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BiliŶeŶ herhaŶgi ďir hastalık taŶısı olŵayaŶ, üç güŶdür ÜSYE ŶedeŶi ile soğuk 
algıŶlığı ilaĐı ; parasetamol+ fenilefrin) kullanan hasta annesini emerken bir 
aŶda ŵorarŵış ve kaskatı kesilŵiş. AŶŶesi tarafıŶdaŶ soluŶuŵuŶuŶ durduğu 
fark edilen hastaya ϭϭϮ tarafıŶdaŶ kardiyo-pulmoner resüsitasyon ďaşlaŶŵış.  
ϭϭϮ araĐılığıyla götürüldüğü dış ŵerkezde resüsitasyona devaŵ edilŵiş ve 
soŶrasıŶda kalp tepe atıŵı alıŶŵış. Hasta entübe şekilde tarafıŵıza sevk edildi 
ve yoğuŶ ďakıŵ üŶiteŵize yatırıldı. 



• Özgeçŵiş: Özellik yok 

• Soygeçŵiş: Özellik yok 

• AileŶiŶ ilk çoĐuğu. 
• AŶŶe ve ďaďa arasıŶda akraďalık yok. 
• Ailede kalp hastalığı öyküsü yok. 

 



FİZİK MUAYENE 

• Ateş: ϯϲ C 

• KTA: 88/dk 

• Solunum: 36 /dk  

• SPO2: %88 

• TA: 66/38 mmhg 

 

• Tartı: ϭϬ kg ;ϳϱpͿ 
• Boy: 75 cm (75 p) 

• BÇ:  46 cm (50 p) 



FİZİK MUAYENE 

• Genel durumu kötü, entübe. 

• BiliŶĐi kapalı, ağrılı uyaraŶa yaŶıtı yok. Işık refleksi iki taraflı 
alıŶaŵıyor. DTR'ler dört ekstremitede alıŶaŵıyor. Dört ekstremite 
flask, ağrılı uyaraŶa yaŶıtsız.  
• SoluŶuŵ sesleri iki taraflı kaďa, ral, ronküs, ekspiryum uzuŶluğu yok. 
• S1+ S2+ aritmik, ek ses, üfürüm yok. AFN +/+ 

• BatıŶ distandü, hepatosplenomegali yok. 



LABORATUAR 

• WBC: 13000/mm3 

• ANS: 9000/mm3 

• HGB: 9.0 g/dl 

• PLT: 345000 /mm3       

•  Glu: 140 mg/dl   Kre: 0.56 mg/dl 

•  Na: 140 mg/dl    K:5.3 mg/dl 

•  Ca:8.8   mg/dl    Mg:2.4 mg/dl 

• INR: 1.2      APTT: 33 

• AST: 284 IU   ALT: 51 IU 

 



LABORATUAR 

• KAN GAZI 

• PH: 6.74 

• PCO2:81 

• HCO3: 8.0 







EKG 













Ön taŶı? 

 

 

                               Ani gelişeŶ kardiyak arrest ? 



ÖŶ taŶı ? 

• Pnömoni? 

• Aspirasyon? 

• Epilepsi ? 

• İŶtrakraŶyal kanama? 

• Konjenital kalp hastalığı, aritŵi? 

 



KLİNİK İZLEM 

• Kardiyojenik şok ve ensefalopati tablosunda olan sıvı, inotrop , 
bikarbonat tedavileri ve cool-cap işleŵi ďaşlaŶaŶ hasta takiďiŶiŶ ϰ. 
saatinde bradikardiye girdi, kalp tepe atıŵı alıŶaŵadı. Kardiyo-
pulmoner resüsitasyon işleŵi ďaşlaŶaŶ hastada 
ventriküler fibrilasyon ritŵi gelişti, defibrilasyon soŶrası kalp tepe 
atıŵı tekrar alıŶdı. 
• İŶotrop ve kronotrop tedavileri tekrar düzenlendi. 



KLİNİK İZLEM 

• Elektrokardiyografisinde D1 ve AVF derivasyoŶlarıŶda P dalgası 
olmayan, kardiyak ritmi düzensiz seyreden hasta Çocuk Kardiyoloji 
B.D' ye daŶışıldı. 
• YapılaŶ EkokardiyografisiŶde patoloji saptaŶŵadı. 
• İŶotroplarıŶ kardiyak ritŵi oluŵsuz etkileŵe özelliğiŶdeŶ dolayı 

minimal inotrop desteğiyle izleŵe devaŵ edilŵesi ve esmolol 
ďaşlaŶŵası plaŶlaŶdı. 
• Esmolol infüzyonu soŶrası kardiyak ritŵi daha düzeŶli seyretŵeye 

ďaşladı. 









 

 

•Ritim düzeŶe girdikteŶ  soŶra çekileŶ EKG’lere göre 
öŶ taŶıŶız? 









KLİNİK İZLEM 

Torsades de pointes morfolojisi saptanan, kardiyak ritmi düzene 
girdikteŶ soŶra çekileŶ EKG’leriŶde QT uzuŶluğu izlenen , 
Schwartz SkorlaŵasıŶa göre 6 puan alan hastada Uzun QT 
SeŶdroŵu düşüŶüldü. 

Yüksek doz Propranolol ; ϲŵg/kg/güŶͿ tedavisi ďaşlaŶdı. 
AŶŶe ve Baďaya EKG çekildi, patoloji saptaŶŵadı. 
Kalıtıŵsal aritŵiler açısıŶdaŶ geŶ aŶalizi göŶderildi. 

 





KLİNİK İZLEM 

• Cool-cap tedavisi taŵaŵlaŶaŶ hastaŶıŶ çekileŶ EEG’siŶde yaygıŶ 
amplitüd azalŵası saptaŶdı ve ďeyiŶ hasarı ile uyuŵlu ďuluŶdu. 
• Kraniyal MRG’ siŶde ďazal gaŶgliyoŶlarda ve kortikal bölgelerde 

hipoksiye sekonder yaygıŶ siŶyal artışı izleŶdi. 
• Metabolik hastalıklar açısıŶdaŶ göŶderileŶ tetkikleri Ŷorŵal 

soŶuçlaŶdı.  



KLİNİK İZLEM 

• Yüksek doz propranolol tedavisiŶe devaŵ edileŶ hastaŶıŶ 
takiplerinde VT-VF, torsades de pointes giďi ritiŵ ďozuklukları 
izleŶŵedi. KliŶiği düzeliŶĐe ICD takılŵası plaŶlaŶdı. 
• Ekstremitelerinde yaygıŶ spastisite gelişeŶ hastaya fizik tedavi 

egzersizleri uygulaŶdı. 
• Spontan soluŶuŵ sağlayaŵayaŶ hastaya ailedeŶ oŶaŵ alıŶarak KBB 

tarafıŶdaŶ trakeostomi açıldı ve ev tipi ŵekaŶik ventilatörde izleme 
devam edildi. 

• AilesiŶe evde ďakıŵ eğitiŵleri verileŶ ve GeŶel Pediatri Servisi’Ŷe 
devri plaŶlaŶaŶ hasta gelişeŶ ARDS taďlosu ŶedeŶi ile yoğuŶ ďakıŵ 
yatışıŶıŶ ϳϰ. güŶüŶde kayďedildi. 



UZUN QT SENDROMU (LQTS) 

 

• UzuŶ QT seŶdroŵu kalp kası hüĐresi aksiyoŶ potaŶsiyeliŶiŶ 
repolarizasyon fazıŶı etkileyeŶ iyoŶ kaŶallarıŶıŶ foŶksiyoŶ ďozukluğudur. 
• Karakteristik ďulguları EKG'de uzaŵış QT aralığı ;QTc > 0,44 snͿ ve T dalgası 

değişiklikleri ile egzersiz veya emosyonla ortaya çıkaŶ torsade de pointes 
(TdP) tipi ventriküler taşikardi soŶuĐu gelişeŶ senkop ve/veya ani ölümdür. 

• İyoŶ kaŶallarıŶıŶ  foŶksiyoŶ ďozukluğu konjenital ve edinsel olabilir. 

• Edinsel tipiŶde ŶedeŶ, geŶellikle QT aralığıŶı uzataŶ ilaç kullaŶılŵası veya 
elektrolit deŶgesiŶiŶ ďozukluğudur. 
• Konjenital tipiŶe ise kalp kası hüĐre ŵeŵďraŶıŶdaki iyoŶ kaŶallarıŶı 

kodlayaŶ çeşitli geŶlerdeki ŵutasyoŶlar yol açŵaktadırlar. 



KONJENİTAL ;HEREDİTERͿ LQTS  

Jervell ve Lange-Nielsen Sendromu;  
 -Konjenital sağırlık 
   -OR geçişli, JLNϭ ;daha sıkͿ ve JLNϮ  
  

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

 

 Andersen-Tawil Sendromu; 
 -OD 
 -LQTϳ olarak da sıŶıflaŶdırılŵakta  
 -kas güçsüzlüğü ;periyodik paraliziͿ, yarık daŵak, düşük kulak, iskelet aŶoŵalileri  
 -QT’deŶ ziyade QU intervali uzaŵıştır. 
 

 Timothy Sendromu;  
 -Sporadik 
 -LQTϴ olarak da sıŶıflaŶdırılŵakta 
 -Otizm, zeka geriliği, konjenital kalp hastalığı, immün disfonksiyon 

    

 



Type of LQTS Chromosomal Locus Mutated Gene Ion Current Affected 

LQT1 11p15.5 KVLQT1, or KCNQ1 (heterozygotes) Potassium (IKs) 

LQT2 7q35-36 HERG, KCNH2 Potassium (IKr) 

LQT3 3p21-24 SCN5A Sodium (INa) 

LQT4 4q25-27 ANK2, ANKB 
Sodium, potassium 

and calcium 

LQT5 21q22.1-22.2 KCNE1 (heterozygotes) Potassium (IKs) 

LQT6 21q22.1-22.2 MiRP1, KNCE2 Potassium (IKr) 

LQT7 (Anderson 

syndrome) 
17q23.1-q24.2 KCNJ2 Potassium (IK1) 

LQT8 (Timothy syndrome) 12q13.3 CACNA1C Calcium (ICa-Lalpha) 

LQT9 3p25.3 CAV3 Sodium (INa) 

LQT10 11q23.3 SCN4B Sodium (INa) 

LQT11 7q21-q22 AKAP9 Potassium (IKs) 

LQT12     --- SNTAI Sodium (INa) 

JLN1 11p15.5 KVLQT1, or KCNQ1 (homozygotes) Potassium (IKs) 

JLN2 21q22.1-22.2 KCNE1 (homozygotes) Potassium (IKs) 

KONJENİTAL ;HEREDİTERͿ LQTS 







LQTS EDİNSEL NEDENLER - I 
AͿ İLAÇLAR 

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 III (depolarizasyonu uzatanlar) – amiodarone, bretylium, dofetilide, procainamide, 
sotalol 
Lipid-düşürüĐü ajaŶlar – probucol 
Antianjinaller – bepridil 
Diüretikler ;K kayďı yoluylaͿ – furosemide, etacrynic acid 
Oral hipoglisemik ajanlar – glibenclamide, glyburide 
Organofosfat insektisitler 
Promotilite ajaŶları – cisapride 
Vazodilatörler – prenylamine 



LQTS EDİNSEL NEDENLER - II 

BͿ ELEKTROLİT BOZUKLUKLARI 
    Hipokalemi 
    Hipokalsemi 
    Hipomagnesemi 
 
CͿ MEDİKAL DURUM 
    Bradikardi – tam AV blok, sick sinus syndrome 
    Miyokardiyal disfonksiyon – antrasiklin kardiyotoksisitesi, konjestif kalp yetŵezliği, kardiyak tüŵör 
    Endokrinopati – hiperparatiroidizm, hipotiroidizm, feokromositoma 
    Nörolojik – ensefalit, kafa travŵası, iŶŵe, subaraknoid kanama 
    Nutrisyonel – alkolizm, anoraksia nervoza, açlık 



 

• %ϲϬ’ıŶda pozitif aile öyküsü.. 

• %ϱ’iŶde sağırlık.. 
 
• Başvuru seŵptoŵları: 
 -senkop (%26) 

 -nöbet (%10) 

 -kardiyak arrest (%9) 

 -çarpıntı ;%6Ϳ 
 -presenkop 

 

• Semptomlar ventriküler aritŵiye ďağlı olup ortalaŵa 
ϭϮ yaş ĐivarıŶda ortaya çıkar. 
 
• Senkop geŶelde yoğuŶ adrenerjik uyarı, emosyonel 
zorlaŶŵa ve egzersiz sırasıŶda veya heŵeŶ soŶrasıŶda 
ortaya çıkar. 
 
• Özellikle yüzme!!! 
 
• Gürültülü kapı zili, alarŵ saati, telefoŶ, güveŶlik alarŵı 
giďi aŶi işitsel siŶyaller seŵptoŵları tetikleyeďilir.   

 

Klinik Bulgular 



QT aralığı 
 Ventriküllerin depolarizasyonu ve repolarizasyonu için geçen toplam süreyi 

yaŶsıtaŶ QT aralığı, QRS ďileşiğiŶiŶ ďaşlaŶgıĐıŶdaŶ T dalgasıŶıŶ ďitiŵiŶe kadar olaŶ 
uzaklığı kapsar. 

 Kalp hızı ile ters oraŶtılı olarak değişir. KalďiŶ hızlaŶŵası QT aralığıŶıŶ kısalŵasıŶa 
neden olurken ,bradikardi uzaŵasıŶa ŶedeŶ olur.  

 Bu yuzden QT süresini hesaplarkan kalp hızıŶı ŵutlaka hesaplaŵalıyız. 

 Hasta uyaŶık ve sakiŶkeŶ EKG çekilŵeli. 

 Elle ölçüŵ yapılŵalı ;ďilgisayarla yapılaŶ otoŵatik ölçüŵler güveŶilir degildir). 

 DII’de ölçülmeli, DII’de T dalgası izoelektrik hatta ;düzͿ ise Vϱ’te ölçülŵeli. 

 ÇeŶtikli T’ler ölçüŵe katılır. T dalgasıŶdaŶ soŶra EKG izoelektrik hatta ulasıyorsa,  

Ϯ. dalga U dalgası olarak degerlendirilir ve U dalgası T dalgasıŶdaŶ %ϱϬ daha 
büyükse ölçüme dahil edilir.  

 

 



UZUN QT SENDROMU - TANI 

Düzeltilŵiş QT aralığı 
• Bazzet eşitliği uyarıŶĐa kalp hızıŶa göre düzeltilŵiş QT aralığı,  

sn olarak ölçüleŶ QT uzaklığı, sn ďiriŵi ile saptaŶaŶ RR aralığıŶıŶ  

kareköküne bölünerek bulunur.  

• Düzeltilŵiş QT aralığıŶıŶ üst sıŶırı  0.44 sn 

• SiŶüs aritŵisi varsa ; Düzeltilŵiş QT süresi >Ϭ.ϰϲ sn 

• SiŶüs aritŵisi yoksa : Düzeltilŵiş QT süresi >Ϭ.ϰϰ sn 

 QT UzaŵasıŶıŶ TaŶısıŶda ÖŶerileŶ Düzeltilŵiş QT ;QTcͿ Değerleri 
Rating                 1–15 y            ErişkiŶ Erkek          ErişkiŶ KadıŶ 
 
Normal   440                              430                   450 
SıŶırda                  440–460                             430–450                  450–470 
Uzaŵış    460                              450                   470 
 

 



UZUN QT SENDROMU - TaŶı 

SCHWARTZ SKORLAMASI 
 
EKG BULGUSU             puan 
QTc 
>/=480msn                 3 
460-470msn                2 
450msn (erkek)                 1 
Torsades de pointes*                               2 
Tdalga alterŶaŶsı                 1 
ÇeŶtikli T dalgası                 1 
Yasa göre bradikardi**              0.5   
KLİNİK BULGULAR 
Senkop 
Stres ile*                  2 
Stressiz                  1 
Konjenital sagırlık                 0.5 
 
AİLE ÖYKÜSÜ 
Bilinen LQTS ***                 1         
YakıŶ akraďada <ϯϬ yas aŶi ölüŵ              0.5 
*Tdp ve stres sırasıŶda senkop birlikte varsa sadece  

birisi sayılır 

**3 yasa kadar degerlendirilir 

***Schwartz skorlaŵasıŶa göre veya geŶetik taŶı ile 

 

Skorlama sonucu puan:   
>1  -LQTS için düsük olasılık 
2-3  -orta dereĐeli olasılık 
≥=4  -yüksek olasılık 

LQTS dışlaŵa kriterleri: 
-Prematürite 

-Elektrolit dengesinde bozukluk 

-SSS hastalığı 
-QT uzatan ilaç kullanma 

SıŶırda olgular içiŶ: 
-Holter EKG 

-Egzersiz testi 

-Farmakolojik test (epinefrin) 

-Elektrofizyolojik çalışŵa 

 

Genetik inceleme 



TORSADES DE POINTES  

• Torsades de pointes (TdPͿ, ediŶilŵiş veya konjenital uzun QT 
aralığıŶıŶ varlığıŶda oluşaŶ polimorfik ventriküler taşikardiŶiŶ ;VTͿ 
bir formudur. 

• QRS komplekslerinin izoelektrik hat etrafıŶda dolaŶdığı karakteristik 
ďir ŵorfolojisi vardır. 
• Genellikle hemodinamiyi bozar ve ventrikül fibrilasyonuna dejenere 

olma ihtimali oldukça yüksektir. 

 

 

 



                                                         Torsades 



Genotip-fenotip İliskisi: 
 
LQT1: egzersizle ilgili semptomlar ( özellikle yüzme) mevcuttur. Genis T dalgası  
 
LQT2: semptomlar istirahatte veya egzersizle ilgili olabilir. Azalŵıs T amplitüdü vardır 
 
LQT3: semptomlar uykuda gerçeklesir, egzersiz sırasıŶda QT daha kısadır. 
Uzun ST segment ile ďirlikte Ŷorŵal T dalga ŵorfolojisi vardır 

 









UZUN QT SENDROMU - Tedavi 
 

• Öncelikle  Tdp gözleŶdiğiŶde ďir ilaç etkileşiŵi olaďileĐeği düşüŶülerek 
aritmojenik potansiyeli olan ilaç kesilmelidir 

• Hipopotasemi, hipokalsemi, hipomagezemi giďi elektrolit ďozuklukları ,olası 
bradikardi tedavi edilmelidir.  

• Beta blokerler günümüzde LQTS’de  tercih edilmektedir. Beta blokerlerin 
koruyucu etkisi adrenerjik blokaja neden olan kardiak aritŵi riskiŶi azaltŵaları 
sebebiyledir. 

 



UZUN QT SENDROMU - Tedavi 
• EŶ sık propanolol(1-6 mg/kg/gün) ve nadolol tercih edilir. 

• Herediter LQTS içiŶ şu aŶa kadar hiçďir geŶ veya geŶe spesifik tedavi 
yok. 

• Herediter LQTS’ si olaŶlarda QT aralığıŶı uzataŶ ilaçlar 
seçilmemelidir. 

• Yüksek riskli hastalarda kardiak arrest,konvansiyonel tedaviye 
rağŵeŶ tekrarlayaŶ kardiak olaylarda ICD en etkili tedavi 
yontemidir. 

• Sol servikotorasik stellektomi yüksek riskli hastalarda (özellikle beta 
bloker tedavisiŶe rağŵeŶͿ diğer antiadrenerjik tedavi yöntemidr. 
Stellektomi yüksek riskli hastalarda kardiak olay riskiŶi azaltır. 



 

GENEL ÖNLEMLER  
 
• QT uzaŵasıŶa yol açaďileĐek duruŵlar ve ilaçlar hakkıŶda 

bilgilenilmeli.. 

•  Katekolaminler ve sempatomimetik ilaçlar da LQTS’ lularda torsades 
de pointesi tetikleyebilmekte.. 

•  Yarışŵalı sporlara iziŶ yok! ;özellikle LQTϭ’de öŶeŵliͿ Yüzŵe yasak! 

•  Hasta mutlaka medikasyona uyuŵ açısıŶdaŶ eğitilŵeli… 

 



                             

 

                            

                                  TEŞEKKÜRLER….. 


