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KISAQT SENDROMLARI

GIRIS

Kisa QT sendromu (SQTS), ilk olarak Gussak ve
arkadaslarinin tanimladigi, EKGde anormal de-
recede kisa QT araligy, atriyal ve ventrikiiler tagi-
aritmi gelistirme egiliminin artmasi ile karakte-
rize, kardiyak iyon kanallarin aktivitesinin arttig1
kalitsal bir hastaliktir (1-3). Teshis, hastanin aile
Oykiisiine, genetik mutasyonlarin tespiti, semp-
tomlarin degerlendirilmesine (senkop, ¢arpinti
ve kalp durmasi) ve 12 derivasyonlu Elektrokar-
diyograma (EKG) dayanir. EKGde tiim derivas-
yonlarda QT<360 msn, ¢ok kisa ST segmenti, siv-
ri T dalgalar1 ve hiperkaleminin tipik “¢6l ¢adir1”
T dalgalarin1 animsatan dar tabanli T dalgalar
siklikla SQTS ile iligkilidir. Kinidin, SQTS has-
talar1 igin, 6zellikle QT araligini uzatma yetenegi
nedeniyle ICD implantasyonu miimkiin olmayan
kiigiik ¢ocuklarda etkili bir farmakolojik tedavi
olma potansiyeline sahiptir.

KLINIK PREZENTASYON

SQTS nadir goriilen bir kanalopatidir ancak ya-
pilan son ¢aligmalarda sanilandan daha sik ola-
bilir. Yakin zamandaki calismalar eriskinlerde
%0.02 ile %0.1 arasinda ve pediatrik popiilas-
yonda %0.05 arasinda bir yayginlik oldugunu

Emre ASILTURK

One siirmektedir (4). SQTSnin klinik sunumlar1
oldukga cesitlidir. Giustetto C ve arkadaslarinin
vaka serilerinde en sik goriilen semptom kardi-
yak arresttir (%34). Ayn1 zamanda en sik goriilen
ilk klinik tablodur (%28) (5). Uzun QT sendro-
mundan(UQTS) farkli olarak, SQTS igin 6zel bir
tetikleyici yoktur. SQTS genellikle eriskinlerde
ortaya ¢iksa da, ortalama yas 30'dur ve klinik pre-
zentasyonun yas aralig1 birka¢ aydan altinci de-
kata kadar degisebilir. Yasamin ilk yilinda %4’lik
bir kalp durmasi SQTSnin endise veren klinik
presentasyondur (6). Viskin ve arkadaglari, idi-
yopatik VF’li erkeklerin saglikli erkeklerden daha
kisa QT aralig1 gosterdigini bildirmistir (7). Son
aragtirmalar, diger kanalopatilerde oldugu gibi,
erkek egemenliginin potasyum iyon akimlarinin
testosteron modiilasyonuna bagli olabilecegini
distindiirmektedir (8-10). El-Battrawy ve ark.
erkek SQTS hastalarinin kadin hastalara kiyas-
la daha sik senkopla bagvurdugunu (%24e kars:
%7; p < 0.01) ve garpint1, ani karyak 6liim(AKO)
gibi diger ortaya ¢ikan semptomlarin cinsiyetler
arasinda onemli 6l¢iide farkli olmadigini bildir-
mistir (10). Siklikla belgelenen diger semptomlar
carpint1 ve senkoptur. Vakalarin %24’tinde sen-
kop ilk ortaya ¢ikan semptomdur (5). Carpinti ve
AF’ si olan geng hastalarda (gocuklar ve ergen-
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ile ventrikiiler aritmileri kontrol edilemedi. Sag
ventrikiiliin inferolateral serbest duvarinda bulu-
nan tetikleyici PVC’leri hedef alan RF ablasyonu,
PVC’leri ve polimorfik VT’ler ve VF olusumunu
ortadan kaldird: (36).

SONUC

SQTSnin hizl teshisi ve optimal tedavisi, hasta
ve ailesinin genel prognozunu 6nemli 6l¢tide iyi-
lestirebilir. Ayna goriintiisit bozuklugu UQTS'nin
aksine, sendromun nadir goriilmesi nedeniyle
klinik sunum, tani, genotip-fenotip korelasyonu
ve hatta SQTSnin optimal risk siniflandirmasi ve
tedavisi ile ilgili nispeten az veri vardir. Bununla
birlikte, SQTSde aritmogenezisin molekiiler ge-
netigi ve hiicresel temelinin tanimlanmasi agisin-
dan 6nemli ilerlemeler saglanmistir. ICD, SQTS
tanisi alan hastalarda AKO’niin hem birincil hem
de ikincil 6nlenmesi icin birinci basamak teda-
vi olarak onerilmektedir. Kinidin, LQT1 duru-
munda yardimci farmakoterapi i¢in tercih edilen
ilagtir. SQTS'nin diger formlarinda da faydali ol-
makla birlikte, SQTS2-8deki geleneksel sinif III
ajanlarin etkinligine iliskin veriler eksiktir.
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