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9O aylik erkek hasta

Bilinen herhangi bir hastalik tanisi olmayan, ii¢ giindiir USYE nedeni ile soguk
alginhgi ilaci ( parasetamol+ fenilefrin) kullanan hasta annesini emerken bir
anda morarmis ve kaskati kesilmis. Annesi tarafindan solunumunun durdugu
fark edilen hastaya 112 tarafindan kardiyo-pulmoner resiisitasyon baslanmis.
112 aracihigiyla gotiruldiigiu dis merkezde resuisitasyona devam edilmis ve
sonrasinda kalp tepe atimi alinmis. Hasta entlibe sekilde tarafimiza sevk edildi
ve yogun bakim linitemize yatirildi.



« Ozgecmis: Ozellik yok

* Soygecmis: Ozellik yok

* Ailenin ilk cocugu.

* Anne ve baba arasinda akrabalik yok.
* Ailede kalp hastaligi 6ykusu yok.



FIZIK MUAYENE

e Ates: 36 C  Tarti: 10 kg (75p)
* KTA: 88/dk * Boy: 75 cm (75 p)
e Solunum: 36 /dk * BC: 46 cm (50 p)

* SPO2: %88
* TA: 66/38 mmhg



FIZIK MUAYENE

* Genel durumu kotu, entube.

* Bilinci kapali, agrili uyarana yaniti yok. Isik refleksi iki tarafl
alinamiyor. DTR'ler dort ekstremitede alinamiyor. Dort ekstremite
flask, agrili uyarana yanitsiz.

* Solunum sesleri iki tarafli kaba, ral, ronkis, ekspiryum uzunlugu yok.
* S1+ S2+ aritmik, ek ses, lifiirim yok. AFN +/+
e Batin distandii, hepatosplenomegali yok.



LABORATUAR

« WBC: 13000/mm3 e Glu: 140 mg/dl Kre: 0.56 mg/di
 ANS: 9000/mm3 * Na: 140 mg/dl K:5.3 mg/di
 HGB: 9.0 g/dI  Ca:8.8 mg/dl Mg:2.4 mg/dl

* PLT: 345000 /mm3 *INR:1.2 APTT:33

 AST: 284 IU ALT: 511U



LABORATUAR

* KAN GAZI
* PH: 6.74
* PCO2:81
* HCO3: 8.0



C: 2048.,0, W: 4096,0
D48,0W=4096,0 1/2
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On tani?

Ani gelisen kardiyak arrest ?



On tani ?

* Pnémoni?

* Aspirasyon?

* Epilepsi ?

* Intrakranyal kanama?

* Konjenital kalp hastaligi, aritmi?



KLINIK IZLEM

* Kardiyojenik sok ve ensefalopati tablosunda olan sivi, inotrop,
bikarbonat tedavileri ve cool-cap islemi baslanan hasta takibinin 4.
saatinde bradikardiye girdi, kalp tepe atimi alinamadi. Kardiyo-
pulmoner resusitasyon islemi baslanan hastada
ventrikuler fibrilasyon ritmi gelisti, defibrilasyon sonrasi kalp tepe

atimi tekrar alind..
* Inotrop ve kronotrop tedavileri tekrar diizenlendi.



KLINIK IZLEM

 Elektrokardiyografisinde D1 ve AVF derivasyonlarinda P dalgasi
olmayan, kardiyak ritmi dlizensiz seyreden hasta Cocuk Kardiyoloji
B.D' ye danisild..

 Yapilan Ekokardiyografisinde patoloji saptanmadi..

* inotroplarin kardiyak ritmi olumsuz etkileme 6zelliginden dolayi
minimal inotrop destegiyle izleme devam edilmesi ve esmolol
baslanmasi planlandi..

* Esmolol inflizyonu sonrasi kardiyak ritmi daha diuzenli seyretmeye
basladi.






N <
W™ » $‘I s
- SO R P, R

- -
.
4

o Bt

. EBBO2PM 101 bpm. S

e - | repmn e 1;







* Ritim duizene girdikten sonra ¢ekilen EKG’lere gore
on taniniz?
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KLINIK IZLEM

» Torsades de pointes morfolojisi saptanan, kardiyak ritmi diizene
girdikten sonra c¢ekilen EKG’lerinde QT uzunlugu izlenen,
Schwartz Skorlamasina gore 6 puan alan hastada Uzun QT
Sendromu dusunuldu.

> Yiiksek doz Propranolol ( 6mg/kg/giin) tedavisi baslandi.
» Anne ve Babaya EKG cekildi, patoloji saptanmadi..
» Kalitimsal aritmiler agisindan gen analizi gonderildi.






KLINIK IZLEM

* Cool-cap tedavisi tamamlanan hastanin ¢ekilen EEG’sinde yaygin
amplitid azalmasi saptandi ve beyin hasari ile uyumlu bulundu.

* Kraniyal MRG’ sinde bazal gangliyonlarda ve kortikal bolgelerde
hipoksiye sekonder yaygin sinyal artisi izlendi.

* Metabolik hastaliklar acisindan gonderilen tetkikleri normal
sonuclandu.



KLINIK IZLEM

* Yuksek doz propranolol tedavisine devam edilen hastanin
takiplerinde VT-VF, torsades de pointes gibi ritim bozukluklari
izlenmedi. Klinigi duzelince ICD takilmasi planlandi.

* Ekstremitelerinde yaygin spastisite gelisen hastaya fizik tedavi
egzersizleri uygulandi.

* Spontan solunum saglayamayan hastaya aileden onam alinarak KBB
tarafindan trakeostomi acildi ve ev tipi mekanik ventilatorde izleme

devam edildi.

* Ailesine evde bakim egitimleri verilen ve Genel Pediatri Servisi’'ne
devri planlanan hasta gelisen ARDS tablosu nedeni ile yogun bakim
yatisinin 74. gununde kaybedildi.



UZUN QT SENDROMU (LQTS)

* Uzun QT sendromu kalp kasi hiicresi aksiyon potansiyelinin
repolarizasyon fazini etkileyen iyon kanallarinin fonksiyon bozuklugudur.

e Karakteristik bulgulari EKG'de uzamis QT araligi (QTc > 0,44 sn) ve T dalgasi
degisiklikleri ile egzersiz veya emosyonla ortaya ¢ikan torsade de pointes
(TdP) tipi ventrikiiler tasikardi sonucu gelisen senkop ve/veya ani 6liimdiir.

* iyon kanallarinin fonksiyon bozuklugu konjenital ve edinsel olabilir.

* Edinsel tipinde neden, genellikle QT araligini uzatan ila¢ kullanilmasi veya
elektrolit dengesinin bozuklugudur.

* Konjenital tipine ise kalp kasi hiicre membranindaki iyon kanallarini
kodlayan cesitli genlerdeki mutasyonlar yol agmaktadirlar.



e KONJENITAL (HEREDITER) LQTS

Jervell ve Lange-Nielsen Sendromu;
-Konjenital sagirhk
-OR gecisli, JLN1 (daha sik) ve JLN2

Romano-Ward Sendromu;
-Normal isitme
-0OD
-LQT1 (%42), LQT2 (%45), LQT3 (%8), LQT4, LQT5, LQT6

Andersen-Tawil Sendromu;
-OD
-LQT7 olarak da siniflandirilmakta
-kas glicstizltgu (periyodik paralizi), yarik damak, disik kulak, iskelet anomalileri
-QT’den ziyade QU intervali uzamistir.

Timothy Sendromu;
-Sporadik
-LQT8 olarak da siniflandiriimakta
-Otizm, zeka geriligi, konjenital kalp hastaligl, immun disfonksiyon



e KONJENITAL (HEREDITER) LQTS

Type of LQTS

LQT1

LQT2
LQT3

LQT4

LQTS
LQT6

LQT7 (Anderson
syndrome)

LQT8 (Timothy syndrome)
LQT9

LQT10

LQT11

LQT12

JLN1
JLN2

Chromosomal Locus

11p15.5
7935-36
3p21-24
4G25-27

21922.1-22.2
21922.1-22.2

17G23.1-q24.2

12q13.3
3p25.3
11923.3
7921-922

11p15.5
21q22.1-22.2

Mutated Gene

KVLQT1, or KCNQ1 (heterozygotes)

HERG, KCNH2
SCN5A

ANK2, ANKB

KCNE1 (heterozygotes)
MiRP1, KNCE2

KCNJ2

CACNA1C
CAV3
SCN4B
AKAP9
SNTAI

KVLQT1, or KCNQ1 (homozygotes)
KCNE1 (homozygotes)

lon Current Affected

Potassium (1)

Potassium (l,)
Sodium (l,)

Sodium, potassium
and calcium

Potassium (l,)

Potassium (l,,)
Potassium (I,,)

Calcium (I, | gipha)
Sodium (l,)
Sodium (1)
Potassium (1)
Sodium (I,)

Potassium (l,)

Potassium (l,)



Long 1’:!1'_ Syndrome: Subdivision of genotyped patients

P e —
® rTypcid FONCE (vl O 1) 50%0
e | Type 2 KCNH2>2 (HERG) 35%0
o |'T'ype 3 SCNsA 8%
* Type s5 &6 KCNE1, KCNE> < 5%
 Type g4 &5 Ankyrin B, KCNJ> < 2%

= lLype & 1o bype b
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~ Remaining LQTS

Type 4

Type s
Type 6
Type 7
Type 8
Iype o
Tvpe 10
Type 11
Type 12

Type 13
Type 14

Type 15
Tvpe 16

Type 17 or CPVT3: Bi-allelic mutation in TECRL gene

Ankyrin B

KCNEx
KCNE=

KCNJ=

CACNALC

CAV3
SCN4B
AKAP-o
SNTA-1
KCNJs

CAILMa

CALM->
CALMSsz

Protein
Anlkyrin

MinK

MiRP1

Kirz.a

CaVi.z
Caveolin 3
SCNPB4 subunit
Yotiao
Syntrophin-oca
Kirz. 4

Calmodulin 1

Calmodulin 2
Calmodulin 3

Long QT Syndrome: Subdivision of genotyped patients

——

Current

Na+/K+ ATPase and
others

Iks
Ikr
Ila
ICa-L
INa
INa
Iks
INa
IkAch

€I e

Defective Caz+
signalling

L H g



LQTS EDINSEL NEDENLER - |

A) ILACLAR
Antibiyotikler — eritromisin, klaritromisin, azitromisin, tmp-smx
Antifungaller — flukanazol, itrakonazol, ketokonazol
Antiprotozoaller — pentamidine, isethionate
Antihistaminikler — astemizole, terfenadine
Antidepresanlar — TCA’s (imipramine, amitriptyline, desipramine, doxepine)
Antipsikotikler — haloperidol, risperidone, thioridazine, chlorpromazine
Antiaritmikler —
Class 1A (sodyum kanal blokerleri) — quinidine, procainamide, disopyramide

Class Ill (depolarizasyonu uzatanlar) — amiodarone, bretylium, dofetilide, procainamide,
sotalol
Lipid-dusiiriicii ajanlar — probucol
Antianjinaller — bepridil
Diiiretikler (K kaybi yoluyla) — furosemide, etacrynic acid
Oral hipoglisemik ajanlar — glibenclamide, glyburide
Organofosfat insektisitler
Promotilite ajanlari — cisapride
Vazodilatorler — prenylamine

I




6" LQTS EDINSEL NEDENLER - i

B) ELEKTROLIT BOZUKLUKLARI
Hipokalemi
Hipokalsemi
Hipomagnesemi

C) MEDIKAL DURUM
Bradikardi — tam AV blok, sick sinus syndrome
Miyokardiyal disfonksiyon — antrasiklin kardiyotoksisitesi, konjestif kalp yetmezligi, kardiyak timor
Endokrinopati — hiperparatiroidizm, hipotiroidizm, feokromositoma
Norolojik — ensefalit, kafa travmasi, inme, subaraknoid kanama
Nutrisyonel — alkolizm, anoraksia nervoza, ag¢hk




* %60’ Inda pozitif aile dykiisii..

* %5’inde sagirlk..

e Basvuru semptomlari:
-senkop (%26)
-nobet (%10)
-kardiyak arrest (%9)
-¢arpinti (%6)
-presenkop

e Semptomlar ventrikiiler aritmiye bagh olup ortalama
12 yas civarinda ortaya cikar.

e Senkop genelde yogun adrenerjik uyari, emosyonel
zorlanma ve egzersiz sirasinda veya hemen sonrasinda
ortaya ¢ikar.

e Ozellikle yiizme!!!

e Guriltili kap zili, alarm saati, telefon, giivenlik alarmi
gibi ani isitsel sinyaller semptomlar tetikleyebilir.

Klinik Bulgular




QT araligi

] Ventrikiillerin depolarizasyonu ve repolarizasyonu icin gecen toplam siireyi
vansitan QT araligi, QRS bilesiginin baslangicindan T dalgasinin bitimine kadar olan
uzakhgi kapsar.

J Kalp hizi ile ters orantili olarak degisir. Kalbin hizlanmasi QT araliginin kisalmasina
neden olurken ,bradikardi uzamasina neden olur.

J Bu yuzden QT siiresini hesaplarkan kalp hizini mutlaka hesaplamaliyiz.

J Hasta uyanik ve sakinken EKG ¢ekilmeli.
J Elle ol¢lim yapilmali (bilgisayarla yapilan otomatik olgiimler giivenilir degildir).
] DIl’de ol¢iilmeli, DII’de T dalgasi izoelektrik hatta (diiz) ise V5’te olgiilmeli.

J Centikli T’ler 6l¢glime katilir. T dalgasindan sonra EKG izoelektrik hatta ulasiyorsa,
2. dalga U dalgasi olarak degerlendirilir ve U dalgasi T dalgasindan %50 daha

biuyukse olcime dahil edilir.



UZUN QT SENDROMU - TANI

» Diizeltilmis QT araligi

* Bazzet esitligi uyarinca kalp hizina gére dizeltilmis QT aralig,
sn olarak ol¢lilen QT uzakhgi, sn birimi ile saptanan RR araliginin
karekokiine béliinerek bulunur.

* Duzeltilmis QT arahiginin st sinir 0.44 sn

 Sinus aritmisi varsa ; Diizeltilmis QT siiresi >0.46 sn

 Sinis aritmisi yoksa : Duizeltilmis QT siiresi >0.44 sn

QT Uzamasinin Tanisinda Onerilen Diizeltilmis QT (QTc) Degerleri

Rating 1-15y Eriskin Erkek Eriskin Kadin
Normal 440 430
Sinirda 440-460 430-450

Uzamis 460

450

QRS

450

450-470

470




e UZUN QT SENDROMU - Tani

SCHWARTZ SKORLAMASI

EKG BULGUSU

QTc

>/=480msn

460-470msn 2
450msn (erkek)

Torsades de pointes*

Tdalga alternansi

Centikli T dalgasi

Yasa gore bradikardi** 0.5
KLINiK BULGULAR

Senkop

Stres ile*

Stressiz

Konjenital sagirhk

AILE OYKUSU
Bilinen LQTS ***
Yakin akrabada <30 yas ani 6liim 0.5

puan

[REN SENRY NG J SN

*Tdp ve stres sirasinda senkop birlikte varsa sadece

birisi sayihr
**3 yasa kadar degerlendirilir

***Schwartz skorlamasina gore veya genetik tani ile

Skorlama sonucu puan:

>1 -LQTS icin dislk olasilik
2-3 -orta dereceli olasilik
>=4 -yuksek olasilik

LQTS dislama kriterleri:
-Prematirite

-Elektrolit dengesinde bozukluk
-SSS hastaligi

-QT uzatan ilag¢ kullanma

Sinirda olgular igin:
-Holter EKG

-Egzersiz testi

-Farmakolojik test (epinefrin)

-Elektrofizyolojik ¢calisma

Genetik inceleme




TORSADES DE POINTES

* Torsades de pointes (TdP), edinilmis veya konjenital uzun QT

araliginin varliginda olusan polimorfik ventrikiiler tasikardinin (VT)
bir formudur.

* QRS komplekslerinin izoelektrik hat etrafinda dolandigi karakteristik
bir morfolojisi vardir.

* Genellikle hemodinamiyi bozar ve ventrikil fibrilasyonuna dejenere
olma ihtimali oldukg¢a yliksektir.



Torsades

a
END OF REPORT
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Genotip-fenotip iliskisi:

LQT1: egzersizle ilgili semptomlar ( 6zellikle ylizme) mevcuttur. Genis T dalgasi
LQT2: semptomlar istirahatte veya egzersizle ilgili olabilir. Azalmis T amplittda vardir

LQT3: semptomlar uykuda gerceklesir, egzersiz sirasinda QT daha kisadir.
Uzun ST segment ile birlikte normal T dalga morfolojisi vardir




Swimming

LTS

LQT2

0/57

LQT3
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~ Genotype - Phenotype, LQT registry

S0+ Auditory stimuli
%
40-
30- 43/175
.
10-
4/319
0  rorouoooDoU: oo =3
LQT1 LQT2 LQT3

y T



Triggers for cardiac events in LQT1, LQT2Z2 and LQT3

100- ] Lxerc-lsc
Bl Emotion
Bl Sileccp, rest without arousal
S0 Oth
68% ==
i 64 %
60
40 |
20%
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UZUN QT SENDROMU - Tedavi

 Oncelikle Tdp gozlendiginde bir ilag etkilesimi olabilecegi diistiniilerek
aritmojenik potansiyeli olan ila¢ kesilmelidir

* Hipopotasemi, hipokalsemi, hipomagezemi gibi elektrolit bozukluklari ,olasi
bradikardi tedavi edilmelidir.

* Beta blokerler glinimiizde LQTS’de tercih edilmektedir. Beta blokerlerin

koruyucu etkisi adrenerjik blokaja neden olan kardiak aritmi riskini azaltmalari
sebebiyledir.



UZUN QT SENDROMU - Tedavi

* En sik propanolol(1-6 mg/kg/giin) ve nadolol tercih edilir.

* Herediter LQTS icin su ana kadar hicbir gen veya gene spesifik tedavi
yok.

* Herediter LQTS’ si olanlarda QT araligini uzatan ilaglar
secilmemelidir.

* Yuiksek riskli hastalarda kardiak arrest,konvansiyonel tedaviye
ragmen tekrarlayan kardiak olaylarda ICD en etkili tedavi
yontemidir.

* Sol servikotorasik stellektomi yiiksek riskli hastalarda (6zellikle beta
bloker tedavisine ragmen) diger antiadrenerjik tedavi yontemidr.
Stellektomi yuksek riskli hastalarda kardiak olay riskini azaltir.



GENEL ONLEMLER

* QT uzamasina yol agcabilecek durumlar ve ilaglar hakkinda
bilgilenilmeli..

e Katekolaminler ve sempatomimetik ilaglar da LQTS’ lularda torsades
de pointesi tetikleyebilmekte..

e Yarismali sporlara izin yok! (6zellikle LQT1’de 6nemli) Yiizme yasak!

e Hasta mutlaka medikasyona uyum agisindan egitilmeli...



TESERRURLER. ....



