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Bölüm   18
ÖZEL HASTA GRUPLARINDA ARITMI YÖNETIMI

GENETIK ARITMIK SENDROMLAR

Aritmilere genetik olarak neden olan konjeni-
tal hastalıklar, kalbin elektriksel iletim sistemini 
önemli ölçüde bozan ve potansiyel olarak yaşamı 
tehdit eden komplikasyonlara yol açabilen çeşitli 
kalıtsal sendromları kapsar. Uzun QT Sendromu, 
Brugada Sendromu, Katekolaminerjik Polimorfik 
Ventriküler Taşikardi ve Kısa QT Sendromu gibi 
bu durumlar, iyon kanallarını ve kardiyak yapı-
sal bileşenleri etkileyen genetik mutasyonlardan 
kaynaklanır. Klinik bulgular; asemptomatikten 
şiddetliye kadar değişebilir ve senkop, arrest ve 
ani kardiyak ölüm gibi riskler içerir.

Uzun QT Sendromu (LQTS): Doğuştan 
KCNQ1, KCNH2 ve SCN5A genlerindeki iyon ka-
nallarındaki (potasyum, kalsiyum veya sodyum) 
mutasyonları sonucu gelişen bir sendromdur ve 
15’ten fazla mutasyonu tespit edilmiştir. Kadın 
cinsiyetinde daha sıktır ve 2.500’de 1 ila 10.000 ki-
şide 1 arasında görülmektedir. Genellikle mutas-
yona uğrayan en yaygın genlerden KCNQ1 (LQT 
1)ve KCNH2’(LQT2)deki işlevsel potasyum akımı 
kaynaklı görülürken, SCN5A(LQT3) sodyum akı-

mı kaynaklı oluşmaktadır. Uzun QT tanısı, EKG’de 
QT aralığının ölçülmesiyle başlar. Aritmi başlan-
gıç ​​yaşı LQT1 hastalarında tipik olarak genç yaşta 
oluşmakta ve özellikle LQT1’e özgü olarak yüzme 
sırasın da suya daldıktan sonra senkop görül-
mektedir. Erkekler risk altındadır, ancak sempto-
matik hale gelen çoğu LQT2 ve LQT3 hastası ilk 
semptomlarını ergenlik civarında yaşar ve burada 
özellikle kadınlar risk altındadır. SCN5A(LQT3)’ 
da senkop en sık görülen semptomdur, genellik-
le egzersiz ve yoğun duygular sırasında (genetik 
varyantın %50’si) görülür (1). Konjenital Uzun 
QT sendromunun uzun süreli tedavisi, ventri-
küler aksiyon potansiyelini stabilize etmek ve 
aritmilerle ilişkili sempatik dalgalanmaları bloke 
ederek ventriküler aritmileri önlemeye yardımcı 
olan beta blokerleri içerir. Kalp durması nedeniy-
le resüsitasyon uygulanan Uzun QT sendromlu 
hastalara implante edilebilir bir kardiyoverter de-
fibrilatör (ICD) gerekir. 
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mamış yüksek riskli olgularda profilaktik olarak 
kullanılır. 

Beta-blokerler erken repolarizasyon sendro-
munda genellikle sınırlı yarar sağlar. Bu ilaçlar 
sempatik aktiviteyi baskılayarak kalp hızını azal-
tır; ancak bradikardi J dalgasını belirginleştirebi-
lir ve aritmi eğilimini artırabilir. Bu nedenle sade-
ce taşikardiye bağlı semptomları olan veya eşlik 
eden başka bir aritmi bulunan hastalarda dikkatle 
kullanılabilir.

Bunlara ek olarak, elektrolit dengesi tedavi-
nin önemli bir parçasıdır. Hipokalemi veya hipo-
magnezemi gibi durumlar repolarizasyon anor-
malliklerini derinleştirip aritmi riskini artırabilir. 
Bu nedenle potasyum ve magnezyum düzeyleri 
normal sınırlarda tutulmalı, gerekirse intravenöz 
magnezyum sülfat desteği yapılmalıdır.

Amiodaron genellikle etkisizdir veya tercih 
edilmez; iyon kanal dengesizliğini derinleştirebilir.
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