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¢ 12 yasinda erkek hasta

» Sikayeti: Bayilma




Hikaye

12 yasinda erkek hasta, mayis 2010 da, Langerhans Hiicreli
Histiyositoz tanisi ile tam kiir tedavisi tamamlanan ve bu
konuda higbir rahatsizligi olmayan hastanin son 6 ay iginde
toplam 2 kez,biri havuzda,digeri de denizde yiizerken olan
senkop atagi gegirmis.

* Hastanin yaklasik 1 dakika siiren solukluk, dudaklarinda
morarma ve biling kaybi olmus.

* Hastanin basvurdugu merkezde ¢ekilen MR inda herhangi bir
patoloji saptanmamis.

* Bu sikayetlerle bagvurdugu dis merkezden tarafimiza
yonlendirilmis.




Ozgecmis

* Prenatal: Annenin 1. gebeligi.

* Natal: Miadinda, C/S ile, 4300 gr olarak
dogmus.

* Postnatal : Dogar dogmaz aglamis.Herhangi
bir patoloji yok.Kiivezde kalma oykdst yok.




» Gegirdigi Hastaliklar:

* Hasta 2009 yilinda Langerhans Hiicreli
Histiositoz oykisu mevut olup;su an 6 ayda 1
kontrolleri mevcut.




Soygegmis
* Anne: 42 Y, 6gretmen, sag - saglikl.
e Baba: 42 Y, 6gretmen, sag - saglikl.

e Anne - baba arasinda akrabalik yok.




e 1. cocuk: Hastamiz.
2. gocuk:2,5 yasinda kiz/sag-saglikli

* Ailede ani bayilma oykiisi yok.
* Ailede ani 6lim hikayesi yok.




Fizik Muayene

° Ates: 36.1C

e Nabiz: 55 / dk
 Sol. Sayisi: 24 / dk
 TA: 93/ 55 mmHg

* Boy: 147 cm (10 - 25 p)
* Kilo: 40 kg ( 10 p)




Genel durum: Tyi.

Cilt: Turgor, tonus dogal. Odem, ikter, siyanoz, petesi, purpura,
pigmentasyon bozuklugu yok.

Bas boyun: Sag ve sagli deri dogal.Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle ve
LAP yok.

Gozler:Gozler agik.Konjonktivalar ve skleralar dogal. 66z kiirelerin her
yone hareketi dogal.

Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulaklar haricen dogal gérinimde ve
dogal yerlesimde.Burun pasajlari agik,orofarenks ve tonsiller dogal ve
hemli.




Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufiiriim yok. AFN her iki
alt ekstremitede aliniyor. Kalp tepe atimi 4. interkostal
aralikta,solda.

Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor.
Toraks deformitesi yok. Retraksiyon yok. Dinlemekle ral, ronkiis,
ekspiryum uzunlugu yok.

Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte. Barsak
sesleri dogal. Palpasyonla defans, rebound yok. Hepatomegali ve
splenomegali yok. Traube alani agik

Genitoliriner sistem: Haricen erkek. Anomali yok..

Noromiiskiiler sistem: Biling agik .oryante koopere.Kranial
sistem bulgulari dogal.Patolojik refleks yok.Ense
sertligi kernig,brudzinski yok.

Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Deformite yok.




Laboratuvar

e WBC: 7380/mm3

o« ANS: 3680/ mm3

e Hb: 13.3g/dl

e MCV:84 fl

e PLT: 242.000/ mm3

Ure: 28mg/d|
Kreatinin:0.56 mg/dl
AST: 17U/L

ALT: 10U/L

T. Protein: 7.2q9/dl
Albumin: 4.71g/dl
Na: 137mEq/L
K:4.34 mEq/L

Ca:9.2 mg/dl
Mg:2.13




 Ferritin: 29.7ng/ml
e Folik asit:5.77
» B12 vit:431

TSH:3.5
SERBEST T3:3.95
SERBEST T4:1.26

TRIGLISERID:78

TOTAL
KOLESTEROL:200

HDL:57
LDL:127
VLDL:15

IDRAR TEMIZ




Hastanin EKG'si;




ON TANILAR???







EKG

e Sinus ritmi, KTA: 55/dk

e PR: 0.12 sn

e QTc: 0.48 sn

o ST-T degisikligi saptanmad..




» Ekokardiyografi: normal sinirlarda

o 24 Saatlik Holter EKG: temel ritm sinus ritmi olup
kalp hiz1:46-116/dk arasinda degismektedir.
QTC:0.45-0.49 (uzun QTS ile uyumlu.)

» Hastaya yapilan Efor testi: QT sinin recovery
déneminde de uzun olarak devam ettigi gordldi.




Aile taramasinda;

e Anne,babanin ve kardesinin ¢ekilen EKG sinde
QTC nin tim bireylerde 0.44 sn altinda oldugu
goruldd.




Schwartz Kriterleri

» EKG bulgulari
o QTc >480 msn. 3
o Torsades de pointes 2
o T dalga alternansi 1
o ¢entikli T dalgasi(3 derivasyonda) 1
o Dusuk kalp hizi(3 yasina kadar degerlendirilir) 0.5

« Klinik Gyki
o Senkop
-Stresle olusan 2
-Stres olmadan olusan 1
-Konjenital sagirhk 0.5

* Aile oykisdi
o Ailede LQTS 1
o Ailede 30 yas altinda ani kardiyak 6lim 0.5




1 LQTS igin dustk risk
e 2-3 LQTS icin orta risk
e >4 LQTS igin ylksek risk

» BIZIM HASTAMIZIN SWARTZ
KRITERLERINE GORE 5 PUAN ALDL.




QT aralig

 Ventrikiillerin depolarizasyonu ve
repolarizasyonu igin gegen toplam siireyi
yansitan QT araligi, QRS bilesiginin
baslangicindan T dalgasinin bitimine kadar
olan uzakligi kapsar.

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

* Bu yuzden QT siiresini hesaplarkan kalp
hizini mutlaka hesaplamaliyiz.




Dizeltilmis QT aralig

* Bazzet esitligi uyarinca kalp hizina gore
diizeltilmis QT araligi, sn olarak dlgilen QT
uzaklhgi, sn birimi ile saptanan RR araliginin
karekdokiine bdliinerek bulunur.

* Dizeltilmis QT araliginin st siniri
© 0.44 sn




Diizeltilmis QT siresi

e Sinds aritmisi varsa
e Diizeltilmis QT siiresi >0.46 sn

* Siniis aritmisi yoksa
e Diizeltilmis QT siiresi >0.44 sn




QTC ARALIGI OLCULURKEN:

« 1)HASTA UYANIK VE SAKIN . .
OLMALI(UYKUDA QTC UZAR ,TASIKARDI
UZUN QT YI MASKELEYEBILIR.)

e 2)ELLE OLCUM YAPMALIYIZ.

» 3)D2 DE OLGULMELI. D2 DE T DALGASI
IZOELEKTRIK HATTA (DUZ) ISE V5 TE
OLCULMELLI.

* 4)QRS IN BASINDAN ,T DALGASININ
SONUNA KADAR OLAN MESAFE
OLCULMELLI.




CENTIKLI T LER VE U
DALGALARTI:

o« TDALGASINDAN SONRA EKG IZOELEKTRIK HATTA
ULASIYORSA ,2.DALGA U DALGASI OLARAK
DEGERLENDIRILIR,ULASMIYORSA 1.DALGA U
DALGASTI OLARAK DEGERLENDIRILIR.

« TDEN SONRA GELEN U DALGASI T DALGASINDAN
%50 DAHA BUYUKSE OLCUME DAHIL
EDILIR. GENELLIKLE D2 DE U DALGASI
BEKLENMEZ.D2 DE U DALGASI VARSA QT
MESAFESINDE DAHIL EDILMELL.

o CENTIKLI T DALGASI OLCUME DAHIL EDILIR.




T DALGA ALTERNANSI

e RR ARALIGINDA BELIRGIN DEGISIKLIK
YOKKEN AYNI DERIVASYONDA T
DALGASININ AMPLITUD VEYA
POLARITESINDE (POZITIF IKEN NEGATIF
T DALGASINA DONUSMESTI) DEGISIKLIK
OLMASINA T DALGA ALTERNANSI DENIR.

» TDALGA ALTERNANST KABUL
EDILEBILMEST ICIN AYNI DERIVASYONDA
EN AZ 2 FARKLI T DALGA

KONFIGURASYONUNUN GORULMEST
GEREKIR.







 Holter
e Inisiyal tani igin kullanilmamalidir.
e QTC intervali 6lgmek igin tavsiye edilmemektedir.

 Bradikardi, T dalga degisiklikleri, ventrikiler
aritmileri saptamak ve tedavi etkinligini
arastirmak icin kullanilabilir.

e BIZIM HASTAMIZDA 24 SAATLIK HOLTER
EKG INCELEMESINDE RITM SINUS OLUP
KALP HIZI 46-116(ORTALAMA 69/DK)
SAPTANMIS.KAYIT SURESINCE BAZI
YERLERDE T DALGA ALTERNANSI
GORULMUS.QTC:0.45-0.49 SAPTANMIS.




o Efor testi

e Saglikh kisilerede egzersiz sirasinda QT siresi artar.
Egzersiz sonrasi 1. dakikada baseline degerine iner.

o Egzersiz sonrasi 1. dakikada >0.44 ise LQTS'yi
digtndurdr.

e Egzersiz sirasinda VT olmasi QT agisindan dikkat
gerektirir.

e Fakat LQTS' li hastalarda efor testinde Vt+ olmamasi ani
olim riskini azaltmaz.

Hastaya yapilan Efor testi: QT sinin
recovery doheminde de uzun olarak devam
ettigi gordlddu.




e Uzun zamandan beri konjenital ve akkiz formlarin
birbirine benzer yonleri bulunmakla beraber
birbirinden farkli mekanizma ile olustuklari
dusunulmus,ancak zaman icinde her iki formun
kardiomiyosit membranindaki iyon kanallarinin
disfonksiyonu sonucu gelistigi anlasiimis.

e Konjenitalde UQTS de kanal proteinlerini
kodlayan gende mutasyon varken,akkiz formda
Ise ilaclarin kanallari bloke etmesine bagli olarak
gelismistir.




Konjenital Uzun QT Sendromu

¢ Romano Ward Sendromu
Otozomal dominant gegisli
Sagirhk yok.
* Jervell ve Lange-Nielsen Sendromu:

Otozomal resesif gegisli

Senkop, ani 6liim ve konjenital sagirhkla iligkili




« INSANLARDA 7 GEN HEREDITER UQTS ILE ILISKILI
BULUNUP VE BU SPESIFIK GENLERDEN 6 TANESI
TANIMLANMISTIR




o LQTI:EGZERSIZLE ILGILT SEMPTOMLAR
MEVCUT GENIS T DALGASI VEYA CENTIKLI T
DALGAST MEVCUTTUR.(KROMOZOM 11)

o LTQ2:SEMPTOMLAR ISTIRAHATTE VEYA
EGSERSIZLE OLABILIR,AZALMIS T AMPLITUDU
VARDIR.(KROMOZOM 7)

o LTQ3:SEMPTOMLAR UYKUDA
GERCEKLESIR.EGSERSIZ SIRASINDA QT DAHA
KISADIR.UZUN ST SEGMENTT ILE BIRLIKTE
NORMAL T DALGA MORFOLOJISI
VARDIR.(KROMOZOM 3)













Akkiz Uzun QT Sendromu

® Genellikle ilaclar, elektrolit bozukluklari, bradikardi ve
miyokardiyal iskemiye bagl olarak gelimektedir.




-
Edinsel LQTS

 Elektrolit bozuklukari
» Hipokalsemi
e Hipomaghezemi
o Tlaglar
e Terfenadin, sulfametoksazol, makrolidler,
flukonazol

» Santral sinir sistemi problemleri

* Primer miyokardial problemler
* Miyokarditler, kardiyomiyopatiler, MVP







* Prognoz

» Tedavi edilmeyen hastalarin %60'1 10 yil iginde
kaybedilmektedir

e Uygun tedavi verildiginde 6lim %3-4 oraninda
gorilmektedir.







TEDAVI:

o ONCELIKLE Tdp gozlendiginde bir ilag etkilesimi
olabilecegi dusunulerek aritmojenik potansiyeli
olan ila¢ kesilmelidir.

e Hipopotasemi,hipomagezemi gibi elektrolit
bozukluklari ,olasi bradikardi tedavi ediimelidir.

» Beta blokerlerler gunumuzde UQTS tercih
edilmektedir.Beta blokerlerin koruyucu etkisi
adrenerjik blokaja neden olan kardiak aritmi riskini
azaltmalari sebebiyledir.

* %70 inde kardiak olaylari etkili bir sekilde
engeller.




TEDAVI:

* En sik propanolol(1-5 mg) ve nadolol tercih edilir.

» Herediter UQTS icin su ana kadar hicbir gen veya gene
spesifik tedavi ilaglar yok.Mesela UQTC1 na kanal
blokerleri UQTC2 icin spironolakton ile beraber potasyum
verilmesi klinik olay igcin onam almamuistir.

» Herediter UQTCsi olanlarda gt araligini uzaltan ilaclar
secilmemelidir.

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

» Sol servikotorasik stellektomi yuksek riskli hastalarda
(0zellikle beta bloker tedavisine ragmen )diger
antiadrenerjik tedavi yontemidr.stellektomi yuksek riskli
hastalarda kardiak olay riskini azaltir.




Terapotik senaryolar

e Semptomatik LQTS
» Kontrendikasyon yoksa beta bloker basla

o |k olay kardiak arrest ise ve QTc>0.52 ise ICD
+propronolol

* Asemptomatik LQTS
» Kontrendikasyon yoksa beta bloker basla

 Beta blokere ragmen tekrarlayici senkop
e ICD




TESEKKURLER....




