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Dogustan ikitarafli sensori-
noral isitme kaybi olan ve 12
yasindan beri sara tanisiy-
la izlenen 21 yasinda kadin
hasta bayilma yakinmasiy-
la acil servisimize getirildi.
Acil serviste ani kardiyak
oliim gelismesi lizerine kar-
diyopulmoner resiisitasyon
yapildi. Kardiyak ritmin
normale gelmesi lizerine
hasta yogun bakima yatiri-
lip mekanik ventilatdre bag-
landi. Elektrokardiyografide
siniis ritmi (124 atim/dk), D2,
D3, avF derivasyonlarinda T
sivriligi, V2-5'de bifazik T
dalgalar1 izlendi; diizeltilmig
QT (QTc) araligr 491-506
msn bulundu (Sekil A, B).
Ekokardiyografi bulgular:
ve biyokimyasal degerleri
normaldi. Izlemi sirasinda
ventilator iligkili pnomoni
gelisen hastada idrar kiil-
tiirinde Escherichia coli,
ilk alinan balgam kiiltii-
riinde Pseudomonas aeru-
ginosa iiredi. Ilerleyen
izlemde balgam kiiltiiriinde

Nielsen syndrome
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Acinetobacter baumannii, kan kiiltiirlinde ise metisline direncli Staphylococcus
aureus lredi. Hastaya kiiltlir antiobiyogram sonucuna gore teikoplanin+imipenem
ve uzun QT sendromuna bagli 6limden koruma amacli beta-bloker tedavisine
baslandi. Hasta 61. giinde ventilator iligkili pndmoni ve sepsis nedeniyle kaybedil-
di. Aile oykiisiinden bir kardesinin iki yaginda 6ldiigii, 16 yasinda olan diger kiz
kardesinde de dogustan ikitarafli sensérindral isitme kaybi oldugu 6grenildi. Isitme
kayb1 olan kardesin ekokardiyografi, elektroensefalografi, biyokimyasal ve kraniyal
tomografi incelemeleri normaldi. Elektrokardiyografisinde D2, D3, aVF’'de T sivri-
ligi, V3-6’da T negatifligi izlendi, QTc 474 msn idi (Sekil C). Jervell-Lange-Nielsen
sendromu tanisi konan hastaya, semptomsuz olmasina ragmen sagirlig1 nedeniyle
kardiyak oliim agisindan yiiksek riskli oldugu kabul edilerek koruma amach beta-
bloker tedavisine baglandi. Ugiincii ay kontroliinde yakinmasiz olan hastanin teda-
visine beta-bloker ile devam edildi. Bu iki olgu dogustan sensorinéral isitme kaybi
olan kisilerin kendisinde ya da ailesinde bayilma, epilepsi, ani 6liim gibi durumlar
varliginda uzun QT sendromunun diisiiniilmesi gerektigini ve aile taramasinin one-
mini gostermektedir.

Sekiller. Kardiyopulmoner resusitasyonla kurtarilan hastanin (A) en ylksek (506 msn) ve (B) en disuk (491 msn) dizeltilmis QT
degerlerini gésteren elektrokardiyografi érnekleri. (C) Asemptomatik olan kiz kardesin elektrokardiyografi érnegi (QTc 474 msn).





