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Katekolaminerjik polimorfik ventrikiil tasikardili bir olgu

A case with catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia
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OZET

Katekolaminerjik polimorfik ventrikil tasikardisi yapisal
kalp hastaligi yoklugunda gériilen polimorfik ventrikiil ta-
sikardilerinin nadir bir ¢esididir. Tipik olarak egzersiz ya da
emosyonel stres tarafindan indiklenir. Siklikla cocukluk ve
adodlesan donemde gorilmekle birlikte ilerleyen yaslarda
da aciga cikabilir. Genellikle kendiliginden sonlanir, fakat
nadiren hemodinamik kollapsa neden olabilir. Burada
katekolaminerjik ventrikil tasikardisi tanisi konulup beta
bloker tedavi ile basarili tedavisi yapilan bir olgu sunuldu.
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GIRIS

Katekolaminerjik polimorfik ventrikiil tasikardisi
(KPVT), yapisal kalp hastaligi ve ventrikiil tagikardisi
ile iliskili sendromlarmn yoklugunda polimorfik ven-
trikiil tasikardilerinin bir ¢esidi olarak tanimlanir.'?
Kural olmamakla birlikte kalp hizi genellikle 200/
dk’nin tizerindedir. Cogu zaman kendiliginden sonla-
nir, ama nadiren hemodinamik kollapsa neden olabilir
ya da ventrikiil fibrilasyonuna ilerleyebilir.> Bu yazida

KPVT tanis1 konulup bir bata bloker olan metoprololle
basarili tedavisi yapilan 63 yasinda bir olgu sunuldu.

OLGU

Altmis ii¢ yasinda erkek hasta son bir aydir egzersiz si-
rasinda ve hemen sonrasinda olan ¢arpinti ve bayilma
hissi sikayeti ile klinigimize basvurdu. Hastanin tibbi
hikayesinden saglikli bir hayat siirdiigii ve bilinen sis-
temik bir hastaliginin olmadig1 6grenildi. Arteriyel kan
basici 110/80 mmHg, kalp hiz1 100/dk ve sistemik
muayene bulgulart normaldi. Yirmi dort saatlik Hol-
ter elektrokardiyografi (EKG) incelemesinde iki farkli
morfolojide genis QRS’li, diizenli, sik tekrarlayan, en
uzunu 45 saniye siiren tasikardi ataklar1 saptandi (Se-
kil A). Ileri arastirma ve tedavisinin yapilmasi plani ile
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Catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia
(CPVT) is a rare type of polymorphic ventricular tachycar-
dias in individuals without structural cardiac abnormali-
ties. It typically has been induced by exercise or emotional
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koroner yogun bakim {initesine yatirildi. Siirekli mo-
nitorize olarak izlenen hastanin sik ventrikiiler erken
vurulart ve hemodinamik tabloda bozulmaya neden
olmayan ventrikiil tasikardisi ataklar1 izlendi. Cekilen
EKG’de degisken morfolojide, diizenli, 220/dk hizin-
da, genig QRS’li tasikardi ataklar1 dokiimente edildi
(Sekil B). Kendiliginden sonlanan ventrikiil tasikar-
disi ataklar1 sonras1 ¢ekilen EKG’de ritm sinus, kalp
hiz1 75/dk idi ve miyokard iskemisini diisiindiiren bir
bulgu yoktu (Sekil C). Hastaya metoprolol 100 mg/
giin dozunda beta bloker tedavisi baslandi. Hastanin
bakilan troponin-I diizeyi, kan elektrolitleri, transtora-
sik ekokardiyografik incelemesi ve koroner anjiyogra-
fisi normal smirlardaydi. Beta bloker tedavisi altinda
ventrikil erken vurular1 ve ventrikiil tasikardisi atak-
lar1 tamamen kaybolan hasta metoprolol dozu 200 mg/
giine c¢ikartilarak taburcu edildi. Birinci aym sonun-
da yapilan kontrolde kalp hiz1 60/dk idi ve 24 saatlik
Holter EKG incelemesinde ventrikiil tagikardisi atag
yoktu.

Sekil A. Holter elektrokardiyografide ventrikil tasikardisi
atagi
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Sekil C. Yizey elektrokardiyografide ventrikil tasikardisi sonrasi sinus ritmi

TARTISMA

Ventrikiil tagikardisi, 6zellikle altta yatan yapisal
kalp hastalig1 varliginda yasami tehdit eden ma-
lign karakterde aritmilerdendir. Katekolaminerjik
polimorfik ventrikiil tasikardisi ise, diger ventrikiil
tagikardisi c¢esitlerine gore daha nadir rastlanan,
prognozu daha iyi, polimorfik ventrikiil tasikardi-
lerinin bir ¢esididir. Bu bozukluk tipik olarak ¢o-
cukluk ve adolesan donemde goriilmekle birlik-
te ilerleyen yaslarda da agiga ¢ikabilir. Etkilenen
hastalarda fiziksel ya da duygusal stresin uyardigi
ventrikiil tasikardisine bagli senkop ataklar1 goriile-
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bilir. Katekolaminerjik polimorfik ventrikiil tagikar-
disi tanisinin konabilmesi i¢in; kalp yapisal olarak
normal olmali, ventrikiil tagikardisi polimorfik ya
da bidireksiyonel morfolojide olmali ve egzersiz ya
da emosyonel stres ile tetiklenmelidir.>* Hastaligin
tanisin1 koymada Holter EKG’nin yanisira egzersiz
stres testi ile KPVT nin agiga ¢ikisinin gosterilmesi
Onerilir.* Bizim olgumuza egzersiz stres testi yapil-
mamis olmasi dnemli bir eksiklikir. Ancak hastanin
semptomlarinin egzersiz sirasinda olmasi ve koro-
ner yogun bakim iinitesinde yattig1 donemde emos-
yonel stresin tetikledigini diisiindtigiimiiz ventrikiil
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tagikardisi ataklarinin gelismesi bize KPVT tanisini
diistindiirdii. Altta yatan yapisal kalp hastaliginin
olmamasi ve beta bloker tedavi sonrasi kalp hizinda
saglanan diisme ile ventrikiiler aritmilerin kaybol-
mast da KPVT tanisini destekliyordu.

Otozomal dominant ge¢isle kardiyak ryanodine
reseptor geninde ve otozomal resesif gecisle calse-
guestrin 2 geninde meydana gelen mutasyona bagl
iki ayr1 ailesel KPVT tipi tanimlanmistir. Olgularin
bir kismu ise sporadik olarak agiga ¢ikar.>¢

Katekolaminerjik polimorfik ventrikiil tagikar-
disi tanisi konuldugunda uygulanacak tedavi, hasta-
nin hemodinamik tablosu temelinde planlanmalidir.
Hemodinamik tablosu stabil olan hastalarda baslan-
gi¢ tedavisi bir beta bloker olmalidir.”® Bu konuda
Hayashi ve ark.’larmin yapmis olduklar arastirma-
da beta bloker tedavisi ile ortalama 7,9 yil izlenen
KPVT’li 81 hastanin sadece 5’inde 6limciil/6liim-
clil olmayan ventrikiiler aritmi saptanmis, beta blo-
ker tedavisi hastalarin ¢ok biilyiik kisminda tekrarla-
yan aritmi ataklarini tamamen onlemistir.” Kardiyak
arrest sonrasi sag kalan hastalarda ve ventrikiil ta-
sikardisinin hastanin hemodinamik tablosunda bo-
zulmaya neden oldugu durumlarda ise implante edi-
lebilir kardiyoverter defibrilator tedavisi ilk planda
diisiintilecek tedavidir. Beta bloker tedavisi almakta
iken siirekli ventrikiil tasikardisi ya da senkop atagi
gecirenlerde de beta bloker tedaviye ek olarak imp-
lante edilebilir kardiyoverter defibrilatér implantas-
yonu onerilir.”#

Katekolaminerjik polimorfik ventrikiil tasikar-
disinin tedavisinde {imit vaat eden yeni bir yontem
de sol kardiyak sempatik denervasyondur. Cerrahi
olarak bu islemin uygulandig1 hastalarda semptom-
larda belirgin diizelme saptanmistir.'°

Sonug olarak ileri yaslarda altta yatan yapi-
sal kalp hastalig1 olmadan da ventrikiil tagikardisi
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olabilecegi ve ventrikiil tasikardisi nedenlerinden
birisinin de KPVT olabilecegi goz oniinde bulun-
durulmalidar.
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