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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

H/c QT dài và H/c QT ngắn 
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TL: Sovari AA. et al. Long QT Syndrome. Emedicine. Medscape. Com Dec 2015 



Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Các bệnh kênh tế bào của tim 

(Cardiac channelopathies) 

• H/C QT dài bẩm sinh (LQTS: congenital long 
QT syndrome) 

• H/c Brugada (BrS) 

• Nhịp nhanh thất đa dạng phụ thuộc 
catecholamine (PVT: catecholaminergic 

polymorphic ventricular tachycardia) 

• H/c QT ngắn (SQTS: short QT syndrome) 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Nguyên nhân và sinh lý bệnh 

• Di truyền hoặc mắc phải (do thuốc) 
• Các H/c di truyền: 

– Romano-Ward 

– Jervell và long –Nielsen 

– Andersen 

– Timothy 

• QT = biểu hiện thời gian khử cực và tái cực cơ tâm thất 
• Phân tán (dispersion) xảy ra ở 3 lớp của tim. Tái cực kéo dài 

ở lớp giữa 

• TDR (transmural dispersion of repolarization): khoảng cách 
từ Tpeak đến Tend 

• TDR ↑ trên b/n LQTS, tạo thành chất nền (substrate) cho 
transmural reentry 
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Còn bàn cãi 



Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

H/C QT dài bẩm sinh (1) 
• Nhóm bệnh kênh tế bào 

(channelopathies) 

• Đặc điểm: 
– Tái cực muộn 

– QTc > 480 msec 

– Tăng nguy cơ: ngất, co giật, đột tử do tim (SCD) 
– Cấu trúc tim bình thường 

– Người khoẻ mạnh 

– Tần suất ≥ 1/2500 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
5 



Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

H/C QT dài bẩm sinh (2) 
• Khởi kích: gắng sức, bơi, xúc động, kích thích 

nghe (TD: chuông báo thức…), thời kỳ hậu 
sản 

• Hầu hết ngất thoáng qua; 5% tử vong 

• 20% đột tử người trẻ, autopsy bình thường 

• 10% SIDS (Sudden infant death syndrome) 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Định nghĩa QTc dựa vào tuổi, giới 
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TL: Sovari AA. et al. Long QT Syndrome. Emedicine. Medscape. Com Dec 2015 



Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Căn bản di truyền của LQTS 

• Di truyền trội/NST thường: H/C Romano- Ward 

• Di truyền liệt/ NST thường: H/C Jervell và Lange- 

Nielsen 

• H/c Timothy (TS: Timothy Syndome): LQT 8 

• H/c Anderson- Tawil (ATS: Arderson Tawil 

Syndrome): LQT7 

• H/c Ankyrin-B: LQT4 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Bảng tóm tắt 
các gene dẫn 

đến hội chứng 
loạn nhịp di 
truyền (1) 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart 
Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Bảng tóm tắt 
các gene dẫn 

đến hội chứng 
loạn nhịp di 
truyền (2) 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart 
Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Bảng tóm tắt các gene dẫn đến hội chứng loạn 
nhịp di truyền (3) 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Bảng tóm tắt các gene dẫn đến hội chứng loạn 
nhịp di truyền (4) 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Nền tảng di truyền các dạng LQTS 

13 TL: Sovari AA. et al. Long QT Syndrome. Emedicine. Medscape. Com Dec 2015 



Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Rối loạn điện thế hoạt động/bệnh kênh tế 
bào cơ tim 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Tương quan kiểu gene và kiểu hình hội chứng QT dài 
bẩm sinh 

• Bơi lội, gắng sức: 
biến cố tim ở đột 
biến KCNQ1 
(LQT1) 

• Khởi kích nghe, 
hậu sản: LQT2 

• Biến cố lúc ngủ, 
khi nghỉ: LQT3 

• Chẹn beta bảo vệ 
tốt LQT1, kém 
hơn LQT2, LQT3 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

H/c Andersen- Tawil 

(ATS) 
• Mô tả đầu tiên 1971 

• Rối loạn nhiều cơ quan: liệt chu kỳ, hình thể biến 
dạng, loạn nhịp thất 

• Tuổi: 5 tuổi (8 tháng – 15 tuổi) 
• ECG: QTU dài, sóng U nhô cao, NTT thất, NNT đa 

dạng 

• Hầu hết không TC/CN. Đột tử: rất hiếm 

• Di truyền trội/ NST thường 

• Đột biến KCNJ2 

• Chẩn đoán phân biệt với CPVT 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Hội chứng QT ngắn 

(Short QT Syndrome) 

• Mô tả lần đầu: năm 2000 Gussak & c/s 

• Đặc điểm: 
– QT ≤ 320 msee 

– Rung nhĩ cơn 

– Ngất 
– Tăng nguy cơ đột tử 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Căn bản di truyền H/C QT ngắn 

• Di truyền trội/ NST thường 

• 6 gene đã xác định 

• SQT1, SQT2, SQT3, SQT4, SQT5, 

SQT6 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Tương quan kiểu gene- kiểu hình/ 
HCQT ngắn 

• < 60 cases/mô tả 

• ECG: QT < 320 msec (QTc ≤ 340 msec) 
T cao, nhọn, đối xứng (SQT1), không đối 
xứng (SQT2, SQT4); SQT5: ST chênh 
lên giống hội chứng Brugada 

TL: Tester DJ, Ackerman MJ. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier; p 617-627 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Cấu trúc của kênh ion 

TL: Rubart M, Zipes DP. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier.  
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Nồng độ ion trong và ngoài tế bào cơ tim 

TL: Rubart M, Zipes DP. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier.  
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Kênh và dòng chảy dẫn đến sản sinh 
điện thế hoạt động 

TL: Rubart M, Zipes DP. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier.  
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Đặc điểm 
điện thế 
xuyên 

màng/loài 

có vú 

TL: Rubart M, Zipes DP. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier.  
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Điện thế hoạt động ghi nhận trên mô 
khác nhau của tim 

TL: Rubart M, Zipes DP. Braunwald’s Heart Disease, 2015, 10th ed, Elsevier.  
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Các xét nghiệm cần thiết trên b/n 
nghi ngờ LQTS 

• K+ và Mg++ huyết thanh 

• Chức năng tuyến giáp 

• ECG b/n và gia đình 

• Khởi kích bằng epinephine hoặc isoproterenol 
trên b/n có biểu hiện giới hạn (borderline) 

• Khảo sát di truyền b/n và gia đình 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Chẩn đoán 
LQTS 

TL: Priori SG. et al. Eur. Heart Journal, August 29,2015. doi: 10. 1093/eurheartj/ehv 316 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Tiêu chuẩn 
chẩn đoán 

LQTS (Risk 

score) 

27 TL: Sovari AA. et al. Long QT Syndrome. Emedicine. Medscape. Com Dec 2015 



Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Xử trí 
LQTS (1) 

TL: Priori SG. et al. Eur. Heart Journal, August 

29,2015. doi: 10. 1093/eurheartj/ehv 316 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Xử trí 
LQTS (2) 

TL: Priori SG. et al. Eur. Heart Journal, August 

29,2015. doi: 10. 1093/eurheartj/ehv 316 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Tiên lượng 
• Tốt: được điều trị chẹn beta, ICD 

• Cơn xoắn đỉnh thường tự hết; chỉ 4-5% tử 
vong  

• Tại USA: 4000 tử vong về LQTS/năm 

• Tần suất: 6% ở tuổi 40 

• Đáp ứng với điều trị bằng thuốc: giảm tử 
vong ở LQT1, LQT2 cao hơn LQT3 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Chẩn đoán 
Hội chứng 
QT ngắn 

TL: Priori SG. et al. Eur. Heart Journal, August 29,2015. doi: 10. 1093/eurheartj/ehv 316 
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Hội chứng QT dài và H/c QT ngắn 

Xử trí H/C 
QT ngắn 

TL: Priori SG. et al. Eur. Heart Journal, August 

29,2015. doi: 10. 1093/eurheartj/ehv 316 
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