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BÖLÜM 26
KISA QT SENDROMLARI

GIRIŞ
Kısa QT sendromu (SQTS), ilk olarak Gussak ve 
arkadaşlarının tanımladığı, EKG’de anormal de-
recede kısa QT aralığı, atriyal ve ventriküler taşi-
aritmi geliştirme eğiliminin artması ile karakte-
rize, kardiyak iyon kanalların aktivitesinin arttığı 
kalıtsal bir hastalıktır (1-3). Teşhis, hastanın aile 
öyküsüne, genetik mutasyonların tespiti, semp-
tomların değerlendirilmesine (senkop, çarpıntı 
ve kalp durması) ve 12 derivasyonlu Elektrokar-
diyograma (EKG) dayanır. EKG’de tüm derivas-
yonlarda QT<360 msn, çok kısa ST segmenti, siv-
ri T dalgaları ve hiperkaleminin tipik “çöl çadırı” 
T dalgalarını anımsatan dar tabanlı T dalgaları 
sıklıkla SQTS ile ilişkilidir. Kinidin, SQTS has-
taları için, özellikle QT aralığını uzatma yeteneği 
nedeniyle ICD implantasyonu mümkün olmayan 
küçük çocuklarda etkili bir farmakolojik tedavi 
olma potansiyeline sahiptir.

KLINIK PREZENTASYON
SQTS nadir görülen bir kanalopatidir ancak ya-
pılan son çalışmalarda sanılandan daha sık ola-
bilir. Yakın zamandaki çalışmalar erişkinlerde 
%0.02 ile %0.1 arasında ve pediatrik popülas-
yonda %0.05 arasında bir yaygınlık olduğunu 

öne sürmektedir (4). SQTS’nin klinik sunumları 
oldukça çeşitlidir. Giustetto C ve arkadaşlarının 
vaka serilerinde en sık görülen semptom kardi-
yak arresttir (%34). Aynı zamanda en sık görülen 
ilk klinik tablodur (%28) (5). Uzun QT sendro-
mundan(UQTS) farklı olarak, SQTS için özel bir 
tetikleyici yoktur. SQTS genellikle erişkinlerde 
ortaya çıksa da, ortalama yaş 30’dur ve klinik pre-
zentasyonun yaş aralığı birkaç aydan altıncı de-
kata kadar değişebilir. Yaşamın ilk yılında %4’lük 
bir kalp durması SQTS’nin endişe veren klinik 
presentasyondur (6). Viskin ve arkadaşları, idi-
yopatik VF’li erkeklerin sağlıklı erkeklerden daha 
kısa QT aralığı gösterdiğini bildirmiştir (7). Son 
araştırmalar, diğer kanalopatilerde olduğu gibi, 
erkek egemenliğinin potasyum iyon akımlarının 
testosteron modülasyonuna bağlı olabileceğini 
düşündürmektedir (8-10). El-Battrawy ve ark. 
erkek SQTS hastalarının kadın hastalara kıyas-
la daha sık senkopla başvurduğunu (%24’e karşı 
%7; p < 0.01) ve çarpıntı , ani karyak ölüm(AKÖ) 
gibi diğer ortaya çıkan semptomların cinsiyetler 
arasında önemli ölçüde farklı olmadığını bildir-
miştir (10). Sıklıkla belgelenen diğer semptomlar 
çarpıntı ve senkoptur. Vakaların %24’ünde sen-
kop ilk ortaya çıkan semptomdur (5). Çarpıntı ve 
AF’ si olan genç hastalarda (çocuklar ve ergen-
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ile ventriküler aritmileri kontrol edilemedi. Sağ 
ventrikülün inferolateral serbest duvarında bulu-
nan tetikleyici PVC’leri hedef alan RF ablasyonu, 
PVC’leri ve polimorfik VT’ler ve VF oluşumunu 
ortadan kaldırdı (36).

SONUÇ
SQTS’nin hızlı teşhisi ve optimal tedavisi, hasta 
ve ailesinin genel prognozunu önemli ölçüde iyi-
leştirebilir. Ayna görüntüsü bozukluğu UQTS’nin 
aksine, sendromun nadir görülmesi nedeniyle 
klinik sunum, tanı, genotip-fenotip korelasyonu 
ve hatta SQTS’nin optimal risk sınıflandırması ve 
tedavisi ile ilgili nispeten az veri vardır. Bununla 
birlikte, SQTS’de aritmogenezisin moleküler ge-
netiği ve hücresel temelinin tanımlanması açısın-
dan önemli ilerlemeler sağlanmıştır. ICD, SQTS 
tanısı alan hastalarda AKÖ’nün hem birincil hem 
de ikincil önlenmesi için birinci basamak teda-
vi olarak önerilmektedir. Kinidin, LQT1 duru-
munda yardımcı farmakoterapi için tercih edilen 
ilaçtır. SQTS’nin diğer formlarında da faydalı ol-
makla birlikte, SQTS2-8’deki geleneksel sınıf III 
ajanların etkinliğine ilişkin veriler eksiktir.
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