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OZEL HASTA GRUPLARINDA ARITMI YONETIMI

GENETIK ARITMIK SENDROMLAR

Aritmilere genetik olarak neden olan konjeni-
tal hastaliklar, kalbin elektriksel iletim sistemini
onemli 6l¢ctide bozan ve potansiyel olarak yagami
tehdit eden komplikasyonlara yol agabilen cesitli
kalitsal sendromlar1 kapsar. Uzun QT Sendromu,
Brugada Sendromu, Katekolaminerjik Polimorfik
Ventrikiiler Tagikardi ve Kisa QT Sendromu gibi
bu durumlar, iyon kanallarini ve kardiyak yapi-
sal bilesenleri etkileyen genetik mutasyonlardan
kaynaklanir. Klinik bulgular; asemptomatikten
siddetliye kadar degisebilir ve senkop, arrest ve
ani kardiyak oliim gibi riskler igerir.

Uzun QT Sendromu (LQTS): Dogustan
KCNQI, KCNH2 ve SCN5A genlerindeki iyon ka-
nallarindaki (potasyum, kalsiyum veya sodyum)
mutasyonlar1 sonucu gelisen bir sendromdur ve
15’ten fazla mutasyonu tespit edilmistir. Kadin
cinsiyetinde daha siktir ve 2.500de 1 ila 10.000 ki-
side 1 arasinda gortilmektedir. Genellikle mutas-
yona ugrayan en yaygin genlerden KCNQI (LQT
1)ve KCNH2’(LQT2)deki islevsel potasyum akimi
kaynakl1 goriiliirken, SCN5A(LQT3) sodyum aki-
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mi kaynakl olusmaktadir. Uzun QT tanisi, EKGde
QT araliginin 6lgiilmesiyle baslar. Aritmi baglan-
g1¢ yast LQT1 hastalarinda tipik olarak geng yasta
olusmakta ve 6zellikle LQT1%e 6zgii olarak yiizme
sirasin da suya daldiktan sonra senkop goriil-
mektedir. Erkekler risk altindadir, ancak sempto-
matik hale gelen cogu LQT2 ve LQT3 hastasi ilk
semptomlarini ergenlik civarinda yasar ve burada
Ozellikle kadinlar risk altindadir. SCN5A(LQT3)’
da senkop en sik goriilen semptomdur, genellik-
le egzersiz ve yogun duygular sirasinda (genetik
varyantin %50’si) goriiliir (1). Konjenital Uzun
QT sendromunun uzun siireli tedavisi, ventri-
kiiler aksiyon potansiyelini stabilize etmek ve
aritmilerle iliskili sempatik dalgalanmalar1 bloke
ederek ventrikiiler aritmileri 6nlemeye yardimci
olan beta blokerleri igerir. Kalp durmasi nedeniy-
le resiisitasyon uygulanan Uzun QT sendromlu
hastalara implante edilebilir bir kardiyoverter de-
fibrilator (ICD) gerekir.
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mamis yliksek riskli olgularda profilaktik olarak
kullanilir.

Beta-blokerler erken repolarizasyon sendro-
munda genellikle sinirli yarar saglar. Bu ilaglar
sempatik aktiviteyi baskilayarak kalp hizini azal-
tir; ancak bradikardi ] dalgasini belirginlestirebi-
lir ve aritmi egilimini artirabilir. Bu nedenle sade-
ce tagikardiye bagli semptomlar: olan veya eslik
eden bagka bir aritmi bulunan hastalarda dikkatle
kullanilabilir.

Bunlara ek olarak, elektrolit dengesi tedavi-
nin 6nemli bir pargasidir. Hipokalemi veya hipo-
magnezemi gibi durumlar repolarizasyon anor-
malliklerini derinlestirip aritmi riskini artirabilir.
Bu nedenle potasyum ve magnezyum diizeyleri
normal sinirlarda tutulmali, gerekirse intravendz
magnezyum siilfat destegi yapilmalidir.

Amiodaron genellikle etkisizdir veya tercih
edilmez;iyon kanal dengesizligini derinlestirebilir.
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