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Ozet

Summary

Amag: Uzun QT sendromu (UQTS) carpint1 ataklari, tekrar-
layan senkop, konviilziyonlar ve ani 6liime neden ola-
bilen ventrikiiler aritmilerle karekterlidir. Implantabl
Kardioverter Defibrilatérler (ICD) yiiksek riskli, 6zellik-
le QTc siiresinin 0.55 saniyeden uzun oldugu hastalarda
uygulanabilir. ICD'nin pediatrik yasta kullanimi son
derece az oldugundan, klinige ventrikiiler fibrilasyon
tablosu ile gelen ve UQTS tanis1 konarak ICD uygulan-
mis iki pediatrik hasta ve izlemleri sunuldu.

Materyel ve Metod: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Sagligi ve Hastaliklart ABD'na ventrikiiler fibrilasyon
tablosu ile gelen iki olgunun incelemesinde; birinci olgu-
nun tekrarlayan senkop ataklart ve ailede ani 6liim
dykiisii vardi. ikinci olgu ise hastaneye ventrikiiler fibri-
lasyon ve kardiyak arrest tablosunda getirildi. Her iki ol-
guya UQTS tanis1 (QTc: 0.52 sn ve 0.57 sn.) konarak be-
ta blokiir tedavisi baslandi. Ancak antiaritmik tedavi al-
tindayken ventrikiiler fibrilasyon ataklar1 gézlenen olgu-
lara ICD uygulandi.

Bulgular: Her iki hastanin izlemlerinde antiaritmik tedaviye
ragmen ventrikiiler fibrilasyon gozlendi fakat ICD
tarafindan defibrile edildiler.

Sonu¢ olarak; yiiksek riskli UQTS hastalarinda ICD'nin
cocuk yaslarda implante edilebilecegi ve ventrikiiler fib-
rilasyon ataklarini sonlandirarak ani 6liim riskini azalta-
bilecegi vurgulanmistir.

Anahtar Kelimeler: implantabl kardioverter defibrilator,
Uzun QT sendromu
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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 Defibrillators (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 defibrillators (ICD),
Long QT syndrome
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Uzun QT sendromu (UQTS) carpint1 ataklari,
tekrarlayan senkop, konviilziyonlar ve ani dliime
neden olabilen ventrikiiler aritmilerle karekterlidir
(1-3). Yapilan calismalarda UQTS'da 6 genotip
tanimlanmig, mutasyonlarla, klinik bulgularin ve
spesifik tedavilerinin korele oldugu saptanmstir.
Klinik olarak tekrarlayan senkop ataklar1 6zellikle
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LQT1 ile ortaya cikarken, uykuyla tetiklenen arit-
miler LQT3'te, giiriiltiiyle tetiklenen aritmiler ise
LQT2'de ortaya cikmaktadir. EKG'de T dalgasi
ozellikleri de tanimlayicit olabilmektedir (4).
UQTS'li olgularda tibbi tedavi olarak beta bloker
tedavisi verilebilecegi gibi, altta yatan iyon kanali
defektine gore diger antiaritmikler de kullanila-
bilmektedir (2,4,5). Implantabl Kardioverter
Defibrilatorler (ICD) ise yiiksek riskli, QTc inter-
valinin 0.55 saniyenin iizerinde oldugu, ailede ani
6liim oykiisii olan ve tibbi tedaviye ragmen tekrar-
layan ventrikiiler tasikardi ve fibrilasyon ataklari
olan hastalarda uygulanabilir (1,2,4). Antiaritmik
ila¢ tedavileri Uzun QT sendromunda etkili olmak-
la beraber bu hastaliktaki ani 6liim riskini tiimiiyle
ortadan kaldirmamaktadirlar (2,4,5). ICD'nin pedi-
atrik yasta kullaniminin nadir olmasi nedeniyle
klinige tekrarlayan ventrikiiler fibrilasyon tablolar1
ile bagvuran ve UQTS tanis1 konarak ICD uygu-
lanan iki pediatrik hasta ve izlemleri sunuldu.

Olgu 1: Klinigimizde UQTS tanisi alan 4 ya-
sindaki kiz hasta, 1 yil siire ile yapilan antiaritmik
tedaviye (Beta bloker) ragmen, 1 yil iginde 5 kez
biling kayb1 ve ventrikiiler fibrilasyon tablosuyla
klinigimize basvurdu. Hastanin ailesinde teyze ve
babaannede ani 6liim &ykiisii vardi. Yapilan labora-
tuar tetkiklerinde; hemogram normal siirlarda,
kardiyak enzimler normal, QTc siiresi 0.52 sn, EEG,
kraniyal tomografi, isitme testleri normal olarak
degerlendirildi. Olguya beta bloker (Propranolol)
tedavisinin yani sira ICD implante edildi.

Olgu 2: Yedi yasindaki kiz olgu hastaneye bi-
ling kayb1 ve ventrikiiler fibrilasyon bulgulartyla
getirildi. Hastanin 6zgegmisinde 2 yil Oonce gegi-
rilmis senkop Oykiisii vardi. Aile dykiisii saptan-
madi. Hastanin yapilan laboratuar tetkiklerinde he-
mogram, EEG, isitme testleri normal olarak deger-
lendirildi. QTc siiresi 0.57 saniyeydi. Hastaya beta
bloker (Propranolol) baslandiktan sonra ICD imp-
lantasyonu uygulandi.

Hastalarin 24 saat Holter degerlendirmelerinde
QTc siiresi uzunlugu disinda ritm bozuklugu sap-
tanmamistir. Her iki hastada sik senkop ataklarimin
gozlenmesi, ventrikiiler fibrilasyon (torsade de
pointes) ve EKG'deki T morfolojisi (erken
baslangicli, genis tabanli) gz Oniine alindiginda
LQT1 olas1 genotipinde oldugu disiiniilmiis ve
propranolol tedavisi baglanmistir (4).
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Her iki hastada da subkutan6z abdominal poset
olusturulduktan sonra, poset icine defibrilator yer-
lestirilerek elektrod subcutan yolla ilerletilip, sub-
klavian ven yoluyla, sag ventrikiile yerlestirildi (3).
Hastalarin iki yillik izlemlerinde ilk hastada iki kez,
ikinci hastada bir kez olmak {izere ventrikiiler fibri-
lasyon gelistigi ve ICD tarafindan defibrile edildigi
goriildi (Sekil 1).

Tartisma

Uzun QT sendromlu hastalar senkop, kon-
villziyon veya oOzellikle egzersizle ortaya gikan
carpint1 ataklariyla klinige bagvurmaktadirlar. Bu
sendrom EKG'de QT siiresinin uzamasi ve dliimciil
ventrikiiler aritmilerle karekterlidir (1,2,4).
Otozomal resesif Jervell ve Lange-Nielsen, oto-
zomal dominant Romano-Ward sendromu seklinde
gorildiigii gibi izole vakalar da tanimlanmak-
tadir.(1). Bizim ilk hastamizin aile Oykiislinde bir
¢ok ani 6liim olmas1 dikkat ¢ekicidir.

Uzun QT sendromunda ICD'ler 6zellikle yiik-
sek riskli hastalara uygulanabilmektedir (3-6).
Hastalarda kullanilan antiaritmik ilaglar tekrarlayan
senkop ataklarini azaltsa bile ani 6liim riskini or-
tadan kaldiramamaktadirlar. Ozellikle yeni gelisen
tekniklerle hastalara torakotomi yapilmaksizin [CD
implantasyonlar1 uygulanabilmektedir (2,3). 1985
yilindan itibaren, yiiksek riskli erigkin hastalara
ICD implantasyonu uygulamalart her gecen giin
sayica artmaktadir. Yapilan c¢alismalar ve ritm
kayitlart ICD'lerin tekrarlayan ventrikiiler fibrilas-
yon ve ventrikiiler tagikardi ataklarinin sonlandiril-
masinda olduk¢a etkili oldugunu gostermektedir
(2,3,6). Yapilan genis serili ¢aligmalarda ICD'nin
antiaritmik tedaviye gore mortaliteyi %20-40
oraninda azalttig1 gosterilmistir (5-8). Erigkinlerde
sikca kullanilan bu tedavinin ¢ocuklarda ise kul-
lanim1 son derece azdir. Ozellikle pediatrik yasta,
defibrilatoriin yerlestirme gii¢liigii, biliylime ile
elektrod boyunun kisalmasi ve kalin elektrod kul-
lanma zorunlulugu gibi 6zel zorluklar dikkat ¢eki-
cidir (3,4,6,7,9).

Groh ve ark. klinige ani kardiyak arrest,
senkop ve ventrikiiler fibrilasyonla gelen 35
UQTS'li hastada ICD uygulamislar ve 31 aylik
izlemlerde  mortaliteye  rastlamadiklarindan
ICD'lerin bu sendromlu yiiksek riskli hastalarda
basarili bir tedavi secenegi oldugunu belirtmekte-
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Sekil 1. ICD tarafindan Ventrikiiler fibrilasyonun sonlandiril-
mast.

dirler (7). Wilson ve ark. 5 pediatrik olguda
(Restriktif kardiyomyopati ve Uzun QT sendromlu)
basarili sonuglar bildirmektedir (9). Erentiirk ve ark
Belgika'da 187 eriskin olguda 249 ICD uygu-
lamiglar ve sonuglarin oldukga basarili oldugunu
bildirmektedirler (10).

Her iki hastamiz da antiaritmik tedaviye rag-
men klinige gelis bulgulari, QTc siireleri ve aile
Oykiileri nedeniyle yiiksek riskli olarak kabul
edildiler. Ozellikle ilk hasta; QTc siiresi 0.52 sn ol-
masina ragmen saptanan senkop ve ventrikiiler fib-
rilasyon ataklari nedeniyle yiiksek riskli kabul edil-
di. Literatirde de antiaritmik tedaviye ragmen
tekrarlayan ventrikiiler fibrilasyonu olan hastalarda
ICD ile basarili sonuglar alindig1 bildirilmektedir
(4,6,7). izlemlerde her iki hastada da antiaritmik te-
daviye ragmen ventrikiiler fibrilasyon goézlenmis
fakat ICD tarafindan hastalar basariyla defibrile
edilmistir (Sekil 1). ICD takilan olgularda antiarit-
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mik tedavinin devami énemlidir. Boylece hastalar-
da daha az disritmiye rastlanacagindan defibri-
latoriin Omrii uzayacaktir (4,8).

Sonug olarak; bu olgular nedeniyle yiiksek
riskli uzun QT sendromu hastalarinda ICD'nin
cocuk yaslarda da implante edilebilecegi ve ven-
trikiiler fibrilasyon ataklarini sonlandirarak, ani
o6liim riskini azaltilabilecegi vurgulanmistir.
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