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Olgu

• 8 yaşında erkek hasta

• Yakınma: Bayılma



Olgu

• Okulda arkadaşları ile futbol maçı yaparken koşarken durmuş ve bayılmış. 
Yüzünün üstüne düşmüş ve başını yere çarpmış.

• Bayılma öncesi herhangi bir yakınma tariflemiyor, hatırlamıyor.

• Bayılmasını gören öğretmeni bilinç kaybının yaklaşık 5 dakika sürdüğünü, o 
süreçte kol ve bacaklarında kasılma olduğunu söylemiş. 

• Kendine geldiğinde sersemlik hissi varmış, 112 ile çocuk acil servisimize 
getirilmiş.



Özgeçmiş-Soygeçmiş

• 3 ay önce yine okulda futbol oynarken bayılması ve kasılması olmuş. 

• Kronik hastalık/düzenli ilaç kullanım öyküsü yok.

• Ailenin ikinci çocuğu,
• 1. çocuk: 12 yaşında, erkek, sağ-sağlıklı

• 3. çocuk: 18 aylık, erkek, sağ-sağlıklı

• Ailede AKÖ öyküsü yok.



Fizik İnceleme

• Ağırlık: 23 kg (25-50 p)

• Boy: 123 cm (25-50 p)

• Kan basıncı: 90/60 mmHg

• spO2: 100

• Nabız: 80/dk

• SS: 22/dk

• Genel durumu iyi, GKS:15

• Yüzde alında ve dudakta 
laserasyonlar mevcut.

• Kalp ritmik, S1 S2 doğal, 
KTA:80/dakika

• Üfürüm duyulmadı, AFN+/+.

• Diğer sistem muayeneleri doğal.







Laboratuvar

• Hb:11 gr/dl

• BK:11.700

• Htc:33

• Plt:296.000

• BUN:14

• Cr:0.47 mg/dl

• AST:30 IU

• ALT:13 IU

• Na:138 mmol/L

• K: 3.6 

• Ca:9

• Mg:2



Patolojik bulgular

• 2 kez futbol oynarken olan bayılma ve bayılma sırasında kasılma öyküsü

• QTc:0.51/0.50/0.52 sn



Konjenital Uzun QT sendromu (LQTS)

• Ventrikül miyokardının repolarizasyon bozukluğu

• En sık görülen kardiyak kanalopati.

• Uzamış QT intervali ile karakterize olup bu durum hayatı tehdit eden 
ventriküler aritmilere ve ani kardiyak ölüme neden olur.



Konjenital LQTS

• Konjenital/edinsel

• Konjenital LQTS:
• OD Romano-Ward

• OR Jervell-Lange-Nielsen

• 17 LQTS geni tanımlanmış.
• Yaklaşık % 75-80’ini 3 gen mutasyonu oluşturur (KCNQ1,KCNH2,SCN5A)

• % 15-20’sinde genetik test negatif. 



Konjenital LQTS-Patofizyoloji

• Mekanizmalar:
• Uzamış repolarizasyon

• Tetiklenmiş aktivite---ventriküler erken depolarizasyona neden olarak TdP 
başlatabilir.

• Bradikardi, hipokalemi ve hipomagnesemi de bu mekanizmalar ile QTc 
uzamasına neden olurlar.





LQTS-Genetik

• KCNQ1—11. kromozomda potasyum kanalı geni, LQTS1, %35-40

• KCNH2---7. kromozomda potasyum kanalı geni, LQTS2, %25-30

• SCN5A---3. kromozomda sodyum kanalı geni, LQTS3, % 5-10

• Minör LQTS genleri---% 5 

• Genotip negatif LQTS
• Klinik LQTS var ancak tanımlanmış genetik mutasyon yok.

• % 15-20





KLQTS-Epidemiyoloji

• Prevelansı 1 /2000 canlı doğum.

• Genotip pozitif/fenotip negatif olguların sıklığı 1/1000.



KLQTS-Klinik

• Başvuru genellikle ilk 3 dekadda.

• Başvuru zamanı QTc uzunluğu ve semptomların ciddiyeti ile ilişkili.

• Mayo Clinic LQTS kliniğinde ortalama yaş 12 iken,

• Pediatrik Elekrofizyoloji Topluluğunun kayıtlarına göre;
• Ortalama başvuru yaşı 6.8 yıl,

• % 20 olgu yenidoğan döneminde, % 36’sı ise 9-15 yaş arasında tanı almış.



KLQTS-Klinik

• EKG taraması ile saptanan olgular sıklıkla asemptomatik.

• Pediatrik Elekrofizyoloji Topluluğunun kayıtlarına göre;
• % 61 olgu tanı anında semptomatik.

• % 80 senkop/nöbetler

• % 12 fetal aritmi

• % 8 kardiyak arrest



KLQTS-Klinik

• Gebelikte aritmi tetiklenebilir.

• Postpartum dönemin ilk 6-9 ayında kardiyak olay riski yüksek.

• Menopoz başlangıcında rekürren senkop riski LQTS1’de azalırken, LQTS2’de 
arttığı gösterilmiş.



KLQTS-Klinik

• Oldukça değişken.

• Asemptomatik

• Çarpıntı

• Presenkop

• Senkop

• Nöbet 

• Kariyak arrest ve ani kardiyak ölüm.



KLQTS-Klinik

• Aritmiler geçici ya da kendini sınırlayıcı nitelikteyse çarpıntı/presenkop ile 
başvuru.

• Aritmi sürekli olup hemodinamik kollapsa neden olursa senkop/ani kardiyak
arrest gelişir.

• Bir çalışmada olguların % 13’ünde başvuru anında ani kardiyak ölüm 
geliştiği bildirilmiş.



KLQTS-Klinik

• Ventriküler aritmiler ile ilişkili senkop epizodlarında tonik-klonik kasılmalar
olabilir ve bu nedenle bu hastalar epilepsi tanısı alabilir.

• LQTS’deki nöbetleri epilepsiden ayırt etmek oldukça zor olabilir ve bu iki 
durum üst üste binebilir.

• Nedeni açıklanamayan senkop ve afebrile ilk nöbette EKG çekilmesi 
önerilmektedir.



KLQTS-Klinik

• Çoğunlukla ventriküler taşiaritmiler

• Bradikardi, AV Blok, atriyal aritmiler

• 287 hastanın olduğu Pediatrik Elektrofizyoloji Topluluğu kayıtlarında;
• % 16 olguda ventriküler aritmiler

• En sık aritmi polimorfik VT (TdP)—istirahatte % 6, efor testinde % 9 hastada 
görülmüş.



KLQTS-Klinik

enkop ya da resusite edilmiş kardiyak 
arrestlerin % 80’inde polimorfik VT 
TdP) olduğu saptanmış.

Ventrikül hızı 160-250/dk arasında, 
düzensiz R-R intervalleri 

’dalgaların dansı’’

ıklıkla kısa süreli ve spontan olarak 
onlanır.

Birkaç epizod şeklinde olabilir.

Ventriküler fibrilasyona ilerleyebilir.



KLQTS-Klinik

• T dalga alternansı elektriksel 
instabilitenin belirteci

• Yakında gelişebilecek TdP’in 
habercisi olabilir.



KLQTS-Klinik

• AV Blok---Özellikler yenidoğanlarda
Aritmi riskinde artış, kötü prognoz göstergesi

• Bradikardi oldukça sık görülür, fetal bradikardi uyarıcı.



KLQTS-Klinik

• Ekg—av blok uzun qt



KLQTS-Klinik-Aritminin tetikleyicileri

• Egzersiz, yüzme, dalma

• Akut uyarılar
• Ses

• Duygusal değişiklikler

• Alarm saati ile aniden uykudan 
uyanma

• Telefon sesi

• Gök gürültüsü

• 175 hastalık bir çalışma:

• % 67 egzersiz

• % 18 egzersiz+duygusal değişiklik

• % 7 duygusal değişiklik

• % 3 gürültü ve egzersiz

• % 2 anestezi



KLQTS-Klinik

LQTS1’de aritmi sıklıkla egzersiz ile 
tetiklenir, egzersiz sırasında QT intervali 
uzar.

Ani suya dalma ve yarışmalı yüzme 
aktiviteleri LQTS1 için spesifik olabilir.

Telefon ya da alarm sesi LQTS2 için 
daha tipik.

Dinlenme ya da uyku sırasında aritmi 
LQTS2 ve LQTS3 için daha tipik.





KLQTS-Klinik

• OR geçişli LQTS---Jervell-Lange-Nielsen sendromu

• 1 /1.000.000

• Sensörinöral işitme kaybı

• Daha malign bir klinik seyir

• Konjenital ve bilateral işitme kaybı olan her çocuğa EKG çekilmesi 
önerilmektedir.



KLQTS-Tanı

• Öykü

• Fizik muayene

• EKG-QTc ve T dalga morfolojisi

• Aile öyküsü

• 24 saatlik Holter ---T dalga değişiklikleri, aritmiler

• QT uzamasına neden olacak diğer nedenlerin ekarte edilmesi 

Başka nedenlerle açıklanamayan senkop?
Nöbet ve senkop birlikteliği?
Resüsite edilmiş kardiyak arrest?

<40 yaş AKÖ?
Açıklanamayan trafik kazaları
Açıklanamayan boğulmalar
Generalize nöbet öyküsü?
Epilepsi tedavisi öyküsü?







KLQTS-Tanı-QTc ölçümü



KLQTS-Tanı

• QTc 99. persentil:

• Prepubertal dönemde 0.46 sn

• Postpubertal erkeklerde 0.47 sn

• Postpubertal kızlarda 0.48 sn

• Genetik tanılı LQTS’lu olguların % 20-25’inde QTc normal olabilir!



KLQTS-Tanı

• Epinefrin infüzyonu

• Efor testi

• Genetik test

Şüphede kalınan hastalarda



≤1 düşük olasılık LQTS
1-3 orta olasılık LQTS
≥ 3.5 yüksek olasılık LQTS



KLQTS-Tanı



KLQTS-Genetik test



KLQTS-Tanı

• LQTS risk skoru ≥ 3.5 ve QTc uzamasına yol açan sekonder bir neden yoksa ve/veya

• Genetik analizde gen mutasyonu saptandıysa veya

• Tekrarlanan EKG’de QTc ≥ 0.50 sn ve QTc uzamasına yol açan sekonder bir neden 
yoksa

• Tekrarlanan EKG’de QTc 0.48-0.50 sn 

• Açıklanamayan senkop

• Genetik analiz negatif

• QTc uzamasına yol açan sekonder bir neden yoksa

LQTS tanısı konulur.

LQTS tanısı konabilir.



KLQTS-Tedavi

• QTc’yi uzatan ilaçlardan kaçınma

• Elektrolit imbalansı olabilecek durumlarda düzeltilmesi

• 40 yaş altı tüm asemptomatik ve semptomatik hastalar tedavi edilmeli.

• Beta bloker (propranolol/nadolol) 
• LQTS1 ve LQTS2’de etkili, LQTS3’de tartışmalı, proaritmik etki?

• LQTS3’de meksiletin ve flekainid

• İntrakardiyak defibrilatör (ICD)

• Sol kardiyak sempatik denervasyon



ICD endikasyonları



KLQTS-Tedavi-Sol kardiyak sempatik 
denervasyon

• Yüksek riskli ve beta blokere yanıtsız hastalarda aritmik olay riskini azaltır.

• ICD tedavisinin rölatif KE olduğu durumlarda:
• Küçük çocuk/infant

• Beta blokere rağmen senkop olan olgular

• Astım

• Beta bloker intoleransı

• ICD ile rekürren VF şoku alan hastalar



Spor katılımı

• Asemptomatik/Semptomatik tüm hastalar 
sadece golf, kriket, bilardo, bowling gibi Klas 
1A sporları yapabilir.

• Genotip pozitif/fenotip negatif olan hastalar 
yarışmalı sporları yapabilir. AKÖ riski! LQTS1’de 
yüzme kısıtlanmalı.

• ICD’li hastalar çarpışmalı sporları yapmamalı.



KLQTS-Prognoz

• QTc>0.50 sn
• TdP ilişkili senkop öyküsü varsa
• Prepubertal erkek
• Postpubertal kız

• Yaşamın ilk yılında kardiyak olay öyküsü

Artmış AKÖ riski ile ilişkili



KLQTS-Sonuç

• Egzersiz ile senkop, nöbet ile başvuran hastaların öyküsü dikkatli alınmalı ve 
ayrıntılı inceleme yapılmalıdır.

• LQTS’lu hastaların bir kısmında EKG’de QTc’nin normal olduğu göz önüne 
alındığında, klinik şüphe duyulan olgularda izlem önem taşımaktadır.


