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OLGU 
E.E 

• 11 Yaş 

• Kız hasta 

 



YAKINMA 

• Bayılma 

• Çarpıntı 

• Baş dönmesi 

• Gözlerde kararma 



ÖYKÜ 

• B.T: 26.01.2017  
• Yaklaşık 10 gün önce bayılma 
• Okulda sınıfın içinde yürürken bayılmış. 
• Öncesinde baş dönmesi, çarpıntı, gözlerde kararması olmuş. 
• Bu bayılma öyküsünden yaklaşık 1 hafta önce gözlerde kararma ve baş 

dönmesi nedeniyle merdivenlerden düşme öyküsü mevcut. 



ÖZGEÇMİŞ-SOYGEÇMİŞ 

• Doğum öncesi, doğum ve doğum sonrası öyküsünde özellik yok.  

• 4 kardeşi var.  

• 2014 yılında 16 yaşındaki kız kardeşi evde ölü bulunmuş. 
• (Epilepsi nedeniyle takip ediliyormuş?) 

• Ailede başka 40 yaş öncesi ani ölüm öyküsü yok. KKH yok. 

• Ailede pace maker  ya da ICD olan yok 

• Anne baba sağlıklı, uzaktan akraba 3. derece kuzen 



FİZİK BAKI 

• Vücut sıcaklığı: 37C° 

• Solunum sayısı: 20 /dk 

• Nabız:72/dk 

• Kan basıncı :102/65 mmHg 

• Ağırlık: 53 kg (50 p) 

• Boy:157.5 cm (50 p) 

• Kalp sesleri: S1 – S2 doğal,  femoral arter nabızları +/+ , üfürüm yok, trill yok. 

• Diğer sistem muayeneleri doğal. 



EKG 



EKO 

• NORMAL 







 
• Olgumuza Holter EKG takıldı. 
• 24 saatlik holter incelemesinde gece uyku saatlerinde kalp hızının en düşük 

37/dk olduğu en uzunu 18 atımlık 258 adet sinüs bradikardisi, nadir VEA ve 
bigemini VEA izlenmekle birlikte kalp hızı arttıkça polimorfik, bidirectional 
karakterde VT izlendi. 



• ÖN TANIMIZ? 

• NE İSTEYELİM? 





 
EFOR TESTİ 





• Yapılan efor testinde kalp hızı arttıkça polimorfik ,bidirectional karakterde 

VT izlendi.  

• Dinlenme aşamasında VT’nin kaybolduğu izlendi. 



• Hastamızda ailede ani ölüm ve bayılma (senkop) yakınması olması üzerine ICD takılması 
planlandı.  

• 4 mg/kg/gün propranolol baĪlandı.  

• KVPT için genetik analiz planlandı. 



KATEKOLAMİNERJİK 
POLİMORFİK VENTRİKÜLER 
TAĩİKARDİ (KVPT) 



TANIM 

• Egzersiz/stres gibi sempatik aktivitenin arttığı durumlarda oluşan 

• İki yönlü VT veya polimorfik VT veya VF ye bağlı gelişen  

• Senkop, nöbet ve/veya ani ölüm 



EPİDEMİYOLOJİ 

• Toplumda görülme sıklığı 1/10000 

• Ortalama 10 yaşında ilk belirtiler başlar (Sıklıkla ilk belirti efor/ stresle olan 
senkop). 

• Hastaların %30 unda ani kardiyak ölüm ilk prezentasyondur. 

• Tedavi edilmeyen hastalarda 30 yaşına kadar ölüm oranı  %30 a ulaşır. 



GENETİK MUTASYON 

• 2 tür önemli mutasyon bildirilmiştir. 
• Cardiac ryanodine-calcium release channel (RyR2) gen mutasyonu 

• Daha sık görülür. 
• %50-60  

• Otozomal dominant  

• Cardiac calsequestrin gen mutasyonu (CASQ2) 

• Daha nadir 

• %1-2 

• Otozomal resesif 

• Triadin (TRDN), Calmodulin(CALM1 ), KCNJ2 VE ANK2 diğer gen mutasyonlarıdır. 
 



TANI 

• Egzersiz/stres ile senkop, nöbet veya ani ölüm öyküsü çocuklarda akla gelmeli 
• Bazal EKG ve Q-T süreleri genellikle normal  

• Bazen EKG de , 

• Sinüs bradikardisi 

• Belirgin U dalgası 
• Kısa PR intervali 

 

• Tanı sıklıkla efor testi ile konulur. 
• Efor testi sırasında görülmeye başlanan bidirectional ( iki yönlü) VT veya polimorfik 

VT tanı açısından tipik bulgudur. 
 



• Ventriküler aritmiler genelde kalp hızı 110-130/dk arasında iken görülmeye 
başlar. 

• Egzersiz durdurulduğunda ise bu aritmilerin de kademeli olarak azalarak 
kaybolması beklenir. 

• Genellikle dinlenme sırasındaki EKG’ler normaldir. 

 



 
CVPT TANISINDA UZMAN KONSENSUS ÖNERİLERİ 

• Yapısal olarak normal kalp ve normal EKG varlığında açıklanamayan egzersiz 
/katekolamin ile uyarılmış bidirectional VT,polimorfik bigemine ventriküler 
atımlar veya VT varlığında <40 yaş bireylerde CPVT tanısı konulur. 

• Patojenik mutasyon olan bireylerde CVPT tanısı konulur. 

• Ailede CVPT olanlarda normal kalp varlığında egzersiz ile tetiklenen PVCs veya 
bidirectional /polimorfik VT varlığında CPVT tanısı konulur. 

• Yapısal olarak normal kalp ve EKG varlığında açıklanamayan egzersiz / 
katekolamin ile uyarılmış bidirectional VT ,polimorfik bigemine ventriküler 
atımlar 



AYIRICI TANI 

• ANDERSEN-TAWİL SENDROMU 

• Benzer fenotip 

• Belirgin yüz yapısı, peryodik paralizi gibi ektra kardiak özlellikler 

• Ani kardiyal ölüm riski düşük, aritmiler adrenerjik aktivasyonla ilişkilideğil 

• TİP 1 UZUN QT SENDROMU 

• Egzersizle ilişkili aritmi veya senkop olur 

• Efor testi ile aritmi uyarılmaz. 

• RyR2 GEN MUTASYONU 

• Sağ ventrikül anormallikleri eşlik eder. 
• Ayırıcı tanı için EKO/MR yapılmalı 



TEDAVİ 

• Tanı alan tüm belirtili hastalar tedavi edilmelidir. 

• Genotip ve/veya fenotip tanı konulan hastalarda tedavi edilmeli (belirtisiz 
olsa  bile) 

• İstisna: Tarama esnasında tespit edilen 60 yaş üstü asemptomatik (belirtisiz) 

hastalar 



KORUYUCU TEDAVI 
 

• Hastalığın oluşumunu engellemek için yaşam tarzı değişikleri gerekir. 
• Yarışmalı spor yasak (Yüzme dahil) 

• Ağır spor yapılmamalı 

• Çevresel stresden uzak durmalı 

• Sempatomimetik ilaçlar kontrendike 



B-BLOKER  

• Tedavide önemli yere sahip 

• Uzun etkili nadolol(1-2 mg/kg/gün)  

• Ülkemizde propranolol ( 2-4 mg/kg/gün) 

• Hastanın tolere edebileceği en yüksek doz verilir. 

• Doz titrasyonu efor testiyle(holter) yapılır.  



B-BLOKER KILAVUZ ÖNERİLERİ 

• SINIF 1: KLİNİK OLARAK TANI KONULAN SEMPTOMATİK TÜM HASTALARA  

• SINIF 2 A: KLİNİK OLAY OLMAYAN ANCAK ÇOCUKLUK DÖNEMİNDE GENETİK 
ANALİZLE TANISI KONULAN HASTALARA 

• SINIF 2 B: KLİNİK OLAY OLMAYAN ANCAK ERİŞKİNLEKTE GENETİK ANALİZLE 
TANISI KONULAN HASTALARA 

                                    

                                             B BLOKER TEDAVİSİ  



• B-Blokerlerin etkiniliğini değerlendiren 11 çalışmanın meta analizi  

• Toplam 403 hasta , 

• K/E oranı benzer 

• Tanı sırasında %66 hasta semptomatik (belirtili) 

• Hastaların %63ünde RyR2 mutasyonu  

• %8 inde CASQ2 mutasyonu 

• Yaklaşık 20 ay -8 yıl arası takip edilmiş. 



 
B-BLOKER 

• Aritmik olay sıklığı %0-55 

• 4 ve 8 yıllık takiplerde ortalama olay sıklığı %19 ve %37 

• 4 ve 8 yıllık takiplerde ortalama ölüm sıklığı sırasıyla %3 ve % 6  

 

• Kısaca B bloker ile tam korunma sağlanmaz. 



ALTERNATIF TEDAVI 

• Flekainid 

• Ca kanal blokerleri 

• Sol kardiak sempatik denervasyon 

• ICD tedavisi 

• Ablasyon tedavisi 



FLEKAİNİD 

• Flekainid: 100-300 mg/gün dozunda  RYR2 kanalını bloke edici ve NA kanal 
blokaji yapar 

• B blokere rağmen semptomatik olan ve /veya egzersiz boyunca kompleks 

aritmileri devam eden hastalara tedaviye ek ilaç olarak verilmeli 



• Beta blokere rağmen ventriküler aritmileri olan ve /veya ısrarlı semptomları 
olan 33 hastalık çok merkezli bir çalışmada tedaviye flekainid eklenmiş. 

• Yaklaşık 20 ay hastalar takip edilmiş. 

• Hastaların %76 sında egzersizin tetiklediği ventriküler aritmiler baskılanmış. 

• Aritmiyi azaltan doz 150mg/gün 

 



KALSİYUM KANAL BLOKERLERİ 

• L tipi Ca kanallarını bloke ederek RyR2 kanallarından Ca geçişini 
engelleyerek etki eder. 

• B bloker tedavisine rağmen semptomatik olan ve /veya egsersiz boyunca 

komplex aritmileri devam eden hastalara tedaviye ilave olarak verilmeli 

• Yapılan çalışma sayısı az, sonuçlar çelişkili, uzun dönem çalışmaların 
sonuçları olumlu değil 



ICD TEDAVİSİ 

• Ani kardiak ölüm öyküsü  (tartışmasız tüm hastalara uygulanmalı) 
 

• B bloker tedavisine rağmen senkop ve/veya VT olan hastalara 

 

• ICD şokları katekolamin salınımına neden olarak VT fırtınası ölüme 
neden olabilir. 

• Genç hastalar birden fazla pil değişimine neden duyarlar.                

 



SEMPATİK DENERVASYON 

• Farmokolojik olarak çoklu ilaç  tedavisine rağmen semptomatik olan ve /veya 
egzersiz boyunca kompleks aritmileri devam eden hastalara, 

• ICD takılmış ancak sık şok alan hastalara uygulanmalı 

• Çok büyük yapılmış çalışmalar mevcut değil 
• Olumlu sonuçları 

• Semptomlarda azalma,aritmilerde azalma,ICD  şok sayısında belirgin azalma  
• Olumsuz sonuçlar 

• Geçiçi yada kalıcı horner sendromu 

• Pnömotoraks 





AİLE TARAMASI 

• Aile üyelerinden tanı konulmamış hastaları ve asemptomatik taşıyıcıları 
saptamak için tüm ebeveyn ve kardeşlerin klinik ( efor testi,holter ) ve 

genetik testlerle değerlendirilmesi zorunludur. 

• Genetik açıdan pozitif belirlenen asemptomatik aile üyelerinin (kardiak 

olay açısından risk altında olduğundan dolayı ) efor testi negatif olsa bile 
b- bloker tedavisi alması önerilmektedir. 



                                       TEĩEKKÜRLER…. 


