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Nobeti taklit eden uzun QT sendromu
Long QT syndrome mimicking seizure
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Ozet

Uzun QT sendromu, tekrarlayan senkopal ataklar ile karakterize kardiyak repolarizasyon bozuklugudur. Ayrintili éyki
alinmadidi zaman siklikla nobet ile karigabilmektedir. Taninin gecikmesi, sebebi bilinmeyen ani élimlere neden
olabilmektedir. Bu yazida, antiepileptik tedaviye ragmen ndbetlerinin devam etmesi nedeni ile direncli epilepsi tanisi
ile izlenen ve takibinde uzun QT sendromu tanisi alan bir olgu sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Uzun QT, ndbet, senkop.

Summary

Long QT syndrome is a cardiac repolarization defect, characterized by recurrent syncope attacks. A detailed history
not taken in time, can be often lead to confusion with seizures. A delay in diagnosis can lead to sudden death. Since
continuing seizures despite antiepileptic treatment-resistant epilepsy were diagnosed, in this paper we report on a

case with long QT syndrome.
Key Words: Long QT, seizure, syncope.

Giris

Uzun QT sendromu (UQTS), kalp kasi hucresi aksiyon
potansiyelinin  repolarizasyon fazini etkileyen iyon
kanallarinin fonksiyon bozuklugudur (1). Tani igin
EKG'de uzamis QT araligi (QTc>0.44) ve T dalgasi
degisiklikleri ile Ozellikle sempatik aktivitenin arttigi
egzersiz veya emosyonel durumlarda yasami tehdit
eden torsade de pointes (TdP) tipi ventrikiler tasikardiler
sonucu, senkop ataklari vel/veya ani kardiyak o6lim
karakteristik bulgulardir. Kardiyak fonksiyon bozuklugu
edinsel ve kalitsal nedenlere bagh olabilir. Edinsel
tipinde en sik neden genellikle QT aralidini uzatan ilag
kullanimi  veya elektrolit dengesinin  bozuklugudur.
Konjenital tipinde ise kalp kasi hlcresi membranindaki
iyon kanallarini kodlayan gesitli genlerdeki mutasyonlar
neden olmaktadir (1-3). Prevalansi 1:2000-7000 olup,
ABD'de UQTS’ye bagli her yil 5000 o&lim oldugu
bildirilmistir (2,3). ik olarak 1957°de tanimlanmis olup,
otozomal resesif gegisli sagirlik ile birlikte olan Jervell ve
Lange-Nielsen Sendromu ve otozomal dominant gegisli
Romano-Ward Sendromu olarak iki alt tipi bilinmektedir
(4,5).
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UQTS, ayrintili éyku alinmadigi zaman siklikla epileptik
ndbet ile karisabilmekte, tani gecikmesi ve ani dlimlere
neden olabilmektedir. Bu yazida antiepileptik tedaviye
ragmen noébetlerinin devam etmesi ve direngli epilepsi
tanisi alan bir konjenital UQTS'li olgu sunulmus ve
direncli epilepsi tanisi  koymadan o6nce klinik
sorgulamanin 6nemi gézden gegirilmistir.

Olgu Sunumu

On bir yasinda erkek hasta, antiepileptik tedaviye yanit
vermeyen epileptik ndbet dykisu ile getirildi. Aralarinda
ikinci derecede akrabalik olan anne ve babanin Gglincl
cocugu oldugu, fizik ve mental-motor gelisiminin normal
oldugu 6grenildi. Hastanin iki yasinda 2-3 dakika stren
jeneralize tonik klonik nobet gegirdigi, 2-3 ayda bir
nobetlerin tekrarladi§i ve sirasiyla sodyum valproat,
karbamazepin 10 yil dizenli kullanmasina ragmen
nobetlerin sikhgi azalmakla beraber devam ettigi
ogrenildi. Kisa bir ddnem antiepileptik tedavi veriimemis
ve nobetlerinin devam etmesi Uzerine tekrar sodyum
valproat daha sonra levatirasetam eklenmistir. Ayrintili
Oyku alindiginda, nobetlerinin genelde egzersiz sonrasi,
bas donmesi, renginde soluklasma, aniden yere yigiima
ve éncesinde gogiis agrisi-carpinti oldugu égrenildi. iki
kiz kardeste benzer bayilma Oykisu ile baska bir
merkezde epilepsi tanisi ile izlendigi, annenin teyze ve
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amca kizi epilepsi tanisi ile takip edildigi, diger iki amca
kizlari; yedi ve 30 yasinda ani 6lim nedeni ile
kaybedildigi ve ailede sadirlik 6ykisi olmadigi saptandi.
Elektroensefalogram (uyanik-uyku) ve ekokardiyografi
normal bulundu. Laktik asit/pirivik asit orani normal idi.
Beyin  manyetik rezonans incelemesinde;  sol
periventrikiler ve sad parietal bdlgede subkortikal
alanda iskemi ile uyumlu lezyonlar saptandi. EKG;
normal aks ve sinis ritm, PR:0.10 sn, QRS:0.06 sn,
QTc:0.52 sn (Sekil-1), T dalga degisikligi yok, kalp hizi
yasina gére normal ve Holterde QTc 480 msn ve
ventrikuler tasikardileri saptandi. Anne ve baba QTc’si N,
iki kardesten biri 430 msn ve digeri 420 msn saptandi,
ileri  kardiyolojik incelemeleri devam etmektedir.
SchwartZ'in uzun QT sendromu kriterlerine goére 5.5
puan alan hastanin senkopal ataklarinin sikligi nedeni ile
riskli olacagi igin efor testi yapilmadan tedavi olarak ilk
planda propranolol 1 mg/kg/giin dozunda baslandi ve
tedrici olarak antiepileptik tedavi kesildi. Hastanin
senkop ataklarinin devam etmesi Uzerine Kkalici
pacemaker ve daha sonra aile dykisinde ani 6limlerin
olmasi ve holter kontroliinde ventrikller tasikardilerin
goérilmesi nedeni ile intra kardiak defibrilator takild.
Hasta, halen Pediatrik kardiyoloji initesinde ataksiz takip
edilmektedir. Hastanin henuz genetik ¢alisma sonuglan-
mamistir.

II

Oy

Dev: Speed: |25 mm/sec

Sekil-1. Hastanin EKG (QT: 0.52 sn).

Tartisma

Uzun QT sendromunun Kklinik belirtileri, bas dénmesi,
biling kaybi ile beraber senkop ve ani 6lime kadar
degisen genis bir araliktadir (1-3). UQTS, siklikla
cocukluk ¢aginda tekrarlayan ve spontan olarak diizelen
senkop ataklar, klinik olarak epilepsi ataklariyla
karistinlmakta, epilepsi tedavisi uygulanmakta ve
cocuklarda anamnez ayrintih alinmadiginda siklikla
atlanabilmektedir (4,5). Epilepsi tanisi ile izlenirken
UQTS tanisi alan ilk olgu 1983'te bildirilmistir (6). lyi
alinmamis bir anamnez veya olaylarin iyi degerlendiril-

memesi  benzer iki klinikk tablonun birbiriyle
karistinlmasina yol actigi gibi, bazen de uzamis senkop,
iskemiye daha sonrasinda  epilepsiye  neden
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olabilmektedir (3, 4). Uzun sure idiyopatik epilepsi olarak
tedavi edilmis hastalarda, UQTS saptanan olgular
bildirilmigtir (7-10). Akhtar ve ark.(7) 32 olguluk tedaviye
direncli epilepsisi olan grubun %3%inde yanlis tani
konuldugunu bildirmislerdir. Bu hastalarin 7'inde UQTS
oldugu, serebral hipoksiye bagli anormal hareketlerin
gOruldugu ve bunu epilepsiden ayrilmasinin zor oldugu
bildirilmistir. UQTS tanisi alan 31 hasta; retrospektif
incelendiginde % 39'nun nobet Klinigi ile izleme alindig
ve en ¢ok bu grupta 8-21 yil arasinda UQTS tani
koymada gecikme oldugu bildiriimektedir (7, 9). Bizim
hastamizda ise ilk atakta epilepsi tanisinin konuldugu,
antiepileptik tedavilere yanit vermeyen senkopal
ataklarin oldugu, bu ataklara bagh serebral iskemik
lezyonlarin gelistigi ve tani gecikmesinin yaklagik 10 yili
buldugu goértlmektedir.

Senkopal ataklarda QT araliginda uzama saptandiginda,
oncelikle edinsel nedenler dustnutimelidir. UQTS'nin,
edinsel olarak daha ¢ok hipopotasemi ve hipomagnezemi
gibi elektrolit bozukluklari, antiaritmik, antihistaminik,
antimikrobial, antifungal, antiepileptik ilaglara bagh
olarak QT araligini uzatarak o6limcul aritmilere neden
oldugu bilinmektedir (9). Hastamizda tani konuldugunda
levatirasetam kullaniyordu. Antiepileptiklerden 6zellikle
karbamazepin QT Uzerine etkili oldugu ve levatirasetamin
ise simdiye kadar bdyle bir etkisi olmadigi bildirilmigtir
(11).

Konjenital UQTS, simdiye kadar otozomal dominant
veya otozomal resesif gecis gOsteren 12 genetik tipi
(UQT1, UQT2 ...QT12), 600 mutasyon tanimlanmis olup
hastalarin %70’inde g0sterilebilmistir. Bazi hastalarda
(hastalarin yaklasik %15-20'sinde) mutasyon heniz
kesfedilmemis bir gende oldugu icin genotip tayini
yapmak mumkun olamamaktadir (12).

Tani asamasinda guglik olmasi ve Kklinigindeki
degisikliklerden dolayr 1993 yilinda Schwartz ve ark.
(13) vyayinladigi UQTS tani kriterleri yol gosterici
olmustur (Tablo-1).

Buna gore dordun Ustlu yiksek olasilikh UQTS olarak
tanimlanmistir. UQTS’nin  karakteristik EKG bulgusu,
uzun QT araigi ve T dalgasi morfolojisindeki
degisikliklerdir. EKG’de QTc araligi ortalama 0.49 sn’dir.
QT araligi uzamasi karakteristik bir bulgu olmakla birlikte
her zaman bulunmayabilir (13, 14). Aile 06ykusl
olmadiginda, senkop Oykusu iyi alinamazsa, gereksiz
inceleme ve tedavi yontemleri ile tani zorlasabilmektedir.
Hastamizin anamnezi ayrintili alindiginda ailede erken
yasta ani 6lum Oykisu olmasi ve iki kiz kardesinde de
benzer Oykisu olmasi taniyi koymamizda yardimci
olmustur. Hastalarin yaklasik %5'inde QTc intervalinin
0.44 sn'yi gegmedidi, %30'unda da 0.45-0.47 sn
arasinda oldugu bildirilmistir (14, 15). Iki kiz kardesi
incelendiginde QTc araligi normal sinirlarda bulundu ve
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ileri tetkikler planlanmistir. Rutin EKG ve QTc degeri tani
koymaya yeterli olmadiginda egzersiz testi yardimci
olabilir. Egzersizle QT araldi, kalp hizi artarken kisalrr,
ancak bu hastalarda uzama olmaktadir. Ozellikle
egzersizin birinci dakikasinda sonra yapilan 6lgim
duyarli bir gosterge olmaktadir (13).

Tablo-1. Uzun QT sendromu kriterleri (1983).

Puan*
EKG bulgulari
QTc
>0.47 sn 3
0.46-0.47 sn 2
0.45 sn (erkek) 1
Torsade de pointes 2
T dalgasinda degisiklikler 1
Centikli T dalgasi 1
Yasa gore duslk kalp hizi 0.5
Oykii
Senkop
Stres ile 2
Stressiz 1
Konjenital sagirhk 0.5
Aile 6ykusu
Tanimlanmis UQTS 1
Nedeni bilinmeyen 6lim 6ykusu 0.5

olan aile bireyi varligi (<30 yas)

*Toplam puan <1: Dusuk olasilikh; 2-3 Orta olasilikli; >4:
YUlksek olasilikl UQTS.

Holter monitorizasyonu da taniya yardim eder.
Olgumuzun rutin istirahat EKG’sinde QTc degeri 0.52 sn
ve T dalgasi degisikligi yoktu ve holter'de QTc 0.48 sn
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