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ÖZET

Uzun QT sendromu (LQTS); çarpıntı atakları, tekrarlayan senkop, konvulsiyonlar ve ani ölüme
neden olabilen, ventriküler aritmilerle karakterize bir hastalıktır. Mortal seyredebilen aritmiler,
ventriküler repolarizasyon fazındaki uzama sonucu oluşur ve bu uzamalar edinsel yada
konjenital olabilir. Bu yazıda ani kardiyak arrest ile takip edilip, implante edilebilen
kardiyoverter defibrilatör (ICD) ile düzelme sağlanabilen, bir konjenital LQT sendromuna dikkat
çekilmiştir.  

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

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.

GİRİŞ

Uzun QT sendromu (LQTS) çarpıntı atakları, tekrarlayan senkop, konvulsiyonlar ve ani ölüme
neden olabilen ventriküler aritmilerle karakterli, heterojen bir sendromdur (1). Edinsel veya
konjenital olabilen bu sendrom, ventriküler repolarizasyon fazındaki uzama nedeni ile gelişen
aritmiler sonucu mortal seyredebilen bir durumdur (2). Etyoloji; edinsel formda QT mesafesini
uzatan ilaçlar ve elektrolit bozuklukları iken, konjenital formada, iyon kanallarını kodlayan
genlerdeki mutasyonlardır (2). Burada, bilinen bir hastalığı ve düzenli ilaç kullanım öyküsü
olmayan, geri döndürülen ani kardiyak arrest ile takip edilerek, implante edilebilen kardiyoverter
defibrilatör (ICD) takılan konjenital LQT olgusu sunulmuştur.  

OLGU

Öyküsünde bilinen bir rahatsızlığı olmayan, elli bir yaşında bayan hasta, ani kardiyak arrest ile
hastanemiz acil servisine getirildi. Hastanın aniden yere yığılması nedeniyle, yakınları
tarafından, baygınlık geçirdiği düşünülerek ambulans çağrılmış. Hasta ilk değerlendirildiğinde
ani kardiyak arrest saptanıp, kardiyopulmuner resusitasyona başlanarak acil servise getirildi.
Hastanın bilinen bir hastalığı,  düzenli bir medikal tedavisi ve ilaç kullanım öyküsü yoktu.
Soygeçmişinde; hastanın erkek kardeşinde ve iki kuzeninde 1 yaşın altında ani ölüm
gerçekleştiği, ayrıca teyzesi ve diğer iki kuzeninde de 50 yaşlarında ani kardiyak ölüm olduğu
öğrenildi. 

Fizik muayenede; tansiyon arteriyel: 140/90 mm/Hg, nabız: 120/dk ve ritmik, solunum sayısı:
20/dk (İnvaziv Mekanik Ventilatörde volüm A/C modunda), glaskow koma skoru: 5, diğer
sistem muayeneleri doğaldı. Tetkiklerde sodyum: 140 meq/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 sonrası,
takiplerde birinci gününde 0.54, 5. günde 0.2’ye geriledi) saptandı, diğer tetkikler normaldi.
Hastanın geliş EKG’sinde QTc mesafesi 0.469 saptandı (Şekil 1). Ekokardiyografide ejeksiyon
fraksiyonu Simpson yöntemi ile % 60 olarak hesaplandı. Belirgin kapak hastalığı yoktu. 

Yatışının 1. saatinde torsa de pointes gelişti (Şekil 2). Bir ampül Mg iv puşe uygulanıp 200 joule

ANİ KARDİYAK ARRESTLE BAŞVURAN KONJENİTAL UZUN QT
SENDROMU

Congenital Long QT Syndrome Referred with Sudden Cardiac
Arrest

© 2012 Düzce Medical Journal
e-ISSN 1307- 671X
www.tipdergi.duzce.edu.tr
duzcetipdergisi@duzce.edu.tr

DÜZCE TIP FAKÜLTESİ DERGİSİ
DUZCE MEDICAL JOURNAL

OLGU SUNUMU / CASE REPORT



ile DC kardiyoversiyon uygulandı ve sinüs ritmi sağlandı.
Takibinde bilinci açılan hasta ekstübe edildi.

Torsa de pointes nedeniyle,  Mg: 3mg/dl ve K: 4 mEq/l olacak
şekilde elektrolit replase edildi. Yapılan koroner anjiyografide
koroner arterleri normal saptanan hastanın klinik ve aile hikayesi
de dikkate alınarak uzun QT sendromu olabileceği düşünüldü.
Metoprolol 50 mg/gün ve lidokain infüzyonu (5000mg/gün)
başlandı. Tedavinin 12. saatinden itibaren hasta tamamen sinüs
ritmine döndü ve yeni aritmi yaşanmadı. Sekonder koruma amaçlı
ICD takıldı (Şekil 3,4). Takibinde problem olmayan hasta
önerilerle taburcu edildi. 

TARTIŞMA

Uzun QT sendromu; QT mesafesinde uzama, ventriküler taşikardi
sonucu gelişen senkop veya kardiyak arrest gelişebilen, konjenital
ve edinsel formları olan, acil müdahale edilmesi gereken bir
tablodur. İlk kez 1957 yılında Jervell ve Lange-Nielsen tarafından
sağırlık ile karakterize otozomal resesif geçişli, sonrasında ise
1963 yılında Romando ve 1964 yılında Ward tarafından
tanımlanan işitmenin normal olduğu otozomal dominant geçişli
formudur (3).

Konjenital form kalp kası hücrelerindeki iyon (Na,K,Ca)
kanallarında meydana gelen mutasyonlar sonucu oluşmaktadır (4).
Buna sebep olan mutant genler saptanmıştır (Tablo 1). Edinsel
formda etyoloji sıklıkla QT mesafesini uzatan; ilaçlar (Tablo 3)
ve elektrolit bozuklukları söz konusudur (4).

İlaçlarla ilişkili LQT sendromu hakkındaki ilk yayında kinidin
belirtilmiştir (7). Diğer ilaçlar arasında çok sık kullanılan
antibiyotikler, antihistaminikler ve antiaritmikler dikkat çekicidir.
Sunulan vakada QT’yi uzatan bir ilaç olup olmadığı dikkatle
irdelenmiş, ancak öyküde herhangi bir ilaç saptanmamıştır.
Edinsel formda elektrolit bozukluğunun da etkili olduğu
belirtilmişti. Bizim vakamızda mevcut olan hipokalsemi
düzeltilmesine rağmen TdP tekrarladı.

Klinik seyir; baş dönmesi, nöbet benzeri hafif durumlar,
emosyonel ve fiziksel stres ile gelen senkop atakları ve ani
kardiyak arrest gibi değişken şekillerde olabilir (8). Bizim
vakamızda hastada endotrakeal aspirasyon ve yakınlarının ziyareti
sonrası gelişen TdP’ler dikkat çekiciydi. Bazı olgular uzun süre
epilepsi tanısı ile tedavi alabilir (9). Bu nedenle tekrarlayan senkop
ataklarında EKG’de QTc mesafesine dikkat edilmelidir.
Semptomlar genellikle çocukluk ve ergenlik döneminde ortaya
çıkmasına rağmen, 5 ve 6. dekatlarda da ortaya çıktığı
gösterilmiştir. Semptomatik hastalarda ilk kardiyak olay %50
vakada 12 yaşına kadar, % 90 vakada ise 40 yaşına kadar ortaya
çıktığı gösterilmiştir (8). Bizim vakamız 51 yaşında olması nedeni
ile nadir görülen yaş gurubunda yer almaktadır.

Tanıda EKG bulguları önemlidir. Bazzet formülüne göre
(QTc:QT/√RR) QTc mesafesi hesaplanır. Konjenital uzun QT
sendromu olan hastaların büyük bir kısmında, QTc süresi 440 ms
den daha uzun, hastaların % 6-12’ sinde QTc süresi normal, %30’
unda ise QTc süresi 450-470 msn hesaplanmıştır (10). Bizim
vakamızda QTc mesafesi 469 msn hesaplanması tanısal anlamda
pozitif bir bulgudur. Schwartz ve ark. (11) tarafından 1985 yılında
tanımlanan, revizyonu 1993 yılında yapılan kriterlere göre 4 puan
ve üzeri LQTS için tanısaldır (Tablo 2).

Bizim olgumuzda QTc mesafesi, TdP varlığı, klinik bulgular ve
aile hikayesi dikkate alındığında skorlama sonucu yüksek olasılık
çıkmaktadır. 

Tedavi

QTc mesafesini uzatan bir ilaç varsa kesilmeli, elektrolit imbalansı
varsa düzeltilmelidir. Uzun TQ sendromunda altın standart beta
bloker tedavisidir. Adrenerjik blokaj nedeni ile aritmi olasılığını
azaltmaktadır. Senkop atağını %80 oranında azalttığı, mortaliteyi

Gür ve ark.

Resim 1: Hastanın geliş EKG’si.

Resim 2: Bir saat sonrası Torsa de pointes.

Resim 3: ICD sonrası EKG.

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

Tablo 2: LQTS tanısı için kullanılan parametreler.
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%71’den %6’ya gerilettiği gösterilmiştir (12). Propranolol (1-5
mg) ve nadolol en sık tercih edilen beta-blokerlerdir; metoprolol
ve atenolol de LQT sendromunda kullanılabilmektedir. Değişik
beta bloker ilaçlar LQT sendromlu hastalarda kardiyak olayları
önlemekte benzer etkiler göstermektedir (13).

Gen defekti saptanan hastalarda gen spesifik tedavi verilebilir.
Sodyum kanalı defektinde (SCN5A) lidokain ve meksiletin gibi
sodyum kanal blokerleri ile QT mesafesini kısaltmak
mümkündür(14). İlaç tedavisine dirençli, bradikardi nedenli
kardiyak olay görülenlerde geçici kalp pili tedavi seçeneğidir (15).

Beta bloker yada beta blokeri de içeren kombinasyon tedavisine
yanıt vermeyen hastalarda, tekrarlayıcı senkop atakları ve resüsüte
kardiyak arrest geçirenlerde, tekrarlayan elektriki şokları azaltmak
için kullanılabilecek ilk tedavi seçeneği olarak implantable
cardioverter defibrilator(ICD) önerilmektedir (16).

Beta bloker tedavisini tolere edemeyen yüksek riskli hastalarda
ICD takılması düşünülmüyorsa; sol servikal torasik sempatektomi
önerilmektedir. Uygulanan hastalarda 5 yıllık survi %94 olarak
bulunmuştur (11).

Sonuç olarak özellikle stres ile gelişen senkop atakları veya
kardiyak arrest gelişen hastalarda ayırıcı tanıda LQT sendromu
mutlaka düşünülmelidir. Kardiyak açıdan tetkik edilmeli, yalnız
EKG ile tanı koyabilme olasılığı yüksektir. Uzun QT sendromu
düşünülen hastanın yakınları da tetkik edilmelidir. 
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Tablo 3: Akkiz Uzun QTS’nin sebepleri (5,6).

Resim 4: ICD sonrası postero-anterior akciğer grafisi.
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