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Yenidogan Mortalitesinin Nadir Bir Nedeni:

Uzun QT Sendromu
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OZET:

Yenidogan mortalitesinin nadir bir nedeni: Uzun QT sendromu

Amag: Uzun QT sendromu yenidogan déneminde nadir goériilen mortalitesi ylksek bir sendromdur.
Olgumuz yenidogan poliklinigine morarma ve emmede azalma sikayeti ile getirilen, uzun QT'ye bagh
venrikuler tasikardisi gelisen ve tedaviye yanit alinamayan hastada gerceklestirilen tanisal ve tedavi-
sel yaklasimlarin glincel literattr esliginde tartisiimasi amaciyla sunuldu.

Olqu: 41 gestasyonel haftasinda sezaryen ile 3460 gr dodan bebek, postnatal 7. giinlinde emme-
de azalma ve morarma nedeniyle acil poliklinigimize getirildi. Genel durumu kotd, periferik dolagimi
bozuk, solunum sayisi 80/dk, kalp tepe atimi ise 280/dk, oksijen saturasyonu %60 olan hasta entlibe
edilerek yenidogan yogun bakim tinitemize alindi. Elektrokardiyograminda ventrikiler tasikardisi sap-
tanan (VT) hastaya 1j/kg kardiyoversiyon uygulandi. SinUs ritmine déndikten sonra ¢cekilen EKG'sinde
dizeltilmis QT suresi 53 sn saptandi. Ekokardiyografisinde; yapisal anomali izlenmemekle beraber
ejeksiyon fraksiyonu %30, 6nemli mitral ve triklspit yetmezligi saptandi. VT'si devam eden hastaya 1
joule/kg ve 2 joule/kg'dan senkronize kardiyoversiyon yapildi ve cevap alinamayinca lidokain tedavisi
basalndi. Ventrikiler tasikardisi direncli seyreden hastaya amiadoron, flekainid ve esmolol tedavileri
sirastyla uygulandi. Antiaritmik tedavilere yanit vermeyen hasta takibinin 3. glintinde ventrikiler fib-
rilasyona girerek kaybedildi.

Sonug: Uzun QT sendromu yenidoganda nadir goriilen mortalitesi yiiksek hastaliktir. Erken tani teda-
vi acisindan yardimci olabilmekle beraber QT siresinin uzunlugu ve eslik eden yapisal anomaliler
prognozu belirlemektedir. Risk faktori olan yenidodanlarin EKG ile taranmasi tartismalidir. Hastaligin
risk faktorleri belirlenmis vakalarda erken tanimlanmasi icin EKG ¢ekilerek taranmasi ve medikal
tedaviye direncli agir olgularda girisimsel metodolojinin uygulanmasi distnulebilir.
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ABSTRACT:

A rare cause of neonatal death: Long QT syndrome

Objective: Long QT syndrome is a rare syndrome with a high mortality rate in neonatal period. We
report a newborn who was admitted to the outpatient clinic with complaints of cyanosis and breast-
feeding difficulties, diagnosed as ventricular tachycardia due to long QT syndrome with no response
to the treatment, and evaluate the diagnostic and therapeutic approaches in the context of current
literature.

Case: A newborn delivered at 41" week of pregnancy by cesarean delivery with a birth weight of 3460
grams was admitted to the emeregency outpatient clinic at postnatal seventh day with complaints
of breastfeeding difficulty and cyanosis. Newborn was in a poor general condition with impaired
peripherical circulation, with respiratory rate 80/min, heart rate 280/min, and oxygen saturation
60%. The newborn was intubated and admitted to the neonatal intensive care unit (NICU). Electrical
cardioversion at 1 joule/kg was performed due to ventricular tachycardia (VT) detected at electro-
cardiography (ECG). After restoration of sinus rhythm, corrected QT (QTc) interval was measured
as 0.53 sec. Echocardiography was performed and no structural cardiac anomaly was detected but
severe mitral and tricuspid valve regurgitations were present and the ejection fraction (EF) was
30%. Because of recurrence of ventricular tachycardia (VT), synchronized cardioversion at 1joule/
kg and 2 joule/kg were performed, followed by lidocaine therapy when no response was obtained.
Due to the resistant VT, amiodarone, flecainide and esmolol were administered subsequently. Patient
failed to respond to any antiarrhythmic treatment and was lost on day 3 of follow-up, after emerging
ventricular fibrillation.

Conclusion: Long QT syndrome is a rare disease with high mortality in the newborn. Early diagnosis
may help in terms of treatment but the main prognostic factors are the length of QT interval and
the associated structural anomalies. Screening of newborns with risk factors by electrocardiography
is controversial, but it may be considered in cases with determined risk factors. Also interventional
procedures may be considered in severe cases resistant to medical treatments.
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Yenidogan mortalitesinin nadir bir nedeni: Uzun QT sendromu

GiRiS

Uzun QT sendromu yapisal kardiyak anomalinin
eslik etmedigi, miyokardiyal repolarizasyon bozuk-
[ugu ile karakterize ani bebek 6ltim riskinin arttig
nadir bir hastaliktir. Konjenital uzun QT sendromu-
nun sikhgr 1/2500-7000 olarak tahmin edilmektedir
(1). Konjenital ve edinsel olabilen bu sendrom eslik
eden bulgulara ve kalitim sekline gore iki ayri feno-
tipte isimlendirilmistir. Edinsel tipe genellikle kulla-
nilan ilaglar ve elektrolit bozukluklari neden olur-
ken konjenital tipe ise kalp kasi hiicre membranin-
daki iyon kanallarini kodlayan cesitli genlerdeki
mutasyonlar yol agmaktadir (2-6). Konjenital uzun
QT sendromlari en sik sensorinoral sagirligin eslik
ettigi otozomal resesif gecisli Jervell Lange-Nielsen
ve sagirligin gorilmedigi otozomal dominant gegisli
Romano-Ward sendromlari olup yeni tanimlanan
diger sendromlarla sayilari giderek artan bir patolo-
jidir (7,8). Literatiirde neonatal ve prenatal donem-
de uzun QT sendromu tanisi alan hastalar bildiril-
mistir (9). Bu olgu, uzun QT’ye bagli venrikiler tasi-
kardisi gelisen ve tedaviye yanit alinmayan hastada
gerceklestirilen tanisal ve tedavisel yaklasimlarin
gincel literatir esliginde tartisilmasi amaciyla
sunuldu.

OLGU SUNUMU

41 gebelik haftasinda ilerlemeyen travay nede-
niyle sezaryen ile 3460 gr (50-75 p) agirlik, 50 cm
boy ve 35 cm bas cevresi ile 2. basamak 6zel bir
hastanede sorunsuz olarak dogan ve postnatal 2.
ginde saglikli anne-bebek cifti olarak taburcu edi-
len kiz bebek postnatal 7. giintinde son 2 giindur
olan emme bozuklugu ve morarma sikayetleriyle
acil poliklinigimize getirildi. Aile 6ykistinde; 23
ve 25 yaslarinda aralarinda 2. derece akraba evli-
ligi olan anne ve babanin 3. bebegi oldugu ve
daha 6nce zamaninda dogan bir erkek kardesinin
postnatal 3. giiniinde emmede azalma ve morar-
ma sikayetlerinin basladigi ve nedeni belirleneme-
donemde gerceklestirilen takibinde herhangi bir
patolojik 6zellik tanimlanmayan hastanin gelis
fizik muayenesinde genel durumu koéti, siyanoze,

periferik dolasimi bozuk, femoral nabizlari zayif
alinmakta, kalp tepe atimi 280 atim/dakika, solu-
numu takipneik (80 solumum sayisi/dakika), kara-
ciger midklavikular hatta 4 cm ele gelmekteydi.
Parsiyel oksijen saturasyon diizeyi %60 saptanan
hasta solunum yetersizligi bulgulari nedeniyle
entiibe edilerek yardimci solunum destek (initesi-
ne alindi. Akciger grafisi, hemogram ve biyokim-
yasal tetkiklerinde patoloji saptanmadi. Hastanin
elektrokardiyograminda (Resim-1) ventrikiler tasi-
kardi saptanmasi tzerine 1j/kg olarak kardiyover-
siyon uygulandi. Sints ritmine dondikten sonraki
elektrokardiyograminda dizeltilmis QT siresi 53
saniye olarak hesaplandi. Kardiyak anomali aci-
sindan ekokardiyografisi ¢ekilen hastada yapisal
anomali bulunmamakla beraber ejeksiyon fraksi-
yonu %30, énemli mitral yetmezlik ve 6nemli tri-
kispit yetmezligi saptandi. Tansiyonu duisuk sap-
tanan hastaya 10 mcg/kg/dk dopamin ve 10 mcg/
kg/dk dobutamin infiizyonlari baslandi. izleminde
ventrikiler tasikardisi devam eden hastaya 1 jou-

Resim-1: Ventrikiler Tasikardi
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le/kg ve 2 joule/kg’dan senkronize kardiyoversi-
yon yapildi ve cevap alinamayinca lidokain 1 mg/
kg intraventz (iv) puse yapilip 50 mcg/kg/dk iv
inflizyon baslandi. Ventrikiler tasikardisi direncli
seyreden hastaya amiadoron 5 mg/kg’dan iv yik-
leme yapilinca hastada torsades de pointes gelis-
mesi lzerine amiadoron tedavisi sonlandirildi.
Ejeksiyon fraksiyonu diistik olan ve hipotansif sey-
reden hastanin tedavisine milrinon 0.5 mcg/kg/dk
eklendi. izleminin 30. saatinde bobrek fonksiyon-
lart bozulan ve anirik bobrek yetmezligi gelisen
hastaya furosemid inflizyonu baslandi. Ventriktler
tasiaritmisi devam eden hastaya tekrar kardiyover-
siyon uygulandi ancak yine ventrikiiler tasikardisi
devam etti. Lidokaine yanitsiz olan hastanin lido-
kain tedavisi kesilerek hastaya flekainid 100 mg/
m?/giin 3 dozda ve esmolol 500 mcg/kg dan iv
yiklenip 100 mcg/kg/dk’dan iv infliizyon basland.
izleminde yine ventrikiiler tasikardisi devam eden
hastaya 2 kez daha kardiyoversiyon uygulandi.
Sonrasinda sinds ritmine giren ve bradikardisi (72
atim/dakika) olan hastanin esmolol dozu azaltildi.
Fakat kisa stire icinde ventrikiler tasikardisi tek-
rarladi. Hasta uzun QT sendromlari agisindan
degerlendirildi; anne, baba ve yasayan kardesinin
QT sureleri ve EKO degerlendirmeleri normal
sinirlarda saptandi. Dogdugu hastanede postnatal
1. gtin yapilan isitme testini (otoakustik emisyon
testi) gecmedigi belirlendi. Herhangi bir ilag kul-
[anim oykisi olmayan hastanin hematolojik ve
biyokimyasal tetkikleri ile kranial ve batin ultraso-
nografisinde patolojik veriler saptanmadi. Ventri-
kiler tasikardisi sebat eden ve gesitli antiaritmik
tedaviler uygulanan ancak bu tedavilere yanit ver-
meyen hasta takibinin 3. gliniinde ventriktler fib-
rilasyona girerek kaybedildi.

TARTISMA

Uzun QT sendromu (UQTS) tanisinda 1993 yilin-
da Schwartz ve ark.’nin (9) yayinladigi kriterler yol
gosterici olmustur. Major kriterler; QTc degerinin
>0.44 sn olmasi, tipik semptomlar ve pozitif aile
oykust iken, minor kriterler; bradikardi, isitme kay-
bi, tipik T dalgasi morfolojisi ve T dalga alternansi-
dir. Tani iki major kriter veya bir major ve iki minor

kriter varhgi ile konulabilir. Ayrica 50 sn Gzerinde
QTc stresi olctilen ve buna neden olabilecek sekon-
der sebep bulunmayan hastalara tani konulabilmek-
tedir. Hastamizda QTc stresi 53 sn olctldiginden
ve buna neden olabilecek sekonder sebep bulunma-
digindan UQTS tanisi konulmustur. Garson ve ark.
(10) 287 UQTS’li hastanin 17’sine (%6) QTc <0.44
sn olmasina ragmen pozitif aile 6ykisi ve egzersizle
ortaya c¢itkan uzun QTc varhgi nedeniyle bu taniyi
koymuslardir.

Villain ve ark. (5) yaptiklari bir calismada per-
sistan QT uzamasi olan 15 yenidogani izlemis ve
bu durumun yenidoganlarda gecici veya
UQTS nun erken formu olabilecegini ileri stirmus-
lerdir. Ayni calismada QT mesafesi >0.50 sn sapta-
nan yenidoganlarda ciddi aritmilerin goraldigiuni
ve %50’sinin kaybedildigini rapor etmislerdir. Wu
ve ark. (11) ventrikiler septal defekti ve UQTS
pozitif aile oykisi olan iki yenidoganda ventrikii-
ler tagikardi ve atriyoventrikiler blok saptamis, bu
hastalarini tedaviye yanit vermeyen ventrikiler
tasikardi nedeniyle kaybettiklerini bildirmislerdir.
Olgumuzda QTc siresinin 53 sn saptanmasi prog-
nozun kot oldugunu distndirtmis ve tedaviye
yanitsiz ventrikuler tasikardi nedeniyle kaybedil-
mistir.

Konjenital uzun QT sendromu anatomik olarak
normal olan kalpte sodyum ve potasyum iyon
kanallarindaki mutasyonlar sonucu gelisen, ventri-
kiler aritmilerle karakterize bir hastaliktir. En sik
gorilen kalitsal formu otozomal dominant kaliti-
lan Romano-Ward sendromudur (8). Jervell ve
Lange-Nielsen sendromu ise daha nadir gorulen
ve sagirlikla seyreden tipidir (7). Bir diizineden
fazla genotip belirlenmekle birlikte hastalarin
biyik cogunlugunda LQTT1, LQT2, LQT3 genle-
rinde mutasyon gorialmustir (12,13). Hastamiz
konjenital UQTS acisindan degerlendirildiginde;
postnatal 1. giiniinde yapilan isitme tarama testini
gecmemesi, ebeveynlerinin elektrokardiyogramin-
da QT sirelerinin normal sinirlarda saptanmasi,
ancak bir erkek kardesinin yenidogan déneminde
benzer semptomlarla nedeni belirlenemeden kay-
bedilmesi, hastamizda OR kalitilan ve isitme kay-
binin eslik ettigi Jervell Lange-Nielsen sendromu
olabilecegi dustnildi. Tim tedavi yaklasimlarina
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ragmen kisa stirede eksitus olmasi nedeniyle has-
tamiz ve ailesinden genetik analizleri gonderile-
medigiden Jervell Lange-Nielsen sendromu tanisi
dogrulanamadi.

Bir donem yenidogan doneminde gastrozofage-
al reflt tedavisinde prokinetik ajan olarak kullanilan
sisapritin UQTS’na neden oldugu ve ilag kesildikten
sonra QTc normale dondigu tespit edilmistir. Bu
nedenle sisapritin yenidoganlarda kullanimi, Ameri-
ka Birlesik Devletlerinde FDA (Federal ilac idaresi)
tarafindan 2000 yili haziran ayindan itibaren resmen
yasaklanmistir. Hastamizda UQTS’a yol acabilecek
ilac kullanim 6ykist veya organik kardiyak lezyon
tesbit edilmedi.

Konjenital UQTS'nda aritmilerin biytik ¢ogunlu-
gu ventrikuler tasiaritmiler olmakla birlikte kiictik bir
kisminda bradikardi, atriyoventrikiler blok ve atriyal
aritmiler gortlebilmektedir. Pediatrik elektrofizyoloji
dernegi, UQTS nedeniyle izledigi 287 hastanin
%61’inin basvuruda semptomatik oldugunu, bunla-
rin da %16’sinda ventrikiler aritmi, %9’unda ventri-
kiler erken atim, %1’inde monomorfik ventrikiler
tasikardi, %20’sinde bradikardi, %5’inde ise atriyo-
ventrikiler blok oldugunu saptamiglardir (14). Bizim
hastamiz klinige basvurdugunda ve izleminde vent-
riktler tasikardisi mevcuttu.

Hastalik genellikle cocukluk caginda senkop
ataklariyla veya ani 6limle kendini gosterir. Bir cok
hastanin yanlis tani alarak epilepsi nedeniyle uzun
yillar anti epileptik tedavi kullandigi bildirilmistir.
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