
Uzun QT sendromu (UQTS) çarpıntı atakları,
tekrarlayan senkop, konvülziyonlar ve ani ölüme
neden olabilen ventriküler aritmilerle karekterlidir
(1-3). Yapılan çalışmalarda UQTS'da 6 genotip
tanımlanmış, mutasyonlarla, klinik bulguların ve
spesifik tedavilerinin korele olduğu saptanmıştır.
Klinik olarak tekrarlayan senkop atakları özellikle
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Özet
Amaç: Uzun QT sendromu (UQTS) çarpıntı atakları, tekrar-

layan senkop, konvülziyonlar ve ani ölüme neden ola-
bilen ventriküler aritmilerle karekterlidir. Đmplantabl
Kardioverter Defıbrilatörler (ICD) yüksek riskli, özellik-
le QTc süresinin 0.55 saniyeden uzun olduğu hastalarda
uygulanabilir. ICD'nin pediatrik yaşta kullanımı son
derece az olduğundan, kliniğe ventriküler fibrilasyon
tablosu ile gelen ve UQTS tanısı konarak ICD uygulan-
mış iki pediatrik hasta ve izlemleri sunuldu.

Materyel ve Metod: Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk
Sağlığı ve Hastalıkları ABD'na ventriküler fibrilasyon
tablosu ile gelen iki olgunun incelemesinde; birinci olgu-
nun tekrarlayan senkop atakları ve ailede ani ölüm
öyküsü vardı. Đkinci olgu ise hastaneye ventriküler fibri-
lasyon ve kardiyak arrest tablosunda getirildi. Her iki ol-
guya UQTS tanısı (QTc: 0.52 sn ve 0.57 sn.) konarak be-
ta blokür tedavisi başlandı. Ancak antiaritmik tedavi al-
tındayken ventriküler fibrilasyon atakları gözlenen olgu-
lara ICD uygulandı.

Bulgular: Her iki hastanın izlemlerinde antiaritmik tedaviye
rağmen ventriküler fibrilasyon gözlendi fakat ICD
tarafından defibrile edildiler.

Sonuç olarak; yüksek riskli UQTS hastalarında ICD'nin
çocuk yaşlarda implante edilebileceği ve ventriküler fib-
rilasyon ataklarını sonlandırarak ani ölüm riskini azalta-
bileceği vurgulanmıştır.

Anahtar Kelimeler: Đmplantabl kardioverter defıbrilatör,
Uzun QT sendromu
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Summary
Purpose: The Long QT Syndrome (LQTS) is an inherited dis-

order associated with recurrent syncope, seizures and
rapid palpitation or sudden death from ventricular ar-
rhythmias. Implantable Cardioverter Defıbrillators (ICD)
may be considered for high risk patients, especially with
QTc interval longer than 0.55 seconds. ICD implantation
in pediatric ages is performed very rarely. In this article,
two pediatric Long QT patients who have implanted ICD
are reported.

Materials and Methods: In this study, we had observed two
patients who came to our clinic with ventricular fibrilla-
tion attacks. In the first patient, recurrent syncopial
events and family history of sudden death was observed.
The second patient came to our clinic with ventricular
fibrillation and cardiac arrest. Both of the patiens were di-
agnosed as LQTS and treatment of beta-blocker was
started. Ventricular fibrillation was observed in both two
cases, inspite of the antiarrhythmic treatment. Therefore
ICD implantation was performed.

Result: In the observation of them, we saw that ventricular fib-
rillation attacks were defibrillated by ICD.

Conclusion: ICD implantation in high risk LQTS patients in
pediatric ages can terminate ventricular fibrilation attacks
and decrease the risk of sudden death.

Key Words: Implantable cardioverter defıbrillators (ICD),
Long QT syndrome
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LQT1 ile ortaya çıkarken, uykuyla tetiklenen arit-
miler LQT3'te, gürültüyle tetiklenen aritmiler ise
LQT2'de ortaya çıkmaktadır. EKG'de T dalgası
özellikleri de tanımlayıcı olabilmektedir (4).
UQTS'li olgularda tıbbi tedavi olarak beta bloker
tedavisi verilebileceği gibi, altta yatan iyon kanalı
defektine göre diğer antiaritmikler de kullanıla-
bilmektedir (2,4,5). Đmplantabl Kardioverter
Defıbrilatörler (ICD) ise yüksek riskli, QTc inter-
valinin 0.55 saniyenin üzerinde olduğu, ailede ani
ölüm öyküsü olan ve tıbbi tedaviye rağmen tekrar-
layan ventriküler taşikardi ve fibrilasyon atakları
olan hastalarda uygulanabilir (1,2,4). Antiaritmik
ilaç tedavileri Uzun QT sendromunda etkili olmak-
la beraber bu hastalıktaki ani ölüm riskini tümüyle
ortadan kaldırmamaktadırlar (2,4,5). ICD'nin pedi-
atrik yaşta kullanımının nadir olması nedeniyle
kliniğe tekrarlayan ventriküler fibrilasyon tabloları
ile başvuran ve UQTS tanısı konarak ICD uygu-
lanan iki pediatrik hasta ve izlemleri sunuldu.

Olgu 1: Kliniğimizde UQTS tanısı alan 4 ya-
şındaki kız hasta, 1 yıl süre ile yapılan antiaritmik
tedaviye (Beta bloker) rağmen, 1 yıl içinde 5 kez
bilinç kaybı ve ventriküler fıbrilasyon tablosuyla
kliniğimize başvurdu. Hastanın ailesinde teyze ve
babaannede ani ölüm öyküsü vardı. Yapılan labora-
tuar tetkiklerinde; hemogram normal sınırlarda,
kardiyak enzimler normal, QTc süresi 0.52 sn, EEG,
kraniyal tomografi, işitme testleri normal olarak
değerlendirildi. Olguya beta bloker (Propranolol)
tedavisinin yanı sıra ICD implante edildi.

Olgu 2: Yedi yaşındaki kız olgu hastaneye bi-
linç kaybı ve ventriküler fıbrilasyon bulgularıyla
getirildi. Hastanın özgeçmişinde 2 yıl önce geçi-
rilmiş senkop öyküsü vardı. Aile öyküsü saptan-
madı. Hastanın yapılan laboratuar tetkiklerinde he-
mogram, EEG, işitme testleri normal olarak değer-
lendirildi. QTc süresi 0.57 saniyeydi. Hastaya beta
bloker (Propranolol) başlandıktan sonra ICD imp-
lantasyonu uygulandı.

Hastaların 24 saat Holter değerlendirmelerinde
QTc süresi uzunluğu dışında ritm bozukluğu sap-
tanmamıştır. Her iki hastada sık senkop ataklarının
gözlenmesi, ventriküler fibrilasyon (torsade de
pointes) ve EKG'deki T morfolojisi (erken
başlangıçlı, geniş tabanlı) göz önüne alındığında
LQT1 olası genotipinde olduğu düşünülmüş ve
propranolol tedavisi başlanmıştır (4).

Her iki hastada da subkutanöz abdominal poşet
oluşturulduktan sonra, poşet içine defibrilatör yer-
leştirilerek elektrod subcutan yolla ilerletilip, sub-
klavian ven yoluyla, sağ ventriküle yerleştirildi (3).
Hastaların iki yıllık izlemlerinde ilk hastada iki kez,
ikinci hastada bir kez olmak üzere ventriküler fıbri-
lasyon geliştiği ve ICD tarafından defıbrile edildiği
görüldü (Şekil 1).

Tartışma
Uzun QT sendromlu hastalar senkop, kon-

vülziyon veya özellikle egzersizle ortaya çıkan
çarpıntı ataklarıyla kliniğe başvurmaktadırlar. Bu
sendrom EKG'de QT süresinin uzaması ve ölümcül
ventriküler aritmilerle karekterlidir (1,2,4).
Otozomal resesif Jervell ve Lange-Nielsen, oto-
zomal dominant Romano-Ward sendromu şeklinde
görüldüğü gibi izole vakalar da tanımlanmak-
tadır.(1). Bizim ilk hastamızın aile öyküsünde bir
çok ani ölüm olması dikkat çekicidir.

Uzun QT sendromunda ICD'ler özellikle yük-
sek riskli hastalara uygulanabilmektedir (3-6).
Hastalarda kullanılan antiaritmik ilaçlar tekrarlayan
senkop ataklarını azaltsa bile ani ölüm riskini or-
tadan kaldıramamaktadırlar. Özellikle yeni gelişen
tekniklerle hastalara torakotomi yapılmaksızın ICD
implantasyonları uygulanabilmektedir (2,3). 1985
yılından itibaren, yüksek riskli erişkin hastalara
ICD implantasyonu uygulamaları her geçen gün
sayıca artmaktadır. Yapılan çalışmalar ve ritm
kayıtları ICD'lerin tekrarlayan ventriküler fibrilas-
yon ve ventriküler taşikardi ataklarının sonlandırıl-
masında oldukça etkili olduğunu göstermektedir
(2,3,6). Yapılan geniş serili çalışmalarda ICD'nin
antiaritmik tedaviye göre mortaliteyi %20-40
oranında azalttığı gösterilmiştir (5-8). Erişkinlerde
sıkça kullanılan bu tedavinin çocuklarda ise kul-
lanımı son derece azdır. Özellikle pediatrik yaşta,
defibrilatörün yerleştirme güçlüğü, büyüme ile
elektrod boyunun kısalması ve kalın elektrod kul-
lanma zorunluluğu gibi özel zorluklar dikkat çeki-
cidir (3,4,6,7,9).

Groh ve ark. kliniğe ani kardiyak arrest,
senkop ve ventriküler fıbrilasyonla gelen 35
UQTS'li hastada ICD uygulamışlar ve 31 aylık
izlemlerde mortaliteye rastlamadıklarından
ICD'lerin bu sendromlu yüksek riskli hastalarda
başarılı bir tedavi seçeneği olduğunu belirtmekte-
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dirler (7). Wilson ve ark. 5 pediatrik olguda
(Restriktif kardiyomyopati ve Uzun QT sendromlu)
başarılı sonuçlar bildirmektedir (9). Erentürk ve ark
Belçika'da 187 erişkin olguda 249 ICD uygu-
lamışlar ve sonuçların oldukça başarılı olduğunu
bildirmektedirler (10).

Her iki hastamız da antiaritmik tedaviye rağ-
men kliniğe geliş bulguları, QTc süreleri ve aile
öyküleri nedeniyle yüksek riskli olarak kabul
edildiler. Özellikle ilk hasta; QTc süresi 0.52 sn ol-
masına rağmen saptanan senkop ve ventriküler fib-
rilasyon atakları nedeniyle yüksek riskli kabul edil-
di. Literatürde de antiaritmik tedaviye rağmen
tekrarlayan ventriküler fibrilasyonu olan hastalarda
ICD ile başarılı sonuçlar alındığı bildirilmektedir
(4,6,7). Đzlemlerde her iki hastada da antiaritmik te-
daviye rağmen ventriküler fıbrilasyon gözlenmiş
fakat ICD tarafından hastalar başarıyla defıbrile
edilmiştir (Şekil 1). ICD takılan olgularda antiarit-

mik tedavinin devamı önemlidir. Böylece hastalar-
da daha az disritmiye rastlanacağından defibri-
latörün ömrü uzayacaktır (4,8).

Sonuç olarak; bu olgular nedeniyle yüksek
riskli uzun QT sendromu hastalarında ICD'nin
çocuk yaşlarda da implante edilebileceği ve ven-
triküler fıbrilasyon ataklarını sonlandırarak, ani
ölüm riskini azaltılabileceği vurgulanmıştır.
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Şekil 1. ICD tarafından Ventriküler fibrilasyonun sonlandırıl-
ması.
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