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» Kiz hasta




YAKINMA

Bayilma

Carpinti

Bas donmesi

Gozlerde kararma




OYKU

B.T: 26.01.2017

Yaklasik 10 gUn once bayllma

Okulda sinifin icinde yUrUrken bayillmis.

Oncesinde bas donmesi, carpint, gdzlerde kararmasi olmus.

Bu bayilma dykusunden yaklasik 1 hafta dnce gdzlerde kararma ve bas
ddnmesi nedeniyle merdivenlerden dusme dykUsu mevcut.




OZGECMIS-SOYGECMIS

Dogum oncesi, dogum ve dogum sonrasi dykusunde dzellik yok.

4 kardesi var.

2014 yilinda 16 yasindaki kiz kardesi evde 6l0 bulunmus.
» (Epilepsi nedeniyle takip ediliyormus?)

Ailede baska 40 yas dncesi ani 6lum O6ykUsu yok. KKH yok.

Aillede pace maker ya da ICD olan yok

Anne baba saglikli, uzaktan akraba 3. derece kuzen




FIZIK BAKI

« VUcut sicakligr: 37C°

« Solunum sayisi: 20 /dk

* Nabiz:72/dk

« Kan basinci :102/65 mmHg
« Agrrlik: 53 kg (50 p)

* Boy:157.5 cm (50 p)

« Kalp sesleri: S1 - S2 dogal, femoral arter nabizlan +/+ , OfUrum yok, trill yok.

« Diger sistem muayeneleri dogal.




NameSSeers - Medication: L PALIE TSN L0 e
Sex:Male Birth Date: @ N s . il BAT
Symploms : History: 4
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EKO

* NORMAL
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« Olgumuza Holter EKG takildi.

« 24 saatlik holter incelemesinde gece uyku saatlerinde kalp hizinin en dusuk
37/dk oldugu en uzunu 18 atimlik 258 adet sinUs bradikardisi, nadir VEA ve
bigemini VEA izlenmekle birlikte kalp hizi arttikca polimorfik, bidirectional
karakterde VT izlend..




- ONTANIMIZ?

« NE ISTEYELIM?
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* Yapilan efor testinde kalp hizi arttikca polimorfik ,bidirectional karakterde
VT izlendi.

* Dinlenme asamasinda VT'nin kayboldugu izlendi.




* Hastamizda ailede ani olum ve bayilma (senkop) yakinmasi olmasi tuzerine ICD takilmasi

planland..

* 4 mg/kg/gun propranolol basland..

* KVPT icin genetik analiz planland..




KATEKOLAMINERJIK
POLIMORFIK VENTRIKULER
TASIKARDI (KVPT)




TANIM

« Egzersiz/stres gibi sempatik aktivitenin arttigr durumlarda olusan

- ki yonlU VT veya polimorfik VT veya VF ye bagdl gelisen

« Senkop, nbbet ve/veya ani dlum




EPIDEMIYOLO]

Toplumda gorUime sikhgi 1/10000

Ortalama 10 yasinda ilk belirtiler baslar (Siklikla ik belirti efor/ stresle olan
senkop).

Hastalarin %30 unda ani kardiyak 6lum ilk prezentasyondur.

Tedavi ediimeyen hastalarda 30 yasina kadar 6lum orani %30 a ulasir.




GENETIK MUTASYON

* 2 tUr onemli mutasyon bildirilmistir.

« Cardiac ryanodine-calcium release channel (RyR2) gen mutasyonu

« Daha sik gorolr.
* %50-60
 Otozomal dominant

« Cardiac calsequestrin gen mutasyonu (CASQ2)
« Daha nadir
 %1-2
« Otozomal resesif
« Triadin (TRDN), Calmodulin(CALMT ), KCNJ2 VE ANK2 diger gen mutasyonlardrr.




TANI

« Egzersiz/sires ile senkop, nObet veya ani Olum oykUsu cocuklarda akla gelmel
* Bazal EKG ve Q-T sureleri genellikle normal
* Bazen EKG de,
 SinUs bradikardisi
« Belirgin U dalgasi
* Kisa PR intervali

« Tani siklikla efor ftesti ile konulur.

» Efor testi sirasinda gorulimeye baslanan bidirectional ( iki yonlu) VT veya polimorfik
VT tani acisindan tipik bulgudur.




* VentrikOler aritmiler genelde kalp hizi 110-130/dk arasinda iken goriimeye
baslar.

« Egzersiz durduruldugunda ise bu aritmilerin de kademeli olarak azalarak
kaybolmasi beklenir.

 Genellikle dinlenme sirasindaki EKG'ler normaldir.




@ Eurcpace (2013) 15, 13891406 HRS/EHRA/APHRS CONSENSUS STATEMENT
EunCrEAn doi:10.109 3/ eurcpace/eut272

Executive summary: HRS/EHRAJAPHRS expert
consensus statement on the diagnosis and
management of patients with inherited primary

arrhythmia syndromes

Silvia G. Priori, (HRS Chairperson)’, Arthur A. Wilde, (EHRA Chairperson)?,
Minoru Horie, (APHRS Chairperson)?, Yongkeun Cho, (APHRS Chairperson)?,
Elijah R. Behr®, Charles Berul®, Nico Blom7*, Josep Brugada®, Chern-En Chiang?,
Heikki Huilcuril?, Prince Kannankerill 1, Andrew Krahn12, Aintoine Leenhardel3,
Arthur Moss'?, Peter ). Schwartz15, Wataru Shimizu?'®, Gordon Tomaselli?'?1,
Cynthia Tracy™ 18

CVPT TANISINDA UZMAN KONSENSUS ONERILER]

* Yapisal olarak normal kalp ve normal EKG varliginda aciklanamayan egzersiz
/katekolamin ile uyariimis bidirectional VT,polimorfik bigemine ventrikUler
atimlar veya VT varliginda <40 yas bireylerde CPVT tanisi konulur.

« Patojenik mutasyon olan bireylerde CVPT tanisi konulur.

« Ailede CVPT olanlarda normal kalp variginda egzersiz ile tetiklenen PVCs veya
bidirectional /polimorfik VT varliginda CPVT tanisi konulur.

* Yapisal olarak normal kalp ve EKG varliginda aciklanamayan egzersiz /
katekolamin ile uyarimis bidirectional VT ,polimorfik bigemine ventrikUler
atimlar




AYIRICI TANI

« ANDERSEN-TAWIL SENDROMU

« Benzer fenotip

« Belirgin yUz yapisi, peryodik paralizi gibi ektra kardiak &zlellikler

« Ani kardiyal 6lum riski dusuk, aritmiler adrenerjik aktivasyonla iliskilideqil
« TiP 1 UZUN QT SENDROMU

« Egzersizle iliskili aritmi veya senkop olur

« Efor testiile aritmi uyarimaz.
 RyR2 GEN MUTASYONU

« Sag ventrikUl anormallikleri eslik eder.

* Avirici taniicin EKO/MR yapiimali




TEDAVI

« Tani alan tum belirtili hastalar tedavi edilmelidir.

« Genotip ve/veya fenotip tani konulan hastalarda tedavi edilmeli (belirtisiz
olsa bile)

- [stisna: Tarama esnasinda tespit edilen 60 yas Ustd asemptomatik (belirtisiz)
hastalar




KORUYUCU TEDAVI

* Hastaligin olusumunu engellemek icin yasam tarzi degisikleri gerekir.
« Yansmali spor yasak (YUzme dahil)
« AQIr spor yapiimamali

« Cevresel stresden uzak durmal

« Sempatomimetik ilaclar kontrendike




B-BLOKER

Tedavide dnemli yere sahip

Uzun etkili nadolol(1-2 mg/kg/gun)
« Ulkemizde propranolol ( 2-4 mg/kg/gun)

Hastanin tolere edebilecegi en yuksek doz verilir.

Doz tifrasyonu efor testiyle (holter) yapilrr.




B-BLOKER KILAVUZ ONERI|LER]

« SINIF 1: KLINIK OLARAK TANI KONULAN SEMPTOMATIK TUM HASTALARA

» SINIF 2 A: KLINIK OLAY OLMAYAN ANCAK COCUKLUK DONEMINDE GENETIK
ANALIZLE TANISI KONULAN HASTALARA

» SINIF 2 B: KLINIK OLAY OLMAYAN ANCAK ERISKINLEKTE GENETIK ANALIZLE
TANISI KONULAN HASTALARA

B BLOKER TEDAVISI




Europace. 2012 Feb;14{2):175-83. doi: 10.1083/europaceleur2?7. Epub 2011 Sep 4.

Therapeutic approach for patients with catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia:
state of the art and future developments.

van der Werf C1, Zwinderman AH, Wilde AA.

B-Blokerlerin etkiniligini degerlendiren 11 calismanin meta analizi

Toplam 403 hasta,

K/E orani benzer

Tani sirasinda %66 hasta semptomatik (belirtili)

Hastalarin %630nde RyR2 mutasyonu

%8 inde CASQ2 mutasyonu

Yaklasik 20 ay -8 yil arasi takip edilmis.




B-BLOKER

Aritmik olay sikhgi %0-55
4 ve 8 yillik takiplerde ortalama olay sikhgl %19 ve %37

4 ve 8 yillik takiplerde ortalama dlum sikligi sirasiyla %3 ve % 6

Kisaca B bloker ile tam korunma saglanmaz.




ALTERNATIF TEDAVI

Flekainid

Ca kanal blokerleri

Sol kardiak sempatik denervasyon

ICD tedavisi

Ablasyon tedavisi




FLEKAINID

 Flekainid: 100-300 mg/gUn dozunda RYR2 kanalini bloke edici ve NA kanal
blokaiji yapar

* B blokere ragmen semptomatik olan ve /veya egzersiz boyunca kompleks
aritmileri devam eden hastalara tedaviye ek ila¢ olarak veriimeli
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Beta blokere ragmen ventrikUler aritmileri olan ve /veya israrll semptomliari
olan 33 hastalik cok merkezli bir calismada tedaviye flekainid eklenmis.

Yaklasik 20 ay hastalar takip edilmis.

Hastalarnn %76 sinda egzersizin tetikledigi ventrikGler aritmiler baskilanmis.

Aritmiyi azaltan doz 150mg/gun




KALSIYUM KANAL BLOKERLERI

L fipi Ca kanallanni bloke ederek RyR2 kanallarindan Ca gecisini
engelleyerek etki eder.

» B bloker tedavisine ragmen semptomatik olan ve /veya egsersiz boyunca
komplex aritmileri devam eden hastalara tedaviye ilave olarak verilmeli

» Yapilan calisma sayisi az, sonuclar ¢eliskili, uzun ddnem calismalarn
sonuclar olumlu dedil




ICD TEDAVISI

* Ani kardiak 6lum oykusU (tarfismasiz tum hastalara uygulanmali)

* B bloker tedavisine ragmen senkop ve/veya VT olan hastalara

« |CD soklar katekolamin salinimina neden olarak VT firtinasi 8lume
neden olabilir.

« Genc¢ hastalar birden fazla pil degisimine neden duyarlar.




SEMPATIK DENERVASYON

* Farmokolojik olarak coklu ilac tedavisine ragmen semptomatik olan ve /veya
egzersiz boyunca kompleks aritmileri devam eden hastalara,

« |CD takilmis ancak sik sok alan hastalara uygulanmal

« Cok buyuk yapilmis calismalar mevcut degil
* Olumlu sonuclari
« Semptomlarda azalma,aritmilerde azalma,ICD sok sayisinda belirgin azalma
* Olumsuz sonuclar
« Gecici yada kalici horner sendromu
* PnOmotoraks




Class 2a

% Class 2b

% CPVT tanisi olan tiim hastalara yasam tarzi degisikligi onerilir
< Yarnismali sporlardan kacinma/kisitlama
< AgIr egzersizden kagcinma/kisitlama
< Stresli ortamlardan kaginma
CPVT tanisi olan tim semptomatik hastalara beta blokerler énerilir
CPVT tanisi olan ve kardiak arrest, tekrarlayan senkop, optimal medikal tedaviye refrakter
polimorfik/biderictional VT’ si olanlar ve/veya LSCD olanlara ICD implantasyonu &nerilir

K

CPVT tanisi olan ve b-blokér tedavisi altinda tekrarlayan senkop veya
polimorfik/bidirectional VT’si olanlara b-blokor tedavisine flekainide eklenmesi yararli
olabilir

CPVT’ye iliskin asikar klinik manifestasyonu olmayan patojenik CPVT gen mutasyonu
tasiyanlarda beta blokerler yararl olabilir( gizli mutasyon pozitif hastalar)

CPVT tanisi alan ve b-blokdr tedavisi altinda veya b-blokorlere intolerans
[kontrendiikasyon varliginda tekrarlayan senkop, polimorfik/bidirectional VT/birka¢ uygun
ICD soklamasi varsa LCSD disundlebilir

CPVT tanisi olan asemptomatik hastalarda ICD tedavisi tek basina diisiiniimemelidir
CPVT tanisi olan hastalarda Programli Elektirksel Stimiilasyon endike degildir




AILE TARAMASI

« Alle Uyelerinden tani konulmamis hastalar ve asemptomatik tastyicilari
saptamak icin tTUm ebeveyn ve kardeslerin klinik ( efor testi,holter ) ve
genetik testlerle degerlendiriimesi zorunludur.

« Genetik acidan pozitif belilenen asemptomatik aile uyelerinin (kardiak

olay acisindan risk altinda oldugundan dolayi ) efor testi negatif olsa bile
b- bloker tedavisi almasi dneriimektedir.




TESEKKURLER....




