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Yenidogan Déneminde Goriilen Bir Uzun QT Sendromu
Vakasi
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Uzun QT sendromu, hayati tehdit eden tasiaritmiler ve ani 6lim ile karakterize olan, nadir goriilen kardiak bir
bozukluktur. Cocuklarda bildirilen uzun QT sendromu  vakalar yetiskinlere oranla ¢ok nadirdir. Burada
yenidogan servisinde prematiire dogum nedeniyle takip edilitken QT uzunlugu olan ve ventrikiler aritmi ile
kaybedilen bir hastay1 sunacagiz.

Anahtar kelimeler: Uzun QT Sendromu, Yenidogan, Ventrikiler Aritmi
A case of Long QT Syndrome In A Neonate

Long QT syndrome is a rare cardiac defect characterised by syncope, life threatening tachyarrhytmias and sudden
death. Although long QT syndrome has mostly been reported among adults, there are children presenting with
this syndrome as well. We report a newborn baby presenting with long QT on electrocardiography and having
polymorphic tachyarrhytmia causing death of the case.
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Uzun QT sendromu (UQTS) yapisal olarak normal olan kalpte uzamis QT araligy, tekrarlayan senkop ataklari, hayati
tehdit eden tasiaritmiler ve ani 6liim ile giden, nadir gériilen bir kardiak repolarizasyon bozuklugudur.! Idiyopatik tipi
ile ilaclar, elektrolit bozukluklari, miyokardit, santral sinir sistemi hastaliklart ve intraventrikiler cerrahi sonrast
gortilen edinsel tipi vardir. Konjenital UQTS’lar1 sensorindral sagirligin eslik ettigi  otozomal resesif gecisli Jervell
Lange-Nielsen sendromu ve sagirtligin gorilmedigi otozomal dominant gegisli Romano-Ward sendromunu igerir.?3
UQTS’nun her yasta prezente olabilmesine ragmen siklikla tigtincti dekatta ilk bulgularini verdigi gézlenmektedir.®5
Yenidogan doéneminde veya intrauterin hayatta uzun QT sendromu tanist alan hastalar literatiirde bildirilmistir.6
Burada yenidogan déneminde UQTS tanist alan bir hasta sunulacaktir.

Olgu sunumu: 20 yasindaki annenin ikinci gebeliginden,  precklampsi nedeniyle hastanemizde sezaryen ile
dogurtulan kiz bebek, prematiirite ve intrauterin gelisme geriligi taniariyla yenidogan servisine alindi. Finstrém
skoruna gore 37 haftalik olarak skorlanan bebegin vicut agithigt 1985 gr, boyu 42 c¢m, bas ¢evresi 31 cm  bulundu.
Hafif inlemeleri ve hipoaktivitesi olan hastanin kalp hiz1 140/dk ve ritmik, solunum hiz1 25/dk olup karacigeri 2
cm palpe edildi. Diger sistem bulgular: dogaldi.

Ozgegmisinde precklampsi disinda sorunu  olmayan hastanin soyge¢misinde; anne baba akrabaligy, ailede ani éliim,
sagirlik ve senkop Oykisi yoktu. Hastanin, ilk gebeligi 3 aylik spontan abortusla sonlanan annenin ikinci
gebeliginden oldugu ve annenin hipertansiyon nedeniyle hekim kontroliinde ila¢ kullandigt 6grenildi.

Laboratuvar incelemesinde tam kan sayimi ve kan biyokimya degerleri normal sinirlar icinde bulundu (hemoglobin
15,3g/dl, hematokrit %45, trombosit 305000/ mm?, periferik yayma %60 PNL, %40 lenfosit, kan glukozu 58mg/dl,
BUN 12 mg/dl, kreatinin 0,8mg/dl, Na 142 mmol/L, K 5,3 mmol/L, klor 111mmol/L, kalsiyum 8,4 mg/dl, kan
osmolalitesi 296 mosmol/L). Akciger grafisi normal olup kardiyomegali gorilmedi. Inlemeleri nedeniyle takibe
alinan hasta, solunum sikintisinin artmast tizerine ventilatre baglandr. Bu dénemde ¢ekilen elektrokardiyografisinde
(EKG) QT degeti 0,36sn, Bazett formuliine gore hesaplanan duzeltilmis QT ( QTc = QT / VR-R sn) degeri ise
0.54sn olarak bulundu. QT dispersiyonu 10msn olarak &lcilirken EKG’de T dalga alternanst veya baska bir
patolojik bulguya rastlanmadi (Sekil 1). Ekokardiyografik incelemede organik bir kalp hastaligi tesbit edilemedi.
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Korkut ve ark

Sekil 1. Hastanin EKG’sinde D2 de hesaplanan QT 0,36 sn, QTc
0,54 sn bulunmustur
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Izlemde Torsade de Pointes ile uyumlu (hastadan
EKG kaydi alinamamustir) polimorf ventrikiler
tagikardi gelisen hastada kisa strede kardiak arrest
gelisti ve resiisitasyona yanit vermeyerek  yatisinin
tclnct gintinde kaybedildi.

TARTISMA

Uzun QT sendromu, normal yapilt kalpte uzamis QT
araligl, tekrarlayan senkop ataklart ve hayati tehdit

eden degisik sekillerde ventrikiler —aritmilerle
karakterizedir.! Cogu hastaliklar gibi akkiz ve
herediter formlart mevcuttur.  En stk gorilen

herediter form, otozomal dominant gecis gOsteren
Romano-Ward sendromudur.? Daha nadir ve malign
bir varyant olan Jervell ve Lange-Nielsen sendromu
konjenital sagithk ile beraberdir.? Hastaligin edinsel
tipi proaritmik ilaglar, eritromisin, terfenadin basta
olmak lizere antihistaminikler, elektrolit bozukluklari,
miyokardit, santral sinir sistemi hastaliklart gibi
durumlarda gérilebilir.”  UQTSnun  etyolojisini
aciklamaya yonelik iki farkli gbriis ortaya atilmugtir.
1lki, Schwartz ve ark. tarafindan éne siiriilen “otonom
imbalans hipotezi”dir. Buna gbre, sol servikal
sempatik aktivitenin anormal predominant oldugu ve
bunun ventrikiiler miyokardin irregiiler
repolarizasyonuna yol agarak ventrikiler tagikardi
gelisimi icin bir substrat olusturdugu savunulmaktadir.
Diger bir gorise gore kardiak  hucrelerin
repolarizasyonunda rol alan iyon kanallarinda primer
bozukluk vardir ve bunun sonucunda anormal erken
gecikmis depolarizasyonlar ve tetiklenen aktiviteler
ortaya ¢ikmaktadir.® Yakin zamanda gergeklestirilen
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genetik calismalarda UQTS icin kromozom 3, 4, 7 ve
11 tzerinde, en az 4 farkli  lokus oldugu
gosterilmistir.  Molekiller  genetik  caligmalarla
UQTS’da 3 spesifik mutant kardiyak iyon kanal geni
tamimlanmis ve sodyum ve potasyum iyon kanallart
genlerinde farklt mutasyonlar gosterilmistir. Farklt
mutasyonlarin farklh EKG o6zellikleri ve T dalga
paternine yol actif1 gbriisii ortaya atilmistir.

UQTS tanist, Schwartz’in yetiskin ve ¢ocuklart iceren
caligmalart  sonucunda c¢ikardigr  belli kriterlerle
konmaktadir.® Bu tani kriterlerine  gére  QTc
degerinin =~ 0,44 sn’nin  Gzerindeki olmasi, tipik
semptomlar ve pozitif aile 6ykist varligi major kriter
olarak kabul edilmistir. Min6r kritetler bradikardi,
isitme kayby, tipik T dalgast morfolojisi ve T dalga
alternansidir. Tan1 iki major kriter veya bir major iki
min6r kriter varhgr ile konur. Hastamizda iki major
kriter varligt ile (0,44’tn tzerinde QTc ve polimorfik
ventrikiler tagikardi) tani konuldu. Her ne kadar
major tant kriteri olmast ve hastaliga adini vermesine
ragmen, QTc uzun olmasa dahi hastalik tanist
konulabilir. Garson ve arkadaglart 287 UQTSl
hastanin 17’sinde (%6) QTc 0,44 altinda olmasina
ragmen porzitif aile Oykiisi, egzersizle ortaya cikan
uzun QTc gibi tipik semptomlarin varhigt nedeniyle
bu tantyt koymuglardir.# Ayni calismada hastalarin
%0611 bagvuru aninda semptomlara sahip olup, bu
semptomlar ventrikiiler aritmiyle iligkili bulunmugtur (
kardiyak arrest %9, nobet %10, carpinti veya
presenkop %17, senkop % 206). Basvuru anminda
arrest, senkop veya ndbet gibi ciddi semptomlarin
olusu, hastalik baslama yasinin kiciikligi, polimorfik
venttikiler aritmi ve/veya bradikardi vathigl, QTc’nin
0.55’ten uzun olmasi, ailede ani 6ilm Gykist varhgt
yiksek risk faktorleri olarak kabul edilir. Bagvuru
aninda yasin kiicik olmasinin ani 6lim riski ile dogru
orantilt oldugu bulunmustur. Hastamizda baslangic
yast kicikligi disinda ytksek risk faktorii yoktu ve
hasta postnatal Gclincii guninde ani ventrikiler
tasikardi ile kaybedildi.

Hastaligin ortaya ¢ikis yast  genis serili iki fakli
calismada strastyla 24 ve 21 olarak bulunmustur.t?
Adoélesan  ve  gengeriskinlerde  tani  genellikle
senkop/konviilsiyon evaluasyonu sirasinda
konulurken;yenidoganlarda tantya gétiiren en 6nemli
bulgu bradikardi ve kalp blogudur. Hastalarin yaridan
fazlast basvuru aninda semptomatik olup yillik
mortalite hizt %1.3 bulunmustur.l»10 Villain ve
arkadaslart persistan QT uzamast olan 15 yenidogant
takibe alip QT uzamasin YD’larda gecici veya
UQTSnun  ertken  formu  olabilecegini  ileri
surmiglerdir. Aynt calismada QT mesafesi 0,50 sn
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altinda olanlarin normale dénebilmesine ragmen, 0,60
sn tzerinde QT mesafesine sahip YD’larda ciddi
aritmilerin  g6rildigli  ve hastalarin = %50’sinin
kaybedildigi bildirilmistir.®  Yenidoganlarda UQTS
genellikle gastroézofageal reflii tedavisinde prokinetik
ajan olarak kullanilan sisaprit tedavisi ile beraber
gorilir ve ilag kesildikten sonra QTc normale doner.
Bu nedenle sisapritin  yenidoganlarda kullanimu,
Amerika Birlesik Devletletinde FDA (Federal Tlac
Idaresi) tarafindan 2000 yili haziran ayindan itibaren
resmen yasaklanmistir. Ancak yenidoganlarda ilag
kullantimt  olmaksizin  bildirilen UQTS vakalart
mevcuttur. Donofrio ve arkadaslart fetal bradikardi
ve  kalp hiz1 degiskenligi nedeniyle UQTS tanist
koyup pacemaker ve betablokér ile tedavi ettikleri 32.
haftalik bir yenidogan: bildirmislerdir.!! Wu ve
arkadaglar1  ventrikiler septal defektle birlikte
intrauterin hayatta prezente olan, ventrikiler tasikardi
ve atriyoventrikiiler blokla seyreden iki yenidogan
bildirmiglerdir."> Her iki hastada pozitif aile Gykisi
mevcut olup hastalar  tedaviye cevap vermeyen
ventrikiiler  tasikardi  nedeniyle  kaybedilmistir.
Hastamizda UQTS’a yol agabilecek ilag kullanim
Oykiist veya organik kardiyak lezyon tesbit edilmedi.
Anne ve babanin elektrokardiogramlarinda patolojik
bulgu saptanmadi. Aile 6ykiistinde ani kardiyak 6lim
ve senkop olmayist hastada de #ove mutasyon olmast
olasthginm diistindiirdi.

Tedavide amac ventrikiiler tasikardinin ve ani 6limun
onlenmesidir. Akut dénemde Torsades de pointes
ataginin  tedavisinde  kardiyoversiyon,  lidokain
infizyonu ve magnezyum Onerilmektedir. Ataklarin
Onlenmesi amactyla uzun dénem tedavide baslica beta
blokétler, sol stellat gangliektomi ve internal kardiyak
defibrilator implantasyonu agamalt olarak
kullanilmaktadir. Hastaligin genetik yapist ortaya
cikttkca son yillarda gen spesifik tedaviler tzerinde
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calismalar baslatdlmistir.  HERG  mutasyonu  olan
hastalarin potasyum ve spironolakton tedavisinden,
SCN5A mutasyonu olan hastalarin ise sodyum kanal
blokérii meksiletinden yarar gérdikleri bildirilmistir.”
Oniimiizdeki  yillarda gen spesifik  tedavilerin
hastaligin morbidite ve mortalitesini 6nemli derecede
azaltacagi Umit edilmektedir.

Uzun QT sendromu, yetiskinlerde daha sik gorilen
bir hastalik olmasina ragmen, ¢ocukluk yas grubunda
da goriilebilmekte ve hasta yast kii¢tildikce morbidite
ve mortalite artmaktadir. Cocukluk ¢agt ani
Slimlerine neden oldugu i¢in UQTS’de erken tant
o6nemlidir. Yenidogan déneminde EKG taramasinin
kar-zarar etkisi ve faydast her ne kadar actk degilse de,
risk faktorii olan hastalarda EKG ile
yapilabilecegini distinmekteyiz.

tarama
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