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Olgu Sunumu

Efora bagh nadir kardiyak arrest: Katekolaminerjik
polimorfik ventrikiiler tasikardili bir olgu

A rarely seen case of exercise-induced cardiac arrest: A case
with catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia
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0z

Biz burada 15 yasinda katekolaminerjik polimorfik ventrikiiler tasikardiye ( KPVT)
bagh kardiyak arrest nedeniyle resiisitasyon yapilmig, kardesi efor esnasinda kardi-
yak arrest nedeniyle ex olmug bir olguyu sunduk. KPVT de hastalarin kardiyak
yapisal bir bozuklugu olmamasina ragmen, egzersiz ya da efor sirasinda kardiyak
arreste neden olabilmektedir. KPVT’li hastalarda efor sirasinda senkop ve aile oykii-
sii tamda onemlidir. Biz burada KPVT’li hastalarm tam ve tedavisini vurgulamak

istedik.
Anahtar kelimeler: Katekolamin, senkop, polimorfik ventrikiiler tagikardi
ABSTRACT

In this report, we present a 15-year-old girl with catecholaminergic polymorphic vent-
ricular tachycardia who had cardiac resuscitation due to cardiac arrest and her sister
had died from cardiac arrest. Catecholaminergic polymorphic ventricular tachycar-
dias (CPVT), without structural cardiac abnormalities, can lead to sudden cardiac
arrest during exercise or exertion. In patients with CPVT exercise-induced syncope
and family history are important factors in the establishment of diagnosis herein we
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wanted to emphasize the diagnosis and treatment of CPVT.
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GIRIS

Katekolaminerjik polimorfik ventrikiiler tasikardi
(KPVT) altta yatan kalp hastaligi olmadan egzersiz
veya stres sonrasinda senkop ve ani 6liime neden
olan ventrikiiler tasikardi nedenidir. Hastalarda
cogunlukla ryanodin reseptoriinii kodlayan RYR2 ve
kalsekestrin adli proteini kodlayan CASQ2 adli gen-
lerde mutasyon mevcuttur. Senkop Oykiisii ile bagvu-
ran bu hastalar yanlg tani alirak epilepsi tedavisi
gorebilmektedirler .

BULGULAR

Ozgecmisinde kardiyak arrest nedeni ile resiisitas-
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yon Oykiisii olan 15 yagindaki kiz hasta poliklinigi-
mize bagvurdu. Soyge¢misinde 8 yasinda kiz karde-
sinde egzersiz sonrasinda yineleyen senkop ataklari
oldugu ve kardiak arrest sonrasi eksitus oldugu 6gre-
nildi. Hastanin fizik muayenesinde kan basinc1 105/70
mmHg, kalp hizi 100 atim/dk. saptandi. Sistemik
muayenesinde patoloji yoktu. Bazal elektrokardiyog-
ram (EKG) normaldi. Ekokardiyografik (EKO) ince-
lemede yapisal kalp hastalig1 izlenmedi. Yirmi dort
saatlik ayaktan EKG izleminde patoloji izlenmedi.
Efor testi baglangicinda 12 dervasyon EKG’si nor-
maldi (Sekil 1). Kardiyopulmoner resiisitasyon igin
hazir bir ortamda yapilan efor testinde bidireksiyonel
ve polimorfik ventrikiiler erken atimlar ve ventrikii-
ler couplet izlendi (Sekil 2). Katekolaminerjik poli-
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Sekil 2. Efor testi 4. evresinde polimorfik VES (ok), ve bazal EKG de olmayan VES goriilmektedir (yildiz).
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morfik ventrikiiler tagikardi tanist alan hastanin
genetik incelemesinde ryanodin reseptoriinii kodla-
yan RYR 2 geninde mutasyonu saptandi.

TARTISMA

Yapisal olarak kalp hastaligi olmayan ve EKG’si
normal olan hastada, egzersiz veya emosyenel stres
ile indiiklenen bidireksiyonel veya polimorfik ventri-
kiiler tagikardi (VT) saptanmasi durumunda KPVT
tanist konulmaktadir . 1:10000 siklikla goriiliir.
Elektrokardiyogramda normalden daha diisiik istira-
hat kalp hizi ve U dalgasi gozlenebilir ©4,
Bidireksiyonel ventrikiiler tasikardili hastalarda ayi-
rict tanida digoksin zehirlenmesi, bitkisel kurtbogan
zehirlenmesi ve LQTS-7 (Anderson-Tawil sendro-
mu) yer almalidir.

Semptomlar siklikla 7-12 yas arasinda ortaya ¢ik-
sada 4. dekatta tan1 alan olgular vardir. Tedavi edil-
meyen olgularin %30’u en az bir kez kardiyak arrest,
%80°1 bir veya daha fazla senkop atagina maruz kalir
©®, RYR-2 mutasyonuna sahip hastalarda ani kardiak
olim KPVT’nin ilk belirtisi olabilir ©.

Egzersiz stres testi en Onemli tanisal testtir.
Egzersiz testi sirasinda olasi acil durumlar icin kardi-
yopulmoner resiisitasyona hazir olunmalidir. Hasta
efora bagl sustained polimorfik ventrikiiler tagikardi
atag1 gecirebilmekte ve bu esnada kardioversiyon
gerekli olabilmektedir. Egzersiz sirasinda kalp hizi
dk.’da 120’yi astiginda ventrikiiler aritmi olugur.
Hastalarda ve yakin akrabalarda en sik olarak ryano-
din reseptoriinii kodlayan otozomal dominant gegisli
RYR2 ve kalsekestrin adl1 proteini kodlayan otozo-
mal resesif gecisli CASQ2 adli genlerde mutasyon
mevcuttur. Daha nadir olarak triadin kodlayan TRDN
geninde otozomal resesif ve calmodulin kodlayan
CALMI1 geninde otozomal dominant mutasyon sap-
tanmustir 7.

Hastaligin tedavisinde yasam tarzi degisikligine
mutlaka 6nem verilmelidir. Hastalar yarigmali spor-
lar, agir egzersiz ve stersli ortamlardan uzak durmali-
dir. Katekolaminerjik polimorfik vetrikiiler tagikardi
tanili semptomatik tiim hastalara beta-blokor tedavisi

(propranolol, nadolol) baslanmalidir. Beta-blokor
tedavisi olgularin biiyiik kisminda aritmi ataklarini
Onlemistir ®. Beta-blokor tedavisi altinda semptoma-
tik olan hastalarda flekainid baslanmalidir ©. Optimal
medikal tedavi altinda semptomlarin devam etmesi
veya polimorfik VT atagi gecirmeleri durumunda
ICD implantasyonu ve/veya sol kardiyak sempatik
denervasyon onerilmektedir 1!V, Ayrica semptoma-
tik olmayan ancak gen mutasyonu bulunan hastalara-
da beta-blokor tedavisi baglanmasi onerilmektedir.
Hastamizda Propranolol ve flekainid tedavisi baglan-
di. ICD implantasyonu planlandi ancak aile ICD
takilmasina ve sol kardiyak sempatik denervasyonu
kabul etmedi. Genetik calismasinda ryanodin resep-
toriinii kodlayan RYR 2 geninde mutasyonu saptandi.
Kardiyak arrest gecirip resiisitasyon uygulanan has-
talarda mutlaka ICD implantasyonu ve beta bloker
teavi, bu tedaviye ragmen, ventrikiiler tagikardi atagi
geciren hastalarda mutlaka sol sempatik denervasyon
yapilmalidir. Ona onay vermedi.

Egzersizle tetiklenen senkop ataklart olan hasta-
larda KPVT kesinlikle akla gelmelidir. Bu hastalarda
tanida egzersiz stres testi kullanilmaktadir. Tan1 alan
tim hastalara beta-blokor tedavisi baglanmalidir.
Ayrica tiim olgularin birinci derece akrabalaria da
genetik mutasyon bakilmalidir. Genetik mutasyon
saptanan asemptomatik hastalara da beta-blokor teda-
visi baglanmasi onerilmektedir.
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