Information till patienter och anhoériga

Medfott langt QT syndrom
’arftlig svimning”

Den har informationen riktar sig till dig som har sjukdomen langt QT
syndrom (LQTS) eller ar anhorig till nAgon med sjukdomen.

Centrum for kardiovaskular genetik (CKG) vid Norrlands
universitetssjukhus i Umed arbetar for att forebygga sjuklighet och dod i
arftliga hjart- och karlsjukdomar (kardiovaskulara sjukdomar), genom att
erbjuda tjanster och kunskap nationellt. Centrumbildningen &r resultatet
av ett samarbete mellan Barn- och ungdomscentrum, Hjéartcentrum, Medi-
cincentrum och Laboratoriemedicin.

Centrum for kardiovaskuldr genetik m rG_.-_gion
Norrlands universitetssjukhus vasterbotten



Langt QT syndrom (LQTS), ér ett tillstind som beror pa en elektrisk storning i hjartats
muskelceller. QT i namnet langt QT syndrom motsvarar ett intervall som méts pa

EKG (se figur nedan). Intervallet mellan Q och T motsvarar den tid som det tar for
hjartats muskelceller att dteruppladda sig efter ett hjértslag. Vid LQTS tar aterupp-

laddningen langre tid 4n normalt.

Detta kan tillsammans med andra faktorer skapa forutsdttningar fér en snabb onormal
hjartrytm som kan leda till yrsel, svimning eller i sillsynta fall plotslig dod. LQTS ger

i 6vrigt ingen paverkan pé hjértat.

e

Elektrokardiogram (EKG) som visar en forldngd QT-tid.

Vad orsakar langt QT syndrom?

I de flesta fall & LQTS en érftlig sjuk-
dom men det forekommer dven fall som
inte verkar ha ndgon arftlig orsak. Den
har informationen beskriver den arftliga
formen av LQTS, som beror pé arftlig
fordndring i cellernas genetiska materi-
al. Vid LQTS paverkar genforédndringen
jonkanaler i hjértats muskel-celler sé att
storningar uppstar i den elektriska akti-
viteten i hjartat. Beroende pé i vilken
gen genforandring sitter kan sjukdoms-
bilden se nagot olika ut (se symtom).

De tva vanligaste generna dar man kan
finna genforandringar 4r KCNQI som
ger langt QT syndrom 1 (LQT1) och
KCNH?2 som ger langt QT syndrom 2
(LQT2). De flesta individer med LQTS
har antingen LQT1 eller LQT2. Genfor-
andring i genen SCN5A4 (LQT3) ar
mindre vanlig och de 6vriga nu kénda
generna ér synnerligen ovanliga.

Hur vanligt ar langt QT syndrom?

Aktuella undersdkningar pekar pa att ca
1 person péa 2000 har ett sjukdomsanlag
for LQTS, men det kan vara dnnu vanli-
gare eftersom inte alla anlagsbédrare har
symtom av sjukdomen.

Arftlighet vid l1&ngt QT syndrom

LQTS é&r autosomalt dominant nedérvd.
Det innebar att om en fordlder har
LQTS har varje barn 50 % sannolikhet
att drva anlaget och sjukdomen, obero-
ende av kon. Man behover dock inte
uppvisa symtom trots att man ar anlags-
bérare. De barn som inte drver anlaget
kan heller inte fora det vidare till sina
barn d.v.s. anlaget "hoppar aldrig ver”
en generation for att drvas till nésta.
LQTS ér lika vanlig hos mén och kvin-
nor.


http://sv.wikipedia.org/wiki/Cell

Vilka symtom kan tyda pa langt
QT syndrom?

Yrsel och svimning &r kdinda symtom
vid LQTS. Svimningarna fororsakas av
att hjartat slar sa snabbt att det inte
hinner pumpa tillrdckligt med blod ut i
kroppen och till hjarnan. Medvetandet
aterfas efter en kort stund, nér hjértryt-
men blir normal.

I sdllsynta fall kan plotslig dod intréffa
om hjartrytmen forblir onormal.

Mer én en tredjedel av individerna med
arftlig LQTS far aldrig symtom, och
manga upplever endast enstaka till-
féllen av svimningar som barn. Andra
kan fa upprepade svimningstillbud
genom &ren. For den enskilde patienten
har vi idag ingen mojlighet att sékert
forutséga forloppet.

Det dr vanligast med symtom under
barndomen eller tondren, men symto-
men kan dven komma senare i livet.
Har du inte haft symtom fore 40 ars
alder ar sannolikheten att du ska fa

symtom liten. Om en ung person ovén-
tat svimmar i samband med fysisk
anstrangning bor bland annat LQTS
uteslutas.

Vid LQT1 uppstér oftast symtom vid
fysisk anstrangning, fram for allt i
kombination med starka kénslor. Har
man LQT1 har man &ven en 6kad risk
att f4 symtom i samband med utomhus-
bad och simning.

Har man LQT?2 visar studier att sym-
tom oftast kan uppsta i samband med
emotionell stress till exempel réddsla,
ilska eller hoga ovéntade ljud. Klassiskt
ar att man kan fa ett anfall nér vickar-
klockan ringer pd morgonen. Mindre
vanligt dr att symtom uppstar i sam-
band med fysisk anstrédngning eller vila.

Har man LQT3 kan symtomen uppsta i
vila eller under sémn, mindre vanligt
vid emotionell stress och ytterst ovan-
ligt vid fysisk anstrdngning.




Hur stalls diagnosen langt QT
syndrom?

Den vanligaste anledningen till svim-
ning ar inte LQTS men misstanke bor
finnas om flera i sldkten har svimmat
ofta eller om det intraffat oklara fall av
plotslig dod i slikten.

Det vanligaste fyndet vid LQTS é&r
forlangt QT intervall pd EKG. Det kan
dock vara tekniskt svart att bedoma QT
intervallet pdA EKG. Hos ca 1/3 av pati-
enterna med LQTS éar dock QT inter-
vallet helt normalt. Séledes kan ett
normalt QT intervall inte helt utesluta
LQTS. I dessa fall dr diagnosen sjalv-
fallet svar att stdlla, men man kan
ibland fa hjilp av 24 timmars EKG
och/eller arbets-EKG.

Diagnos kan oftast bekriftas med hjilp
av gentest. Detta gors naturligtvis inte
generellt pé alla som svimmar, det
finns sa manga olika anledningar till
svimning. Det ar flera olika faktorer
som ldkaren viger in innan man tar upp

diskussionen om gentest med dig. Om
din lakare misstinker LQTS hos dig
och ni diskuterar mojligheterna for ett
genetisk test, kan du remitteras for
genetisk végledning.

Om ett test visar att du &r barare av en
genfordandring som ger LQTS sa be-
kréftar det diagnosen hos dig och siager
dven nagot om risken for dina slakting-
ar.

Detta mojliggor for dig att informera

dina slaktingar om att en sjukdomsor-
sakande genfordndring finns i slékten,
vilket ger dem en mojlighet att under-
soka om édven de &r barare av anlaget.

I de flesta fallen &drvs genforédndringen
frén en av fordldrarna. Det dr ovanligt
att en ny genfordndring uppstér hos en
individ (s.k. de novo mutation).

I sddana fall har inte individens syskon
eller fordldrar genfordndringen, men
barnen till den individ dér genforind-
ringen uppstétt riskerar att drva anlaget.




e

Bada inte ensam.

Hur behandlas langt QT
syndrom?

Livsstilsrad

Detta skall du undvika nir du har LQTS:

Tavlingsidrott utan medicinsk beh
Ensambad utomhus eller i bassing
Rubbningar i vitskebalansen

Vid LQT?2 - starka, plotsliga ljud
Energidryck

Svalt, bantning, magsjuka eller véts-

kebrist kan orsaka storning i kroppens
saltbalans vilket kan forlanga QT inter-

vallet och utlsa onormal hjartrytm.
Det kan vara bra att vid till exempel

magsjuka ta tabletter (vatskeersattning)
som aterstaller saltbalansen i kroppen.

I stérsta mojliga man bor patienter med
LQT2 undvika héga ovéntade ljud.
Allménna rad &r att undvika ljudstarka
vdackarklockor, andra larm och skarpa
mobiltelefonsignaler.

Det ar viktigt att du ALLTID kon-
taktar din doktor efter en svimning!



Medicinsk behandling

Behandlingen &r oftast en typ av lake-
medel som kallas betablockerare som
dampar hjartats rytm. Det &r av stor
betydelse att medicinen tas regelbundet
varje dag.

Betablockerare ger ett bra skydd for
svimning om du har LQT]1 eller LQT2.
Betablockerare vid LQT3 har mer
osdker effekt.

Om man fér svara symtom av 1ag
hjértfrekvens vid behandling med beta-
blockerare kan vissa vara hjilpta av en
pacemaker som hdjer hjartfrekvensen.

I séllsynta fall kan en sa kallad implan-
terbar defibrillator vara aktuell, denna
aterstéller med hjélp av en elektrisk stot
den normala hjartrytmen.

All behandling sker i samrad med din
lakare.

Alla barn och yngre individer med
LQTS skall behandlas dven om de
inte haft symtom.

Alla vuxna LQTS patienter med
symtom rekommenderas behand-
ling.

Alla vuxna LQTS patienter med
klart forlangd QT-tid pd EKG re-
kommenderas behandling.




Plats 161 apotoksetikett

Undvik mediciner som kan férlanga QT-tiden!

En hel del mediciner kan forlanga QT-tiden pa EKG.

Du ska alltid informera din lakare om att du har LQTS nér
du far ett lakemedel utskrivet.

Aven vissa naturlikemedel kan vara oldmpliga att ta

vid LQTS, fraga din lidkare innan du borjar ta dem.

Det &r inte du som ska hélla reda pa vilka likemedel som
inte ar 1dampliga, det ska den lakare gdra som skriver ut lakemedlet.

Det finns en webbsida http://crediblemeds.org/ dar lakemedel som
forlanger QT-tiden finns upptagna men den &r svartolkad,
sa radfraga din lakare dven om detta.



https://legacy.ad.umu.se/owa/redir.aspx?C=W-x1f6aoyUy9g70oe_wqylpzPRc8LNFI3yx3hM3DyEQXfGk3u9uvL4l1-io-HzTbAcZ8hkolY9k.&URL=http%3a%2f%2fcrediblemeds.org%2f

Var skall jag vanda mig for att fa information?

Centrum for kardiovaskulér genetik
Hjartcentrum

Norrlands universitetssjukhus

901 85 UMEA.

Telefon: 090-785 12 87
https://www.1177.se/Vasterbotten/hitta-
vard/kontaktkort/Centrum-for-kardiovaskular-

genetik/
Hemsida: www.regionvasterbotten.se/ckg

Kontaktuppgifter till de kliniskt genetiska enheterna i Sverige

Norra sjukvardsregionen: Stockholmsregionen: Vistra Gotalandsregionen:
Klinisk genetik Mottagning Klinisk genetik Solna Klinisk Genetik Mottagning
Norrlands universitetssjukhus, Karolinska Universitetssjukhuset, Sahlgrenska Universitetssjukhuset,
Umea Stockholm Goteborg

Vixel: 090-785 00 00 Vixel: 08-123 700 00 Vixel: 031-342 10 00

Uppsala Orebroregionen: Sydostra sjukvardsregionen: Sodra sjukvardsregionen:
Allméngenetiska mottagningen Klinisk genetik utredningsenhet Genetikmottagning

Akademiska sjukhuset, Universitetssjukhuset, Link6ping Skanes universitetssjukhus, Lund
Uppsala Vixel: 010-103 00 00 Vixel: 046-17 10 00

Vixel: 018-611 00 00

Version 240507


https://www.1177.se/Vasterbotten/hitta-vard/kontaktkort/Centrum-for-kardiovaskular-
https://www.1177.se/Vasterbotten/hitta-vard/kontaktkort/Centrum-for-kardiovaskular-
http://www.regionvasterbotten.se/ckg

