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Kisa QT Sendromu
Short QT Syndrome: Review

OZET Kisa QT sendromu (KQTS), carpintidan ani kardiyak 6liime kadar ¢ok degisik semptom
yelpazesine sahip gen bozukluklariyla iligkili aritmojenik bir hastaliktir. Bu hastalik,
elektrokardiyografide anormal kisa QT intervali (<300 msn) ve atrial fibrilasyona, ani kardiyak
oliime ya da her ikisine de egilimi arttirmasiyla bilinmektedir. Uzun QT sendromunda oldugu gibi
birden fazla genetik mutasyon elektrokardiyogram degisikliklerine yol agar. KCNH2, KCNQI1 ve
KCN]J2 genlerinin kodladig1 potasyum kanallar1 hastaligin mekanizmasinda en 6nemli rolii oynar.
Elektrokardiyografide kendine has degisiklikleri tan1 konulmasim kolaylastirsa da, bu bulgular
kolaylikla gézden kagabilir. QT intervalindeki kisalma 80 vuru/dk’'nin altindaki kalp hizlarinda
belirgin hale geldiginden, birgok olguda, 6zellikle ¢ocuklarda tani atlanabilmektedir. Tedavisi hala
celiskiler barindirsa da implante edilebilir kardiyoverter defibrilatér (IKD) ve bazi spesifik
antiaritmik ilaglar temel tagi olusturur. Ancak KD sonrasi ortaya cikabilen sivrilesmis T dalgasinin
yanlis algisina bagl uygunsuz soklar medikal tedavide alternatif arayisini hizlandirmistir.

Anahtar Kelimeler: Oliim, ani, kardiyak; aritmiler, kardiyak; kanalopatiler

ABSTRACT Short QT syndrome (SQTS) is a gene-related arrhythmogenic syndrome harbouring a
large spectrum of symptoms ranging from mild palpitations to sudden cardiac death. The disease is
known for an abnormally short QT interval (<300 ms) and a propensity to atrial fibrillation, sud-
den cardiac death or both. As in the case of long QT syndrome, more than one relevant genetic
mutation has been identified that can lead to electrocardiographic changes. The mutation of genes
(KCNH2, KCNQI, and KCNJ2) encoding for cardiac potassium channels plays a central role in
SQTS. Electrocardiography is the primary important step in the diagnosis (short QT interval along
with T wave changes), but ECG findings may be easily ignored. Several cases, especially among
children, have probably been overlooked, since the shortness of the QT interval becomes apparent
only at heart rates less than 80 beats/min. Treatment of the syndrome is still controversial. Some spe-
cific antiarrhythmic drugs and an implantable converter/defibrillator (ICD) have been considered
as main therapeutic strategies. ICD implantation may be a life-saving procedure due to the presence
of sudden cardiac death risk in patients with SQTS, but ICD-related problems such as inappropri-
ate shock deliveries due to oversensing of prominent T waves have made medical therapy an alter-
native option.
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zun QT sendromu (UQTS)nun ventrikiiler aritmi ve ani 6liime
neden oldugu bilinmektedir. Bazzett formiiliiyle hesaplanan diizel-
tilmis QT intervalinin normal siiresi 440 msn’den kisa olmalidir.!
Bazi aragtirmacilara gore saglikli insanlarda Olgiilen uzun deger 495 + 21
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msn’dir. QT intervalinin < 350 msn 6l¢iilmesi kisa
QT, < 320 msn 6l¢iilmesi ise anormal kisa QT ola-
rak adlandirilir.!

Herediter kisa QT sendromu (KQTS) atrial fib-
rilasyon (AF) ve hayati tehdit eden ventrikiiler arit-
milerle birliktelik gosteren, otozomal dominant bir
hastaliktir. Genellikle yapisal kalp hastaligi olma-
yan infantlar, ¢ocuklar ve gen¢ insanlarda goriil-
mektedir. Hastalarin baska bir ortak o6zelligi
¢ogunun ailesinde ani kardiyak 6liim 6ykiisiintin
bulunmasidir. Hastaligin genetik temelinde kardi-
yak potasyum kanali ile ilgili 3 farkli gen mutasyo-
nunun (KCNH2-KCNQ1-KCNJ2) rol oynadig
bilinmektedir.

| SENDROMUN TARIHGES VE
KLINIK BELIRTILERI

[k kez 1977 yilinda kisa QT intervali (266 msn)
gozlenen hastalarda ani 6liim olayini Brugada ve
ark. bildirmigtir.>®* Ancak bir sendrom olarak ta-
nimlanmast 2000 yilinda olmustur. {1k bildirilen
olgu, ailesinde kardiyak hastalik ve ani kardiyak
6liim 6ykiisii bulunmayan ve hi¢bir semptom tarif-
lemeyen AF’1i 17 yasinda kadin hastadir. Hastanin
birinci derece akrabalarinin EKG’lerinde kisa QT
intervali gozlemlenmistir. Bugiline kadar birkag aile
ve nadir sporadik olgularda KQTS bildirilmistir.

Kisa QT sendromu klinik olarak, carpinti, bag
donmesi, senkop ve ani kardiyak oliim gibi cesitli
semptomlarla ve dzellikle hayatin erken evresinde
karsimiza ¢ikmaktadir. Giintimiizde, Kisa QT in-
tervali, genclerde ani 6liime yol agan primer elek-
triksel bir bozukluk olarak kabul edilmektedir.
Aksesuar yolun ve yapisal kalp hastaliginin olma-
masina ek olarak hastalarda AF ve malign ventri-
kiiler aritmilerin goriilmesi KQTS diistindiirmek-
tedir. Kisa QT sendromunun ilging bir formu da, 4
yasindaki bir kiz cocugunda biiytime geriligi ve bir-
kag kardiyak arrest epizodu ile gozlemlenmistir.
Holter kayitlarinda gegici bradikardi ataklar: sira-
sinda paradoksal QT intervali kisalmasi ve gegici T
dalgas1 degisiklikleri izlenmistir.

NONINVAZIV DEGERLENDIRME

Kisa QT sendromlu hastalarda QT intervali 220-
300 msn arasinda degismektedir. Diisiik kalp hi-
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zinda KQTS daha kolay taninabilir.® Uzun sivri si-
metrik T dalgasit EKG’nin karakteristik 6zelligidir,
ancak yapilan bir ¢calisgmada T dalgas: amplitiidiin-
deki degisikliklerin prognostik 6nemi olmadig1 so-
nucuna varilmigtir.® Kisa QT sendromunda atrial,
ventrikiiler efektif refraktor periyotlarin kisaldig:
bilinmektedir. Kisalan periyot, atrial ve ventri-
kiler aritmileri tetiklemektedir. Aksiyon potan-
siyeli stiresinin miyokardin gesitli yerlerinde
farkli oranlarda kisalmas: repolarizasyon fazinda
heterojenite ortaya ¢ikmasina neden olur. Bu tiir
heterojen elektrik iletileri reentry’ye yol acarak
aritmileri tetikler.” Repolarizasyon heterojenite-
sinin elektrokardiyografik yansimalari arasinda T
dalgalarinin her vuruda farkli morfoloji ve ampli-
tidde gozlenmesi ve QT dispersiyonu sayilabilir.
Ayrica, yeni yayinlanan bir ¢alismada, Watanabe
ve ark. KQTS hastalarinda T dalgas1 erken repola-
rizasyonuyla aritmi gelisme riskini arasindaki ilis-
kiyi aragtirmiglardir.® Caligmacilar, ti¢ grup hastay:
calismaya almiglar: KQTS olup idiyopatik ventri-
kiiler fibrilasyon (VF) ve/veya ventrikiiler tasikardi
(VT) oykiisti olanlar, KQTS olup aritmik olay 6y-
kiisi olmayanlar ve normal QT intervaline sahip
kontrol grubu. Yapilan degerlendirme sonucunda,
ii¢ grubun da ortalama kalp hizi, PR ve QRS siiresi
benzer bulunmustur. KQTS gruplar arasinda QT
ve diizeltilmis QT intervallerinin ortalama siireleri
acisindan fark olmamasina ragmen ¢okludegiskenli
analizde erken repolarizasyonla aritmik olaylar
arasinda anlamli iligki bulunmus, ancak QT ve
diizeltilmis QT interrvalleri dahil diger EKG pa-
rametreleriyle bir iligki saptanamamugtir.

ELEKTROFiZYOLOJIK CALISMA

Elektrofizyolojik calismada (EFC), atrial ve ventri-
kiiler efektif refrakter periyotlarin kisaldig: goste-
rilebilir. EFC esnasinda tasikardi ve fibrilasyon
indiiklenebilmektedir. Giustetto ve ark., KQTS has-
talarinda EFC esnasinda 6nceden dokiimante VF
olan 6 hastanin 3’tinde VF indiiklediler, boylelikle
islemin %50 duyarliliga sahip oldugu sonucuna
vardilar. [slemin duyarlilhiginin diisiik olmast se-
bebiyle, VF indiiklenememesinin iyi prognozu
isaret etmedigi diisintilmektedir. Atrial efektif
refrakter periyot 6l¢iimii atrial fibirilasyon uyari-
labilirligini belirlemede kullanilabilir.
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GENETIK

2004 yilinda KQTS ile iligkili ilk genetik defekti
Brugada tanimladi.’ Hizli disariya potasyum akimi
dolayisiyla repolarizasyona yol acan rektifiye edici
kanali (IKR) kodlayan KCNH2 genindeki mutas-
yon tanimlandi. Sonraki dénemde, Bellocq ve ark.
KCNQI genine bagh gec repolarize edici potasyum
kanal (IKS) defektini yayinladi.'® Bir diger mutas-
yon da Priori ve ark. tarafindan KCNJ2 geninde ta-
riflendi. Bu gen hiicre i¢ine potasyum akimini
diizenleyen rektifiye edici kanali (IKI) kodluyordu.
Bu defektin repolarizasyon hizinda artigla birlikte
EKG’de asimetrik T dalgalar: ortaya ¢ikardigi dne
stiriildii. KQTS de, yukarida bahsedilen 3 iyon ka-
nalinin fonksiyonunu arttiran mutasyonlarin var-
higinda repolarizasyon hizinda artigla birlikte
kisalmig aksiyon potensiyeli izlendi.

TEDAVI

Kisa QT sendromu olan hastalarda ani kardiyak
olim riskinin yiiksek olmasi nedeniyle, implante
edilebilir kardiyoverter-defibrilatér (IKD) kulla-
nimi tedavinin en 6nemli parcasidir. Bu tedavi mo-
dalitesinin en ¢ok g¢ekinilen komplikasyonu T
dalgasinin cihaz tarafindan yanlhghkla R dalgas: gibi
algilanmas1 ve uygunsuz sok yapmasidir. Bu ne-
denle bazi alternatif antiaritmik ilaglar aragtirma-
cilar tarafindan denenmistir. Brugada ve ark. kisa
QT sendromlu hastalarda klas III antiaritmik olan
sotalol kullanmiglardir.® Ortalama bazal QT inter-
vali 291 msn oOl¢tilen hastalarin medikal tedaviye
ragmen QT intervalinde uzama saptanmadi. Arag-
tirmacilar medikal tedaviye yanitsizhigin sebebini
bu hastalarda kullanilan dozun IKR kanallarinda
blok olusturan etkin doz olmamasina bagladilar. Bu
konuda bagka iki hastayla yapilan ¢aligma da ben-
zer sonuglar gosterdi.® Bjerregaard ve ark. tedaviye
propafenon eklemek yoluyla hastalarin paroksis-
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mal AF epizodlarini ortadan kaldirdi.!? QT iize-
rinde farkli etkileri olan antiaritmik ilaglar (sota-
lol, flekainid, ibutilid ve hidrokinidin) Gaita ve ark.
tarafindan KQTS olan hasta grubunda kullanild:."
Hidrokinidin kullanilan ve baslangi¢ QT stiresi 263
+ 12 msn olan hastalarda tedavi sonras1 QT stiresi-
nin uzadig goriildi. QT intervali 362 + 25 msn’ye
ulast1. Flekainidin QT siiresinde belirsiz bir uzama
etkisi olurken sotalol ve ibutilidin etkisi goriilmedi.
Bu hastalarda kullanilan ve etkili olan ilaglarin
EKG tizerinde yaptig1 degisiklikler gozlendi. T
dalga amplitiidiinde azalma ve ST segmentinin tek-
rar ortaya ¢ikmasi kayda deger olanlartydi. Kini-
din, IKD secenegini kabul etmeyen hastalarda
alternatif olarak goriiliirken, flekainid ikinci basa-
mak tedavi olarak diisiiniilebilir.'®

Kisa QT sendromunda, ventrikiiler tagikardisi
olan ve ani kardiyak 6limden doéndiiriilen hasta-
larda IKD primer ve sekonder korumada temel te-
daviyi olusturmaktadir. Tki yetiskin ve 5 yagindaki
kiz ¢ocugu hari¢, KCNJ2 mutasyonu olan tiim has-
talarda IKD kullanilmigtir.'* Schimpf ve ark. tara-
findan 5 hastada KD kullanildi." Implantasyon
sonrasi 30 + 26 giinliik takipte 3 hastada uygunsuz
sok bildirildi. Bu hastalarda cihaz programlanmasi
yeniden yapildi. Uygunsuz sok, ¢ocuklarda yiiksek
kalp hizi nedeniyle ve digerlerinde T dalgasinin
yanlis algilanmasina bagli olarak gelismekteydi. Bu
hastalarda uygun cihaz secimi ve IKD™nin soklar-
dan sonra yeniden programlanmas: énemlidir.

Sonug olarak, KQTS nin genlerle iligkili kardi-
yak potasyum kanal patolojisi oldugu bilinmekte-
dir. Tanida EKG kolay erisilebilir olmasina ragmen
goz ardi edilen birinci basamak tani aracidir.'® Her
ne kadar bu sendromla az kargilagilsa da, klinisyen
olarak carpintisi, senkopu ve ani kardiyak 6liim 6y-
kiisii olan hastalarda ayiric: tani i¢in diigiintilmeli-
dir.
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