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OLGU SUNUMU / CASE REPORT R

ANi KARDIYAK ARRESTLE BASVURAN KONJENITAL UZUN QT
SENDROMU

Congenital Long QT Syndrome Referred with Sudden Cardiac
Arrest

OZET

Uzun QT sendromu (LQTS); ¢arpint1 ataklari, tekrarlayan senkop, konvulsiyonlar ve ani 6liime
neden olabilen, ventrikiiler aritmilerle karakterize bir hastaliktir. Mortal seyredebilen aritmiler,
ventrikiiler repolarizasyon fazindaki uzama sonucu olusur ve bu uzamalar edinsel yada
konjenital olabilir. Bu yazida ani kardiyak arrest ile takip edilip, implante edilebilen
kardiyoverter defibrilatér (ICD) ile diizelme saglanabilen, bir konjenital LQT sendromuna dikkat
cekilmistir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital uzun QT sendromu, ani kardiyak arrest, implante edilebilen
kardiyoverter defibrilator.

ABSTRACT

The long QT syndrome (LQTS) is characterized with arrhythmic attacks, repeating syncopes,
seizures, and ventricular arrhythmias leading to sudden death. Arrhythmias with a potential of
mortal course develop due to elongation of ventricular repolarization, either acquired or inborn.
Herein the present paper, a case of congenital LQTS, admitted after a sudden cardiac arrest and
totally recovered with implantable cardiac defibrillator (ICD), was focused on.

Key Words: Congenital long QT syndrome, sudden cardiac arrest, implantable cardiac
defibrillator.

GiRiS

Uzun QT sendromu (LQTS) ¢arpint1 ataklari, tekrarlayan senkop, konvulsiyonlar ve ani 6liime
neden olabilen ventrikiiler aritmilerle karakterli, heterojen bir sendromdur (1). Edinsel veya
konjenital olabilen bu sendrom, ventrikiiler repolarizasyon fazindaki uzama nedeni ile gelisen
aritmiler sonucu mortal seyredebilen bir durumdur (2). Etyoloji; edinsel formda QT mesafesini
uzatan ilaclar ve elektrolit bozukluklart iken, konjenital formada, iyon kanallarin1 kodlayan
genlerdeki mutasyonlardir (2). Burada, bilinen bir hastalig1 ve diizenli ilag¢ kullanim Sykiisii
olmayan, geri dondiiriilen ani kardiyak arrest ile takip edilerek, implante edilebilen kardiyoverter
defibrilator (ICD) takilan konjenital LQT olgusu sunulmustur.

OLGU

Oykiisiinde bilinen bir rahatsizlig1 olmayan, elli bir yasinda bayan hasta, ani kardiyak arrest ile
hastanemiz acil servisine getirildi. Hastanin aniden yere yigilmasi nedeniyle, yakinlari
tarafindan, bayginlik gecirdigi diigiiniilerek ambulans ¢agrilmis. Hasta ilk degerlendirildiginde
ani kardiyak arrest saptanip, kardiyopulmuner resusitasyona baslanarak acil servise getirildi.
Hastanin bilinen bir hastaligi, diizenli bir medikal tedavisi ve ila¢ kullanim 6ykiisii yoktu.
Soygegmisinde; hastanin erkek kardesinde ve iki kuzeninde 1 yasin altinda ani 6lim
gerceklestigi, ayrica teyzesi ve diger iki kuzeninde de 50 yaslarinda ani kardiyak 6liim oldugu
ogrenildi.

Fizik muayenede; tansiyon arteriyel: 140/90 mm/Hg, nabiz: 120/dk ve ritmik, solunum sayisi:
20/dk (invaziv Mekanik Ventilatérde voliim A/C modunda), glaskow koma skoru: 5, diger
sistem muayeneleri dogaldi. Tetkiklerde sodyum: 140 megq/l, potasyum: 3.9 mq/l, kalsiyum:8
mg/dl, fosfor:1.4 mg/dl, Mg:2.2 mg/dl, parathormon:253 pg/ml, trop I: 0.96 (CPR sonrasi,
takiplerde birinci giiniinde 0.54, 5. giinde 0.2’ye geriledi) saptandi, diger tetkikler normaldi.
Hastanin gelis EKG’sinde QTc mesafesi 0.469 saptandi (Sekil 1). Ekokardiyografide ejeksiyon
fraksiyonu Simpson yontemi ile % 60 olarak hesaplandi. Belirgin kapak hastalig1 yoktu.

Yatisinin 1. saatinde torsa de pointes gelisti (Sekil 2). Bir ampiil Mg iv puse uygulanip 200 joule
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ile DC kardiyoversiyon uygulandi ve siniis ritmi saglandi.
Takibinde bilinci agilan hasta ekstiibe edildi.

Torsa de pointes nedeniyle, Mg: 3mg/dl ve K: 4 mEq/I olacak
sekilde elektrolit replase edildi. Yapilan koroner anjiyografide
koroner arterleri normal saptanan hastanin klinik ve aile hikayesi
de dikkate alinarak uzun QT sendromu olabilecegi diislintildii.
Metoprolol 50 mg/giin ve lidokain inflizyonu (5000mg/giin)
baslandi. Tedavinin 12. saatinden itibaren hasta tamamen siniis
ritmine dondii ve yeni aritmi yasanmadi. Sekonder koruma amaglt
ICD takildi (Sekil 3,4). Takibinde problem olmayan hasta
onerilerle taburcu edildi.

TARTISMA

Uzun QT sendromu; QT mesafesinde uzama, ventrikiiler tagikardi
sonucu gelisen senkop veya kardiyak arrest gelisebilen, konjenital
ve edinsel formlar1 olan, acil miidahale edilmesi gereken bir
tablodur. i1k kez 1957 yilinda Jervell ve Lange-Nielsen tarafindan
sagirlik ile karakterize otozomal resesif gecisli, sonrasinda ise
1963 yilinda Romando ve 1964 yilinda Ward tarafindan
tanimlanan isitmenin normal oldugu otozomal dominant gecisli
formudur (3).

Konjenital form kalp kast hiicrelerindeki iyon (Na,K,Ca)
kanallarinda meydana gelen mutasyonlar sonucu olusmaktadir (4).
Buna sebep olan mutant genler saptanmistir (Tablo 1). Edinsel
formda etyoloji siklikla QT mesafesini uzatan; ilaglar (Tablo 3)
ve elektrolit bozukluklar1 s6z konusudur (4).

flaclarla iliskili LQT sendromu hakkindaki ilk yayinda kinidin
belirtilmistir (7). Diger ilaglar arasinda ¢ok sik kullanilan
antibiyotikler, antihistaminikler ve antiaritmikler dikkat ¢ekicidir.
Sunulan vakada QT’yi uzatan bir ilag olup olmadig: dikkatle
irdelenmis, ancak Oykiide herhangi bir ilag saptanmamuistir.
Edinsel formda elektrolit bozuklugunun da etkili oldugu
belirtilmisti. Bizim vakamizda mevcut olan hipokalsemi
diizeltilmesine ragmen TdP tekrarladi.

Klinik seyir; bas donmesi, ndbet benzeri hafif durumlar,
emosyonel ve fiziksel stres ile gelen senkop ataklari ve ani
kardiyak arrest gibi degisken sekillerde olabilir (8). Bizim
vakamizda hastada endotrakeal aspirasyon ve yakinlarinin ziyareti
sonrast gelisen TdP’ler dikkat ¢ekiciydi. Bazi olgular uzun siire
epilepsi tanisi ile tedavi alabilir (9). Bu nedenle tekrarlayan senkop
ataklarinda EKG’de QTc mesafesine dikkat edilmelidir.
Semptomlar genellikle ¢ocukluk ve ergenlik doneminde ortaya
¢itkmasmna ragmen, 5 ve 6. dekatlarda da ortaya ¢iktigi
gosterilmistir. Semptomatik hastalarda ilk kardiyak olay %50
vakada 12 yasina kadar, % 90 vakada ise 40 yasina kadar ortaya
cikt1g1 gosterilmistir (8). Bizim vakamiz 51 yasinda olmasi nedeni
ile nadir goriilen yas gurubunda yer almaktadir.

Tablo 1: Konjenital LQTS de genetik yapi (5).

QTS Gpi Mutntgen  Kromozom Etkilencn fon kanah  Ohisan etiiler  LQTS ohipum
L/uQT1 KCNQIRVLQTD) 11 Tre coaltimitest 11K %30
LQT2 KCNH2(HERG) 7 Ty a-altiinitesi | IKr %45
LQT3 SCNSA 3 T, caltiimitesi TINa %34
LQT4 Ankyrin-B 4 Na pompast ve TgegINa? %1
Na/Ca degistiricisi
LQTS KCNEl(minK) 21 I, P-altiinitesi 1 IKs <%1
LQT6 KCNE2(MIRP1) 21 Ty Paltinitesi | IKr <9%1
LQT7 KCNI2 17 Ty 1 IKir2 1 <%1
LQTS CACNAIC 6 Tea T1CaL <%1
LQTS CAV3 (caveolin} 3 Navl5 1TNa <%l
LQT10 SCN4B 1 SCNSA B-Alt Unitesi  TgegINa <%1
LQT11 AKAPY 7 A Kinaz ankor proteini | IKs <%1
LQT12 SNTAI 20 Sodyum akmm 1TNa %1
(SCNSA) regilatori

Resim 1: Hastanin gelis EKG’si.

Resim 2: Bir saat sonrasi Torsa de pointes.

Resim 3: ICD sonras1 EKG.

Tanida EKG bulgular1 &nemlidir. Bazzet formiiliine gore
(QTe:QT/NRR) QTc mesafesi hesaplanir. Konjenital uzun QT
sendromu olan hastalarin biiyiik bir kisminda, QTc siiresi 440 ms
den daha uzun, hastalarin % 6-12” sinde QTc siiresi normal, %30’
unda ise QTc siiresi 450-470 msn hesaplanmistir (10). Bizim
vakamizda QTc mesafesi 469 msn hesaplanmasi tanisal anlamda
pozitif bir bulgudur. Schwartz ve ark. (11) tarafindan 1985 yilinda
tanimlanan, revizyonu 1993 yilinda yapilan kriterlere gore 4 puan
ve lizeri LQTS i¢in tanisaldir (Tablo 2).

Bizim olgumuzda QTc mesafesi, TdP varligi, klinik bulgular ve
aile hikayesi dikkate alindiginda skorlama sonucu yiiksek olasilik
¢ikmaktadir.

Tedavi

QTc mesafesini uzatan bir ilag varsa kesilmeli, elektrolit imbalansi
varsa diizeltilmelidir. Uzun TQ sendromunda altin standart beta
bloker tedavisidir. Adrenerjik blokaj nedeni ile aritmi olasiligini
azaltmaktadir. Senkop atagin1 %80 oraninda azaltt1§1, mortaliteyi

Tablo 2: LQTS tanisi i¢in kullanilan parametreler.

EKG BULGUSU puan
QTc
=/=480msn 3
460-470msn 2
450msn (erkek) 1
Torsades de pointes® 2 *Tdp ve stres srasmda senkop birlikte
varsa sadece birisi sayilr
T dalga altemans: 1
Centikli T dalgas: 1
Yasa gore bradikardi** 05 **3 vasa kadar degerlendirilir
KLINIK BULGULAR
Senkop
Stres ile* 2
Stressiz 1
Konjenital sagnlik 05
AILE OYKUSU
Bilinen LQTS S ***Schwarts skorlamasma gére veva
genetik tani ile
Yakm akrabada <30 vas ani 6lim 0.5
Skorlama sonucu puan =1 LQTS icin diisiik olasihk
2-3 orta dereceli olasihk
=/=4 yiiksek olasihik
Kesin tam genetik cahsma
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Tablo 3: Akkiz Uzun QTS nin sebepleri (5,6).

Antiaritmik Ilaclar

Smuf 1A: Kinidin, disopiramid, prokamamid

Smuf TIT- Sotalol, amiodarone, butilide, almokalant, defotilide
Smf IV: Bepridil

Antibivotikler

Eritromisin, klaritromisin, klindamisin, TMP-SMX. grepafolaxacin,
sparfloxasin, moxifloxasin, gatifloxasin, levofloxasin, amantidine, pentamidine,
flukanozol, ketokonazol, klorokin, kinin, halofantrin

Antiviral

Foskamet

Antineoplastik

Tamoksifen, arsenik trioksid

Antimigren

Sumatriptan, zolmitriptan, naratriptan

Antihipertansif

Isradipin, nikardipin

Antihistaminikler

Terfenadin, astemizol

Antidepresanlar

Desimipramin, nortriptilin, amitriptilin, doksepin. fluoksetin. pimozid.
imipramin, sertralin

Niroleptikler

Klorpromazin, haloperidol, droperidol. pimozid. tioridazin, sertindol, risperidon.
ziprasidon, Ketapm

Kolinerjikler

Sisaprid

Diger ilaclar

Sildenafil, karbamazepin, probukol, oktreotid, amrinon, milrinon
Elektrolit bozukluklan:

Hipokalemi, hipomagnezemi, hipokalsemi

Toksinler

Kokain, organofosfat bilegiklen

Bradikardi

Hasta smiis sendromu, 1ler1 derecede AV blok, hipotroidi, hipotermi
Digerleri

Subaralmoid kanama, inme, mivokardial iskemi, otonomik néropati, AIDS

%71’den %6’ya gerilettigi gosterilmistir (12). Propranolol (1-5
mg) ve nadolol en sik tercih edilen beta-blokerlerdir; metoprolol
ve atenolol de LQT sendromunda kullanilabilmektedir. Degisik
beta bloker ilaglar LQT sendromlu hastalarda kardiyak olaylar1
onlemekte benzer etkiler gostermektedir (13).

Gen defekti saptanan hastalarda gen spesifik tedavi verilebilir.
Sodyum kanali defektinde (SCNSA) lidokain ve meksiletin gibi
sodyum kanal blokerleri ile QT mesafesini kisaltmak
miimkiindiir(14). Ilag tedavisine direngli, bradikardi nedenli
kardiyak olay goriilenlerde gegici kalp pili tedavi segenegidir (15).
Beta bloker yada beta blokeri de igeren kombinasyon tedavisine
yanit vermeyen hastalarda, tekrarlayici senkop ataklar1 ve restisiite
kardiyak arrest gegirenlerde, tekrarlayan elektriki soklar: azaltmak
icin kullanilabilecek ilk tedavi segenegi olarak implantable
cardioverter defibrilator(ICD) 6nerilmektedir (16).

Beta bloker tedavisini tolere edemeyen yiiksek riskli hastalarda
ICD takilmas: diistiniilmiiyorsa; sol servikal torasik sempatektomi
onerilmektedir. Uygulanan hastalarda 5 yillik survi %94 olarak
bulunmustur (11).

Sonug olarak ozellikle stres ile gelisen senkop ataklari veya
kardiyak arrest gelisen hastalarda ayirict tanida LQT sendromu
mutlaka diistiniilmelidir. Kardiyak acidan tetkik edilmeli, yalniz
EKG ile tan1 koyabilme olasilig1 yiiksektir. Uzun QT sendromu
diisiintilen hastanin yakinlar1 da tetkik edilmelidir.
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