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Epilepsiyi Taklit Eden Ender Bir

Durum: Uzun QT Sendromu / Long QT
Syndrome: A Clinical Entity Resembling Epilepsy
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ABSTRACT

Long QT Syndrome: A Clinical Entity Resembling Epilepsy
Scientific background: Long QT Syndrome (LQTS) is a cardiac
repolarization defect, characterized by lengthened QT interval in the
ECG. It can cause syncope due to rapid, polimorphic ventricular
tachycardia known as Torsades de Pointes (TdP) or it may cause sudden
cardiac death. This clinical entity is frequently mistaken for epilepsy.
Case: In this report, a 24-year old male patient with congenital LQTS is
presented. The patient was originally followed-up for epilepsy. During
the evaluation process his loss of consciousness attacks were linked with
ventricular tachycardia -TdP- periods and thus a diagnosis of LQTS was
reached. When cardiac arrest ocurred in this patient, "stellate ganglion
blockage” was performed.

Conclusion: One must bear LQTS in mind in all patients with
suspicious-looking syncope attacks and it must not be forgotten that
early diagnosis and timely therapy will save the life of the individual.
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OZET

Bilimsel zemin: Uzun QT Sendromu (UQTS) EKG'de uzamis QT mesafesi
ile karakterize olan genetik bir kardiyak repolarizasyon bozuklugudur. Bu
repolarizasyon bozuklugu Torsades de Pointes (TdP) olarak bilinen hizli,
polimorfik ventrikiler tasikardi olusumuna bagl senkopa ya da ani kardiyak
6lume yol acabilmektedir. Siklikla epileptik ndbetlerle karistirilabilir.

Olgu: Burada konjenital UQTS olan 24 yasinda erkek hasta sunulmustur.
Epilepsi tanisiyla izlenen hastada biling kaybinin ventrikdler tasikardi -TdP-
ataklarina bagl oldugu belirlenmis ve UQTS tanisi konulmustur. Kardiyak
arrest gelisen hastaya "stellat ganglion blokaji” yapilmistir.

Yorum: Stpheli senkop ataklari ile gelen her hastada UQTS akilda tutulmali
ve erken dénemde tani konularak tedaviye baslamanin hayat kurtaracag
unutulmamalidir.

Anahtar kelimeler: uzun QT sendromu, epilepsi, senkop, Torsades de Pointes, stellat ganglion blokaji
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GiRiS

Ani kardiyak oltimler veya senkopla beraber gézlenen
uzun QT sendromu (UQTS) idiyopatik, konjenital
(herediter UQTS) veya iyatrojenik sebeplerle ortaya
cikan  kardiyak repolarizasyon  bozuklugudur.
Idiyopatik veya konjenital uzun QT sendromu QT
intervalinin uzamasi, 6zellikle emosyonel veya fiziksel
streslerin provoke ettigi tasiaritmiler, senkopal ataklar,
hatta ani 6lim ile karakterize bir hastaliktir. Otozomal
resesif veya dominant gecis gosteren tipleri vardir.
Dikkatli anamnez alinmadigi zaman siklikla epileptik
nébetlerle karistirilabilir. Taninin  gecikmesi  hayat
tehdit eden durumlara neden olabilir."

Burada antiepileptik tedaviye ragmen tekrarlayan
nobet oykist nedeniyle epilepsi tanisi konularak
izlenmis bir olgu sunulmustur.

OLGU

Olgu 24 vyasinda erkek hasta; nedeni net olarak
aciklanamayan uzamis kardiopulmoner arrest sonrasi
gonderildi. Hastaya ani gelisen biling kaybr sonrasi
gelisen kardiyopulmoner arrest nedeniyle takip
edildigi Kardiyoloji Yogun Bakim Unitesinde sik
ventrikiler tasikardi ataklari nedeni ile 5 kez
kardioversiyon yapiimis. Babasindan alinan anamneze
gore, hastanin 9-10 yaslarina kadar yaklasik ayda 1-2
kez olan baylmasi varmis. 1994 yilinda gittikleri
norolog tarafindan difenil hidantoin 3X100 mg/gin
tedavisi baslanmis ve ardindan bayilmasi olmamis.
2001 yilina kadar adi gecen ilaci kullanmig, sonra
duzenli ilac kullanmamis. Hastanin aile dyktsinde 6z
annesi ve 2 kardesinin bilinmeyen nedenlerle (hasta
yakinlari epilepsi nedeniyle oldugunu belirtiyor)
eksitus oldugu 6grenildi. Hastanin klinigimize kabul
edildigindeki ilk norolojik muayenesinde biling kapall,
entibe, sesli uyarana yanit yoktu, agrili uyarana
dekortike yanit veriyor, derin tendon refleksleri
alimmiyor, taban derisi yaniti iki yanl lakaytti. Hasta
klinigimize yatinildiktan sonra 16 gln takip edildi.
Solunumunun daha kolay izlenmesi agisindan hastaya
trakeostomi acildi. Bu donemde hastaya antiepileptik
tedavi olarak karbamazepin 200 mg 2x1 tb basland..

Zaman zaman hastanin ventilatorden ayrilarak T tiple
oksijen desteginde oda havasinda solunumunu
devam ettirdigi; ancak bir slre sonra takipne ile
birlikte oksijen saturasyonunun dustugd gozlendi.
Yatisinin 9. guinG hiperbarik oksijen tedavisi esnasinda
hasta tekrar arrest olmasi Uzerine hiperbarik oksijen
tedavisi sonlandirildi.  Ayni gun yapilan EEG
incelemesinde zemin ritminin yavaslamasi disinda
epileptiform aktiviteye rastianmadi. Takip esnasinda
hastada zaman zaman kisa sureli bradikardi ve
ventrikUler tasikardi ataklar gozlendi. Hasta ile ilgili
Kardiyoloji Klinigine danisildi. EKG incelemesinde
polimorfik ventrikiler tasikardi (Torsade de Pointes)
goruldd (Sekil 1) ve QT aralidinin (0.47 ms) uzadig
saptandi (Sekil 2). Hastaya uzun QT sendromu tanisi
konuldu. Mg, amiodarone ve atropin inflzyonuyla
uzun QT ve bradikardi ataklarina mudahele edildi.
Hastaya stellat ganglion blokaji yapildi. Hastanin
bradikardi ve ekstrasistollerinin devam ettigi gozlendi.
Tedavi planlama slrecinde hasta yatisinin 16.
glninde trakeal bolgede meydana gelen abondan
kanama sonucu eksitus oldu.
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Sekil 1. Olgunun EKG'sinde polimorfik ventriktler tasikardi (Torsade de
Pointes)

Sekil 2. Olgunun prekordial V6 baglantisinda uzamig QT araligini
gosteren EKG

TARTISMA

Konjenital uzun QTS uzamis ventrikiler
repolarizasyonla karakterize ve kompleks ventrikiler
aritmi ve “Torsades de Pointes” ile birlikte ani
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kardiyak 6lime neden olan kalitsal bir hastaliktir.’
UQTS'nin prevalansi 1:5.000-10.000'dir. Klinik
belirtileri bas dénmesinden, disabiliteye yol acan
senkop, noébet benzeri tablolara; hatta ani élime
kadar degisen genis bir araliktadir. Asil bulunan
belirti senkoptur. Ani kardiyak 6lim cocuk veya
geng yetiskinlerde gorilur? EKG'de QT araliginin
uzamis olmasi (erkeklerde 450 ms, kadin ve
cocuklarda 460 ms'yi gecmesi) gerekir. Karakteristik
aritmisi “Torsade de Pointes” ventrikiler
tasikardisidir.?

Kalitsal UQTS ilk kez 1856 vyilinda Meissner
tarafindan tanimlanmistir. Anton Jervell ve Fred
Lange-Nielsen tarafindan 1957 vyilinda 10 cocuklu
bir Norvecli ailenin egzersiz ve heyecan esnasinda
tekrarlayan senkoplari ve sagirligi olan 4 (yesinde
bildirilmistir. Romano 1963, Ward 1964 yilinda
isitmesi normal olup otosomal dominant kalitimla
gecis gosteren klinik sendromlari tanimlamistir.
Olgularin %99'u Romano-Ward varyantidir.2 Biz,
olgumuzun genetik calismalarini yaptiramadik.
Ancak klinik 6zellikleri ve aile hikayesi Romano Ward
Sendromunu dustnddrdd.

Uzamis QT araliginin  altinda vyatan temel
elektrofizyolojik ~ mekanizma,  repolarizasyon
surecinden sorumlu olan baz akimlarin yoklugu
veya blokajidir. UQTS'nin klinik olarak ortaya
konmas! Torsade de Pointes (TdP) sonucunda olur.
Hipopotasemi, hipomagnezemi ve hipokalsemi gibi
elektrolit bozukluklari; kinidin, disopiramid, sotalol
ve  amiodaron  gibi  antiaritmik  ajanlar,
antihistaminik, antimikrobial/antifungal, psikotropik
ilaclar QT intervalini uzatarak yasami tehdit eden
aritmilere neden olabilirler.2#

UQTS senkop, nobet ve dusmesi olanlarda
slphelenilmezse siklikla gozden kacabilir. Onceleri
uzun sure idiyopatik epilepsi olarak tedavi edilmis
hastalarda UQTS saptanan olgular bildiriimistir.
Bizim hastamiz da cocuk vyaslarindan itibaren
epilepsi olarak tedavi edilmistir. Nobetleri kesilince
antiepileptik tedavisini kesmistir. Bununla birlikte
hastanin  aile  OykUst  epileptik  olmayan

ndbetlerinden stphelenilmesi icin ipuclari icermekte
ve EKG'si, klasik “Torsades de Pointes”
gostermekteydi.

Akhtar ve arkadaslari yaptiklari 32 olguluk tedaviye
direncli epilepsisi olan bir grubun %35’inde yanlis
tant konuldugunu bildirmislerdir. Bu hastalarin
kardiyovaskuler senkobu saptanmis, serebral
hipoksiye bagl anormal hareketlerinin géruldigi ve
bunun epilepsiden ayrilmasinin  zor oldugu
bildirilmistir. Bu hastalardan 7'sinde UQTS oldugunu
rapor edilmistir.> Zaidi ve arkadaslari 74 olguluk bir
serinin 29'unda (%39,2) kardiyovaskdiiler orijinli
etmenler saptamislardir.® Sonucta % 10’un Uzerinde
vakada epilepsi olarak yorumlanabilen serebral
hipoksiye bagli disme ve konviilziyonlar gorilr.

Oncelikle TdP gézlendiginde bir ilac etkilesmesi
olabilecegi dusunulerek aritmojenik potansiyeli
olabilecek ilaclar kesilmelidir. Hipopotasemi,
hipomagnezemi gibi elektrolit bozukluklari ve olasi
bradikardi tedavi edilmelidir® UQTS'li tim
hastalarda (semptomatik, asemptomatik ve sessiz
genetik defekt tasiyicilar) AKO'niin 6nlenmesinde
yasam tarzi degisikligi cok onemlidir. Asiri fiziksel
egzersizden kacinmak (yarismali sporlar dahil), QT
araligini uzatan ilaclar kullanmamak gibi énlemler
tim hastalara onerilmelidir.”

Konjenital UQTS tedavisinde farmakolojik ve
girisimsel olmak Uzere iki yaklasim vardir. Tedavide
Oncelikle  B-bloker ajanlar  kullaniimaktadir.
Calismalar B-blokerlerin cQT suresinde belirgin bir
dizelme yapmamakla birlikte, senkop frekansini
azalttigini gostermektedir.’" Uzun senkop ataklari
Oykusu, eslik eden travma ve goreceli bradikardisi
olanlarda B-blokerler dustnulmez. B-blokaja
ragmen semptomlar sdrerse, fenitoin veya
mexiletilene gibi antiaritmikler ve kalsiyum kanal
veya a-blokerler kullanilabilir.22

Girisimsel yaklasimlar tek tarafli (servikotorasik
sempatik ganglionektomi) stellat ganglionun
ekstrirpasyonu, ICD veya sirekli pacemaker
yerlestiriimesi ve ablasyon yapimasidir. Belirgin
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bradikardi varliginda ve yuksek riskli hastalarda
(kardiyak arrest hikayesi, konvansiyonel tedaviye
ragmen tekrarlayan kardiyak olay gecirilmesi vb.)
kardiyoverter-defibrilator implantasyonu (IKD) en
etkili tedavi yontemi gibi gdézikmektedir.*®

UQTS ani kardiyak oltimle iliskili oldugundan yasami
tehdit eden hastaliklar arasinda siralanir ve daha iyisi
ender gordlir. Bununla birlikte uygun tani
konuldugunda antiadrenerjik tedaviler kullanilarak
(laclar ~ veya  cerrahi  denervasyon)  ciddi
komplikasyonlar 6nlenebilir. Kardiyolog, nérolog,
pediyatrist ve spor hekimlerinin iliskilerinden dolayi
UQTS'yi  taniyabilmeleri veya en azindan
stiphelenmeleri ve hastalarin ¢zellesmis merkezlere
gonderilmeleri énemlidir.
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