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ÖZET 

Uwn QT sendromu (UQTS) EKG'de QT intervalinde 
u zama ve "t01·sade de pointes" (TdP) tipi velllrikiiler arit
mi ve tekrarlayan senkop veya ani öliinıle karakterize kar
diyak iyon kanalt bozukluğudur. Konjenital veya edinsel 
olabilir. Konjenita/ UQTS'da bu bo:uklu,~a kalp kast hiic
re membranllldaki iyon kanallamu kod/ayan genlerdeki 
mutasyon/ar neden olmaktadır. Edinsel UQTS'da iyon ka
nali bo:ukluğu metaho/ik bowkluk veya ilaçlar nedeniyle
dir. Burada bir konjenital UQTS olgusu swmlacakllr. Şu

ur kaybı ataklan nedeni ile 2 yildır epilepsi tamsıyla i:le
nen bir hastada şıwr kaybmm ventrikiiler taşikardi-TdP
(I{aklanna bağlı oldu{:u belirlenmiş ve konjenita/ UQTS 
taliiSI k01wlnwştur. Kareliyak O/Tes t gelişen hastaya 
"imp/antable cardioverter defibrillator" taktlmtş ve bir 
yıllık takip dönemi boyunca iki kez ortaya çıkan ventrikii
/er fibrilasyonwı cilıa: tarafmc/an şokta dii:eltildiği belir
/emniştir. Bu vaka nedeniyle UQTS'mm klinik bulgulan ve 
tedavisi gözden geçirilecektir. Tiirk Kordiyat Dem 1lrş 2002; 
30:49-53 

Analı/ar kelime/er: Ani öliinı, senkop, u:wı QT sendromu, 
epilepsi 

Uzun QT sendromu (UQTS) kalp kası hUcresi aksi
yon potansiyelini n repolarizasyon fazını etkileyen 
iyon kanallarının fonksiyon bozukluğudur. Karakte
ristik bu l guları EKG'de uzaınış QT aralığı (QTc > 
0,44 sn) veT dalgası değiş i kli k leri ile egzersiz veya 
eınosyonla ortaya çıkan torsade de pointes (TdP) tipi 
ventriküler taş i kardi sonucu senkop ve/veya ani 
ölümdür. İyon kanalların ı n fonksiyon bozukluğu 
konjenital ve edinsel olabilir. Edinsel tipinde neden 
genellikle QT aralığ ını uzatan ilaç kul l anılınas ı veya 
elektrolit dengesinin bozukluğudur. Konjeniıal tipine 
ise kalp kas ı hücre membranındaki iyon kanallarını 
kodlayan çeşitli genlerdeki mutasyonlar yolaçmakta
d ır (1-5). 

Klinik görünümü çok kez epilepsi kliniği ile karı ş
ınaktadır (ll. Burada epileps i tanı sı y la izlenen bir 
konjenital UQTS'Iu olgu sunulacak ve UQTS'nun 
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ki ini k özellikleri tanı ve tedavi şek illeri kısaca göz
den geçirilecektir. 

OLGU SUNUMU 

Yirmiüç yaşında kadın hasta, 1 yıl ara ile tek rarlayan, 
spantan düzelen şuur kaybı , idrar i nkontinansı, tonik ve 
klonik kasılmalar, sanıral ve peri fe ri k siyanoz şikayet ve 
bulguları ile bir merkeze yatırılmış. İlk yatış ında epilepsi 
ön tanıs ıy la yapılan kraniyal manyetik görüntüleme ve 
e lektroensefalografide (EEG) epilepsi lehine bir bulguya 
raslanmamakla birlikte kl inik bulgulara dayanılarak epi
lepsi tedavisi (depakin 2x500 mg/gün) başlanm ış, hastanc
den çıkarılarak polikl inik takibine alı nmış . Antiepilcptik 
tedavi altında iken kısa süreli çarpınıı ve fenalık hissi gibi 
yakınmaları olmuş. Bu arada doğum yapmış ve doğum 
sonras ı birinci ayda ilk yatıştaki ş ikayetlerle hastaneye 
başvurduğunda EEG kontrolU yap ıl ı rken hasta konvülsi
yon geçirmiş , nabzıııın düzens iz oluşu nedeniyle EKG 
kaydı yapıldığında spantan düzelen ventrikül taşikardi 

(VT) atağı saptanmış. Karcliyovasküler sistem muayene
sinde herhangi bir patoloji saptan ımıyan hastanın ekakar
diegrafik incelemesinde sol venırikülde global hi pokinczi 
ve mitral kapak prolapsusu saptanmış, EF %40 olarak be
lirtilmiş . Postpartum kardiyomiyopati ve epilepsi tan ı s ı ko
nuhırak depakin (2x500mg/gün) ve kordaran (200ıııg/glin) 

tedavisi ile hastaneden çıkarılmı ş. 

Bir ay kordaran kullanıp kesen hasta 5 ay sonra ayn ı klinik 
tablo ile acil polik liniğimize başvurdu . EKG'de süreksiz ve 
sürekli VT atakları saptanmas ı üzerine 1 O defa OC knrcli
yoversiyon uygulandı , kareliyak arrest gel işen hastada kar
diyopulmoner canlandırma iş lemi ile sinus ri tm geri geldi. 
Hasta aritmal perfüzyonu altında koroner yoğun bakını 
ünitenıi ze yatırıldı . 

Fizik muayenesinde hastanın konfüze olduğu saptand ı. Ar
ter bas ıncı 100/45 mmHg, nabız 80/clk ve düzenli id i. 
Diğer s istem muayenelerinele özellik bu l unmadı. EKG'cle 
ritm s inüzal, ventrikül h ı zı 85/dk, aks normal, tüm deri
vasyonlarda geni ş ve ampli tüdü yüksek T dalgaları ve 
belirgin U dalgaları gözlendi , QTc aralığı 0,48 saniye ola
rak ölçüldü. Aynı gün aritmal perfüzyonu altındaykcn TdP 
tipi VT atağ ı oldu, OC kardiyoversiyon ile si ııüs ritmine 
döndürüldü. Aritmal perfüzyonu kesi lerek kordaran 
( ISOmg ı O dakikada bolu s sonra total doz 1 OSO mg/gün 
olacak şekilde perfüzyon) başlandı. Nöroloj ik konsü l
tasyonda epileps i atağı olarak değerlendirildi ve depakin 
tedavisinin devamı önerilcli. iki günlük yoğun bakım te
cl avisini takiben servise nakledilen hastan ın EKG's indc 
QTc aralığı 0,50 sn olarak ölçüldü. T dalgaları geni ş ve 
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yüksek amplitüdlü idi, hastaya UQTS tanısı kondu (Şekil 
1 ). Eski EKG'leri gözden geçirild i ve onlarda da QT aralı
ğıııııı uzun olduğu görüldü. Kordaran ve depakin tedavisi 
kesildi. Edinsel UQTS nedenleri bulunamayan hastada nö
betler in emosyonel stres ile o rtaya çıkmas ı (ilk kez bala
yıııda, hamilelik sonrası ve tartışma sırasında) konjenital 
tipi düşündürdü, hastad an ve aile yakınlarından kan örneği 
alınarak genetik çalışma yapıldı. Bilinen sorumlu genlere 
ait bir mutasyona ras lannıadı. Ha lter tetkikinde QT aralığı
nın 0,56sn ol ması dışı nda anormallik yoktu. Ekokardiyog
rafik incelemede diğer merkezde yapı l anııı aks ine sol vent
rikül fonksiyonlan normaldi, mitral kapak prolapsusu yok
tu ve başka bir pato loj iye de raslanınadı. Yavaş salınımlı 
metoprolol 50mg/gün ile beta bloker tedavi başlandı. Kar
diyak arrest geliştiği ve kardiyopulmoner canlandırma iş-

!emi ile ritm geri döndüğü için "implantable cardioverıer 
defibrillator" (ICD) takılnıasına karar veri ldi. Cantour 
MD (tek odacıklı) !CD takı ldı. Bazal ölçümlerinde filtre
siz R dalgası 18 mY, pacc eşiği 0.7 mY, impedans 684 
ohm o larak saptandı. İnıplanıasyon iş lemi esnasında cihazı 
test anıaciyle hasta VF'ye sokuldu ve 5 jul ile ritmi n s inüse 
döndüğü tesbit edildi. VT ve hızl ı YT tedavi opsiyonları 
kullanı lmayacak sadece VF'ye müdahale edi lecek şek ilde 
ci haz programiandı ve 15 jul, 30 jul ve 42 jul olarak plan
landı. Hastanın bradikardik pacing hızı 60 vuru/dak histe
resis devreye g irecek şekilde 80 v uru/dak ayarlandı. Bir 
yıllık tak ibi sırasında iki kez VF nedeniyle ICD'nin devre
ye girdiği ve uygun şok vererek ritmi sinlise dönclürdüğü 
belirlendi. Hasta halen polikl iğimizce sorunsuz olarak iz
lenmektedir. 

TARTIŞMA 

Şekil 1. Hastanın EKG'sinde 1 ., 2. ve 3. sıradaki ıraselerde polimorfik venıriküler taşikardi 
ve "ıorsade de poin ıes" örnekleri görülmektedir. 4. ı rasede ise sinus ritmi döndükten sonra 
QT nin belirgin olarak uzun olduğu (0.60 msn) dikkati çekmekıedir. 

Uzun QT sendromunun konjenita l 

formunda kalp kas ı hücres indek i 

iyon kana ll arında iyon hareket ini 

düzenleyen gen le rde mutasyon söz 

konusudur. Mutasyon sonucu kalp 

kası hücresinin iyon hareketlerinde

ki (özellikle K ve Na) değişiklikler 

sonucu aksiyon potansiye li gen işi e

rnekte ve kalp kas ı hücresinin repo

larizasyonu uzamaktadır. Bu deği

şiidikler EKG'ye QT uzamas ı o larak 

yansır. Hastalar özellikle sempatik 

aktivite ni n artt ı ğı egzersiz veya 

emosyon durumlarında yaşam ı teh

dit edic i ventrikül aritmilerine karşı 

hassas durumdadırlar. Şimd iye ka

dar UQTS'nun konjenital formun

dan sorumlu 5 gen saptanmıştır. 

Dördü potasyum iyon kana lını, biri 

sodyum kanalını kodlar. Bu genler

de 180 dolayında mutasyon olduğu 

bildirilmiştir (1-5). Konjenital UQTS 

genetik defekte göre UQT 1, UQT2, 

UQT3 ve UQT5 o larak s ınıfiandın i

maktadır (Tablo 1 ). Bazı hastalarda 

(hastal arın yak l aş ı k % 15-20's inde) 

mutasyon henüz keşfedilmemiş bir 

genele olduğu için genotip tayin i 
yapmak mümkün olamaınaktadı r (6-

7). Genotip tayinini n yapıl abilmesi 

tedaviele önemlidir. Bizim hastamız

da yap ıl an genetik çalışmada so

rumlu gen saptanamam ı şt ı r. Hasta

nın ai le üyelerinden yapılan genetik 
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Tablo I. Konjenital uzun QT sendromunun genetik defekte ve iyon kanalı bozukluğuna göre sınıflandırılması 

TİP KROMOZOM GEN İYON KANALI SlKLIK 

UQTSI I ( I lpl5.5) KvLQTI IKs subunit %60 

UQTS2 7 (7q35-36) HERG IKr %20-25 

UQTS3 3 (3p2 1-24) SCN5A INa %4-6 

UQTS4 4 (4q25-27) ? ? 

UQTS5 2 ı (2 ı q22. ı -22.2) ıııinK(KCNE I) !Ks subunit 

UQTS6 2 ı (2 ı q22. ı -22.2) ıııirPI(KCNE2) IKr 

UQT7 ? ? ? 

UQTS: U:wı QT sendromu, /K s: yaı•aş aktif olan potasyum iyonkanctlı,/Kr: lu:lı aktif olan pora.çywn iyon kanalı./Na: sodyum iyon kanalı 

çalışmalarda da herhangibir mutasyona rastlanma

ması henüz tespit edilemeyen genlerden birinde spo

radik bir mutasyon olduğunu düşündürmektedir. 

Uzun QT sendromunun baş lıca semptomu TdP tipi 

VT'den kaynaklanan senkoptur (I-5) . Çoğun l ukla 

TdP kendi kendine sontanır ve hasta çabucak kendi

ne gelir. Bazen TdP uzun süreli olur ve kardiyopul

moner canlandırma iş lemi uygulanmazsa ritm geri 

dönmeyebil ir. UQTS'nun tekrarlayan ve spantan ola

rak düzelen senkop atakları klinik olarak sıklıkla 

epi lepsi ataklarıyla karıştırılmakta ve epilepsi tedavi

si uygu lanmaktadır. Bizim hastanııza da önce epi lep

si tanısı konmuş ve tedavi alt ı nda iken senkapat 

atakların tekrarlanıası ve TdP tipi VT saptanması 

üzerine acilen kliniğimize yaıırılmıştır. Aslında dik

katli ve detaylı bir anamnez ile epilepsi ve kareliyak 

senkop arasında ayırım yapmak mümkündür. Kötü 

alınm ış bir anamnez veya olayların iyi değerlendiril

memesi benzer iki klinik tablonun birbiriyle karı ş tı

rılmasına yolaçtığı gibi, bazen de uzanıış senkop is

kemik epi lepsiyeneden olabilmektedir (I). 

Konjenital UQTS'da polimorfik ventriküler aritm ite

rin sıklıkla fizik veya mental stresle ortaya çıktığı bi

linmektedir (8-9). Bazı hasta larda da (UQT2) i şitme 

yoluyla aritminin tetikl enebileceği gösterilmi ştir (10). 

Yine UQTS'lu hastalarda hamile lik sonrası kareliyak 

olay riski artmıştır < ı ı l. Hastamızda ilk atak balayı n

da, ikinci atak postpartum dönemde ve son atak da 

aile içi sorunlar nedeniyle aşırı kızgınlık anında orta

ya çıkmıştır. 

Uzun QT sendromunun karakterist ik EKG bulgusu 

uzun QT intervali veT dal gas ı morfolojis indeki de

ğişikliklerdir (1 5). Ortalama QTc intervali 0.49 

sn'dir. UQT3 olgularında biraz daha uzun (ortalama 

0.52 sn) olabilir. QT intervalinin uzaması karakteris

tik bir bulgu olmakla birlikte her zaman bulunmaya

bilir. Hastaların yak l aşık %5'inde QTc intervalinin 

0.44 sn'yi geçmediği, %30'unda da 0.45-0.47 sn ara

sında olduğu bildirilm iştir (12), QTc değeri tanı koy

maya yeterli olmadığında egzersiz testi yardımc ı 

olabilir. Normal kişilerde egzersizle aks iyon potansi

yel süresi kısatır ve kalp hızı artar. Egzers izle QT in

tervalinin kısalmaması UQT 1 fe na tipi le hinedir. 

UQT2 fenatipinde hastaların %50'sinde yine QT in

tervali egzersizle kı salmaz. UQT3 fenatipinde ise 

tersine QT intervali kısalır ve bu kısalma aşırı dere

cede olabilir. Bu da fizik egzersizele UQT3 hastala

mıda kardiyak olayların görülnıenıesini açıkl ar. 

Uzun QT sendromunda tipik ST-T dalga örnekleri 

tanımlanmıştır. Hastaların büyük bir çoğun luğunda 

EKG'deki ST-T dalga şekillerine bakarak genotip ta

yini yapılabilir ( 12- 15). Örneğin UQTI 'de infantil tip, 

gen i ş tabanlı T dalgas ı , normal görünümlü T da lgası 

ve geç başlayanT dalgası görülürken, UQT2 genoti

pinde inferiyor ve lateral de rivasyonlarda çentikli T 

dalgaları karakteristiktiL UQT3'de ise bifazik ve siv

ri T dalgaları vardır (15). Bizim hastaınııda T dalga

ları normal görünümlü idi. Bu özellik nedeniyle 

UQTI ile uyum gösteriyordu. Ancak genetik çalışma 

bunu doğrulamadı .. 

Uzun QT sendromu tanısı için Schwartz ve ark ( 16) 

tarafından 1985 yılında bazı kriterler yayınlanmı ştır. 

Revizyonu 1993 yılında yapı lan (Tablo 2) bu kriter

Iere göre 4 puan ve üzeri UQTS tanı s ı için yeterli sa

yılmıştı r (17), Halter ınonitorizasyonu tanıya yard ım 

eder. Elektrofizyolojik ça l ışınanın UQTS tanısında 

yeri yoktur ancak ariınıiye sebep o lan diğer hastalık

ları ekarte e ttirmek için faydalı olabilir. Konjenital 

UQTS kesin tanıs ı genetik çalışına ile konmakıadı r. 
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Tablo 2. Uzun QT sendromu tanı kriterleri (17} 

EKG bulguları Klinik 

QTc > 400 ms 3 Senkop 

460-470 nıs 2 stres ile 2 

450 nıs (erkek) ı stres yok ı 

TdP 2 Konjenital sağ ırlık 0.5 

T dalga alternarıs ı ı Aile Öyküsü 

3 derivasyanda çentikli ailedc UQTS ı 

T dalgası ı ani ölüm ((30 yaş) 0.5 

Yaşa göre yavaş kalp hızı 0.5 

Uzun QT sendromunda "altın-standart" tedavi beta 

. bloker tedavisidir. Hastaların büyük bir çoğunluğun

da etkili olduğu, asemptoın atik veya sadece senkapla 

gelen hastalarda beta bloker tedavinin martaliteyi 

%7 1'de n %6'ya kadar indirdiği ve hastaların %75-

80'inde senkopun ön lendi ğ i bildirilm i şti r (1 ,2,18). 

Özell ikle en e tkili olduğu hastaların genotip o larak 

UQT 1 o lan hastalar olduğu uzun süreli takiple rle de 

gösterilmi ştir (18). Ancak beta bloker tedavisine rağ

men hastal arın %25'inde senkop tekrarlamaktadır. 

Böyle yüksek riskli hastalarda ilave tedav i öneril

mektedir. Aritmilerin duraklama veya bradikardiye 

bağl ı olduğu durumlarda (UQT3) veya beta bloker 

tedaviye bağlı olarak kalp hızının istenmiyecek şe

kilde yavaşladığı hastalarda beta bloker tedav iye ek 

olarak pace-maker implantasyonu ile yüksek hızda 

(erişki nlerde pace hızı 70 veya 80/dak'dan az olma

yacak şekilde) pacing yap ılarak QT inte rvalinin kı

sal tı lmasıyla TdP'nin önlenebildiğ i gösterilmi şti r 

( 19) . Ancak uzun süreli takiplerdebetabloker + sü

rekli pacing tedavisinin de hastaların %24'ünde ye

ters iz kaldığı bildirilm iştir (20). 

Diğer bir tedavi şek li sol kareliyak sempa tik dener

vasyondur (2 ı ) . Senkop ataklarının be ta bloker ve pa

cing ile kontrol altına alınamadığı hastalar ile yeter 

dozda beta bloker alamayanlarda uygulanacak bir te

davidir. Schwartz ve ark.nın (22) 123 hastayı içeren 

serisinde 10 yılın sonunda ani ölüm insidansı %8 ve 

5 yıllık survi %94 olarak bildiri l miştir. 

Gen defekti bel irlendiğinde ise gen-spesifik tedavi 

geliştirileb ili r Ol. Sodyum kanal geninde (SCNSA) 

defekt olduğunda lidokain ve meksiletin gibi sod

yum kanal blokerieri ile QT in tervalin i kısaltmak 

mümkündür (23). Potasyum kanalı geninde (HERG) 

defekt saptandığında (UQT2) da repolarizasyon bo-

52 

zukluğu serum potasyum düzeyini artırarak giderile 

bilir. Ancak pratikte serum potasyum düzeyini sü 

rekli yüksek tutmak her zaman olası değild i r (24) . 

Beta-bloker tedavisi ile so l karel iyak sempatik dener

vasyon ve/vey'a pac ing kombine tedavisinin TdP tipi 

VT'lere bağlı senkopları önlemede yeters iz kalması 

halinele kareliyak defibrilatör (!CD) takı lınas ı tavsiye 

edi lmektedir. Ayrıca karel iyak arres t gel i şen ve kar

d iyopulmoner canlandırma ile ritm sağl anan hasta

larda ilk seçilecek tedavi yöntem idir. Amerikan Kalp 

Birliği kılavuzunda s ı nıf 1 endikasyon olarak kabul 

edilm i şt ir (25 ). Bi zim hastaımza da VT atak ları n ın 

tekrarlaması ve kareliyak arrest gel i şınes i nede niy le 

ICD takılınıştır. Bir yıll ı k takibi s ı rasında ventriküler 

fibrilasyon nedeniyle ICD'nin 2 kez devreye gird iği 

ve uygun şok ile ritm in düzeldiğ i be l i rlenm iş t ir. 

Hasta ha len aritmi polikliniğimizce sorunsuz olarak 

izlenmektedir. 

Sonuç olarak genç bir kişide fizik veya mental stres 

ile ortaya çıkan senkop atakları ayıncı tanıda mutla

ka konjenital UQTS'nu düşündürmel i ve ka rel iyak 

açıdan gerekli terkikieri yapılmalıd ır. Ya lnız EKG 

kontrolu ile olguların büy ük bir kısm ında tanı koyul

duğu gibi genotip tayini yapmak da mümkündür. 
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