρήση κινιδίνης ή σοταλόλης 
μπορεί να ληφθεί υπόψη σε  
ασθενείς με διάγωση SQTS που 
είναι υποψήφιοι για ICD αλλά 
παρουσιάζουν αντένδειξη στον ICD 
ή αρνούνται την εμφύτευση του.

IIb C

Η χρήση κινιδίνης ή σοταλόλης 
μπορεί να ληφθεί υπόψη σε  
ασυμπτωματικούς ασθενείς με 
διάγωση SQTS και οικογειακό 
ιστορικό αιφνιδίου καρδιακού 
θανάτου.

IIb C

Hλεκτροφυσιολογική μελέτη με 
πρωτόκολλο κοιλιακής διέγερσης 
δε συστήνεται για διαβάθμιση 
κινδύνου αιφνιδίου καρδιακού 
θανάτου.

III C

Κατεχολαμινεργική πολύμορφη 
κοιλιακή ταχυκαρδία 
(catecholaminergic polymorphic 
ventricular tachycardia -CPVT)

Εισαγωγή
Η CPVT αποτελεί μία παθολογική κατάσταση στην 
οποία η έντονη σωματική δραστηριότητα ή η συναι-

ΚΑΡΔΙΑΚΕΣ ΑΡΡΥΘΜΙΕΣ

Η χρήση αναστολέων διαύλων νατρίου 
(μεξιλετίνη, φλεκαϊνίδη ή ρανολαζίνη) μπορεί 
να ληφθεί υπόψη ως επιπρόσθετη θεραπεία  
για να μειώσει το διάστημα QT σε ασθενείς με 
LQTS3 και διάστημα QTc >500 ms.

IIb C

Εμφύτευση ICD επιπρόσθετα της χρήσης  
β-αποκλειστών μπορεί να ληφθεί υπόψη 
σε ασυμπτωματικούς φορείς νοσογόνου 
μετάλλαξης στο KCNH2 ή SCN5A όταν το QTc 
είναι >500 ms.

IIb C

Eπεμβατική ηλεκτροφυσιολογική μελέτη με 
πρωτόκολλο κοιλιακής διέγερσης δε συστήνεται 
προς διαβάθμιση κινδύνου για αιφνίδιο 
καρδιακό θάνατο.

III C

Εικόνα 9: ΗΚΓφική εικόνα συνδρόμου βραχέος QT
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σθηματική φόρτιση μπορεί να πυροδοτήσει αρρυθ-
μίες (π.χ. κοιλιακή ταχυκαρδία) και να οδηγήσει σε 
ζάλη, συγκοπή, καρδιακή ανακοπή και ΑΚΘ.22 Εί-
ναι μία σπάνια πάθηση με εκτιμώμενο επιπολασμό 
1/10.000 άτομα.23 Εκδηλώνεται σε νεαρή ηλικία με 
σαφείς διαφορές μεταξύ των δύο φύλων όσων αφο-
ρά την αιτιολογία, παθογένεια και διαστρωμάτωση 
κινδύνου, με τα αγόρια να εμφανίζουν υψηλότερο 
κίνδυνο για καρδιακά συμβάματα (Εικόνα 12).24 

Εικόνα 12: ΗΚΓφική εικόνα κατεχολαμινεργικής 
πολύμορφης κοιλιακής ταχυκαρδίας

Κλινική εικόνα και διάγνωση
Η CPVT χαρακτηρίζεται από πολύμορφες έκτακτες 
κοιλιακές συστολές ή πολύμορφες κοιλιακές ταχυ-
αρρυθμίες σε άτομα με γενετική προδιάθεση υπό 
σωματική ή συναισθηματική φόρτιση. Οι κλινικές 
εκδηλώσεις εμφανίζονται συνήθως μέχρι την ηλικία 
των 10 ετών. Τα διαγνωστικά κριτήρια περιγράφο-
νται στην Εικόνα 13.1 

Εικόνα 13: Διαγνωστικά κριτήρια κατεχολαμινεργικής 
πολύμορφης κοιλιακής ταχυκαρδίας1

Συστάσεις Classa Levelb

CPVT διαγιγνώσκεται σε 
παρουσία φυσιολογικής 
καρδιάς, φυσιολογικού ΗΚΓ  και 
προκαλούμενη από άσκηση  
ή συναισθηματική φόρτιση 
αμφίδρομη ή πολύμορφη VT

I C

CPVT διαγιγνώσκεται σε ασθενείς 
που είναι φορείς νοσογόνου 
μετάλλαξης στα  γονίδια RyR2 ή 
CASQ2.

I C

Γενετική
Η CPVT κληρονομείται κυρίως με τον αυτοσωματι-
κό επικρατούντα χαρακτήρα, λιγότερο συχνά όμως 
και με τον αυτοσωματικό υπολειπόμενο. Οι συχνό-

τερες μεταλλάξεις αφορούν το γονίδιο της ρυανοδί-
νης (RYR2 - 60% των περιπτώσεων), το γονίδιο της 
καλσεκουεστρίνης (CASQ2) είναι το δεύτερο σε συ-
χνότητα και οι διαταραχές αφορούν τους διαύλους 
ασβεστίου (Εικόνα 2).2

Θεραπευτικές επιλογές
Οι θεραπευτικές επιλογές στην CPVT περιλαμβά-
νουν αλλαγές στον τρόπο ζωής, τη χορήγηση β-
αναστολέων ή φλεκαϊνίδης και την εμφύτευση ICD 
(Εικόνα 14).1 
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Εικόνα 14: Θεραπευτικές επιλογές στην 
κατεχολαμινεργική πολύμορφη κοιλιακή ταχυκαρδία1 

Συστάσεις Classa Levelb

Σε όλους τους ασθενείς με  
διάγνωση CPVT συστήνονται οι 
ακόλουθες αλλαγές τρόπου ζωής:
Αποφυγή ανταγωνιστικών 
αθλημάτων, έντονης άσκησης 
και απαιτητικού-στρεσογονόνου 
περιβάλλοντος.

I C

Β-αποκλειστές συστήνονται σε  
όλους τους ασθενείς με κλινική 
διάγνωση CPVT, βασιζόμενη 
στην παρουσία καταγεγραμμένων 
αυτόματων ή έπειτα από άσκηση 
προκαλούμενων κοιλιακών 
αρρυθμιών.

I C

Εμφύτευση ICD επιπρόσθετα 
της χρήσης β-αποκλειστών, με ή 
χωρίς φλεκαϊνίδη, συστήνεται σε 
ασθενείς με διάγνωση CPVT, οι 
οποίοι βίωσαν επεισόδιο καρδιακής 
ανακοπής, επαναλαμβανόμενα 
επεισόδια συγκοπής ή πολύμορφη/
αμφίδρομη VT παρά τη λήψη της  
ενδεικνυόμενης αγωγής.

I C

Η χρήση β-αποκλειστών πρέπει να 
ληφθεί υπόψη σε γενετικά θετικά 
μέλη της οικογένειας, ακόμη και 
μετά από αρνητική δοκιμασία 
κοπώσεως.

IIa C

Η χορήγηση φλεκαϊνίδης πρέπει 
να ληφθεί υπόψη επιπρόσθετα 
της χρήσης β-αποκλειστών σε 
ασθενείς με διάγνωση CPVT, οι 
οποίοι βίωσαν επαναλαμβανόμενα 
επεισόδια συγκοπής ή πολύμορφη/
αμφίδρομη VT, ενώ ήταν σε 
αγωγή με β-αποκλειστές, όταν 
υπάρχουν κίνδυνοι/αντενδείξεις 
για εμφύτευση ΙCD ή οταν ο ΙCD 
δεν είναι διαθέσιμος ή απορρίπεται 
από τον ασθενή.

IIa C
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Σύνδρομο πρώιμης επαναπόλωσης 
(early repolarization syndrome-ERS) 

Εισαγωγή
Η ΗΚΓφικη εικόνα πρώιμης επαναπόλωσης αποτε-
λεί ένα πολύ συχνό φαινόμενο στον γενικό πληθυ-
σμό και χαρακτηρίζεται από ανάσπαση του σημείου 
J και του διαστήματος ST σε ≥2 συνεχόμενες απα-
γωγές. Η παρουσία πρώιμης επαναπόλωσης στις 
προκάρδιες απαγωγές θεωρείται ως ένα καλόηθες 
φαινόμενο. Εντούτοις υπήρξαν μελέτες ασθενών-
μαρτύρων που συσχέτισαν την παρουσία πρώιμης 
επαναπόλωσης στις κατώτερες ή στις πλάγιες απα-
γωγές με την εμφάνιση ιδιοπαθούς κοιλιακής μαρ-
μαρυγής (ΙΚΜ).25-27

Πρώιμη επαναπόλωση >1mm στις κατώτερες ή 
στις πλάγιες απαγωγές εμφανίζεται στο 1-13% του 
γενικού πληθυσμού και στο 15-70% των περιπτώ-
σεων ΙΚΜ, ενώ στα παιδιά είναι ακόμη συχνότερη. 
Η πρώιμη επαναπόλωση είναι επίσης συχνότερη 
στους άνδρες (>70%), σε νεαρά σωματικά δραστή-
ρια άτομα, στους αθλητές, στους Αφρο-αμερικα-
νούς και στους νοτιοανατολικούς Ασιάτες.

Κλινική εικόνα και διάγνωση
Οι οδηγίες της Ευρωπαϊκής Καρδιολογικής Εται-
ρείας του 20151 δεν συμπεριέλαβαν συγκεκριμένες 

διαγνωστικές ή θεραπευτικές κατευθύνσεις για το 
ERS λόγω της αβεβαιότητας που υπάρχει σχετικά 
με το αν αποτελεί πραγματικά προγνωστικό παράγο-
ντα ΑΚΘ. Επομένως τόσο τα διαγνωστικά κριτήρια 
(Εικόνα 15) όσο και οι θεραπευτικές επιλογές που 
θα αναφερθούν βασίζονται στο κείμενο συμφωνίας 
ειδικών του 2013.9 Φαίνεται ότι τα άτομα με εικόνα 
πρώιμης επαναπόλωσης στις κατώτερες απαγωγές 
εμφανίζουν αυξημένο κίνδυνο για συνολική θνη-
τότητα, καρδιακή θνητότητα και κυρίως για ΑΚΘ. 
Επιπλέον υπήρξαν μελέτες που συσχέτισαν την πα-
ρουσία κύματος J σε συνδυασμό με τη φορά του ST 
διαστήματος καταλήγοντας στο συμπέρασμα ότι η 
ανιούσα φορά θεωρείται «καλοήθης» πρώιμη επα-
ναπόλωση, ενώ η οριζόντια/ κατιούσα φορά «κακο-
ήθης» λόγω αυξημένου κινδύνου για ΙΚΜ (Εικόνα 
16).28 

Εικόνα 15: Διαγνωστικά κριτήρια του συνδρόμου 
πρώιμης επαναπόλωσης.9

1.  Το ΕR σύνδρομο διαγιγνώσκεται με παρουσία 
ανάσπασης του J-σημείου ≥ 1 mm, σε ≥ 2 συνεχείς 
κατώτερες και/ή πλάγιες απαγωγές σε κλασικό 
ΗΚΓ 12 απαγωγών ,σε ασθενή που ανένηψε  από 
VF/πολύμορφη VT, μη προκαλούμενη από  άλλη 
εμφανή αιτία.

2.  Το ΕR σύνδρομο μπορεί να διαγνωσθεί σε 
θύμα ΑΚΘ με αρνητική αυτοψία και ελεύθερο 
ιατρικό ιστορικό, έχοντας προηγούμενο ΗΚΓ που 
παρουσιάζει ανάσπαση του J-σημείου ≥ 1 mm, σε ≥ 
2 συνεχείς κατώτερες και/ή πλάγιες απαγωγές σε 
κλασικό ΗΚΓ 12 απαγωγών.

3.  Το ΕR σύνδρομο μπορεί να διαγνωσθεί με 
παρουσία ανάσπασης του J - σημείου ≥ 1 mm, σε  
≥ 2 συνεχείς κατώτερες και/ή πλάγιες απαγωγές σε  
κλασικό ΗΚΓ 12.

Γενετική
Φαίνεται ότι το ERS ακολουθεί έναν αυτοσωματι-
κό επικρατούντα τύπο κληρονομικότητας με ατελή 
διεισδυτικότητα, με πολλά σημεία να παραμένουν 
όμως αδιευκρίνιστα όσον αφορά το γενετικό υπό-
βαθρο της νόσου.9

Θεραπευτικές επιλογές
Αν και η πρώιμη επαναπόλωση σχετίζεται με τριπλά-
σιο κίνδυνο για εκδήλωση κοιλιακής μαρμαρυγής, 
ο απόλυτος κίνδυνος εξακολουθεί να είναι μικρός, 
αν λάβουμε υπόψη μας τη σπανιότητα της κοιλιακής 
μαρμαρυγής στο γενικό πληθυσμό. Έτσι η αντιμετώ-
πιση ενός ασυμπτωματικού ατόμου με εικόνα πρώ-
ιμης επαναπόλωσης στο ΗΚΓ παραμένει ασαφής. 

ΚΑΡΔΙΑΚΕΣ ΑΡΡΥΘΜΙΕΣ

Η χορήγηση φλεκαϊνίδης πρέπει 
να ληφθεί υπόψη επιπρόσθετα 
της χρήσης β-αποκλειστών σε 
ασθενείς με διάγνωση CPVT 
και εμφυτευμένο ICD με σκοπό 
τη μείωση των δόκιμων ICD 
ηλεκτρικών εκφορτίσεων.

IIa C

Η απονεύρωση του αριστερού 
καρδιακού συμπαθητικού 
συστήματος μπορεί να ληφθεί 
υπόψη σε ασθενείς με CPVT, οι 
οποίοι βίωσαν επαναλαμβανόμενα 
επεισόδια συγκοπής  ή πολύμορφη/
αμφίδρομη VT/αρκετές δόκιμες 
ICD ηλεκτρικές εκφορτίσεις, ενώ 
ήταν σε αγωγή με β-αποκλειστές 
ή  β-αποκλειστές με φλεκαϊνίδη, 
και σε ασθενείς που δεν ανέχονται 
ή παρουσιάζουν αντένδειξη σε 
β-αποκλειστές.

IIb C

Ηλεκτροφυσιολογική μελέτη με 
πρωτόκολλο κοιλιακής διέγερσης 
δε συστήνεται για διαβάθμιση 
κινδύνου αιφνιδίου καρδιακού 
θανάτου.

III C
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Παρόλα αυτά για την αντιμετώπιση του ERS προτεί-
νονται οι θεραπευτικές επιλογές που φαίνονται στην 
Εικόνα 17.9

Εικόνα 17: Θεραπευτικές επιλογές στο σύνδρομο 
πρώιμης επαναπόλωσης.9

Κλάση I 1.  Εμφύτευση ICD συστήνεται σε 
ασθενείς με διάγνωση συνδρόμου 
ER, οι οποίοι επιβίωσαν σε επεισόδιο 
καρδιακής ανακοπής.

Κλάση IIa 2.  Η χορήγηση ισοπροτενερόλης 
μπορεί είναι χρήσιμη στην καταστολή 
ηλεκτρικής θύελλας σε ασθενείς με 
διάγνωση συνδρόμου ER.

3.  Η χορήγηση κινδίνης επιπρόσθετα 
του ICD μπορεί να είναι χρήσιμη 
στη δευτερογενή πρόληψη VF, σε 
ασθενείς με διάγνωση συνδρόμου ER.

Κλάση IIb 4.  Εμφύτευση ICD μπορεί να ληφθεί 
υπόψη σε συμπτωματικά μέλη 
οικογενειών ασθενών, σε ασθενείς 
με ιστορικό συγκοπής και παρουσία 
ανάσπασης του ST διαστήματος > 
1 mm, σε ≥ 2 κατώτερες ή πλάγιες 
απαγωγές.

5.  Εμφύτευση ICD μπορεί να ληφθεί 
υπόψη σε ασυμπτωματικά άτομα 
που παρουσιάζουν υψηλού κινδύνου 
μορφολογία ΗΚΓ για ΕR (υψηλό 
δυναμικό J κύματος, οριζόντιο/
κατιούσας φοράς διάστημα ST) σε 
παρουσία ισχυρού οικογενειακού 
ιστορικού ανεξήγητου αιφνίδιου 
νεανικού θανάτου, με ή χωρίς 
νοσογόνο μετάλλαξη.

Κλάση IIΙ 6.  Εμφύτευση ICD δε συστήνεται σε 
ασυμπτωματικά άτομα, τα οποία 
παρουσιάζουν μεμονωμένη ΕR 
μορφολογία στο ΗΚΓ.

Συμπεράσματα

Ο ΑΚΘ εξακολουθεί να αποτελεί μία κύρια αιτία θα-
νάτου, ειδικά στα νεαρά άτομα. Τα τελευταία χρόνια 
οι εξελίξεις στον τομέα της γενετικής μας έδωσαν 
τη δυνατότητα διάγνωσης και πρόληψης του ΑΚΘ. 
Μέχρι σήμερα πληθώρα γονιδίων που συμμετέχουν 
στην ανάπτυξη των διαυλοπαθειών έχουν εντοπι-
σθεί, υπάρχουν όμως και περιπτώσεις όπου δεν 
έχει ταυτοποιηθεί κάποια συγκεκριμένη γενετική 
διαταραχή. Ως πρωταρχικός στόχος παραμένει ο 
εντοπισμός των ατόμων που βρίσκονται σε κίνδυνο 
και η βέλτιστη θεραπευτική τους αντιμετώπιση πριν 
εκδηλώσουν τη νόσο, που σε πολλές περιπτώσεις 
μπορεί να είναι εξαρχής ο ΑΚΘ.
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Channelopathies: pathogenesis, diagnosis, management
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The term channelopathies includes a group of diseases characterized by malignant 
arrhythmias, despite a structurally normal heart, due to mutations in cell membrane 
ion channels or into their associated proteins. They include the Brugada syndrome, 
the long QT syndrome, the short QT syndrome, the catecholaminergic polymorphic 
ventricular tachycardia and the early repolarization syndrome. As a primary target remains 
the identification of high-risk patients and their optimal management before disease 
manifestation, that in many cases may present with sudden cardiac death as the first 
symptom.
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