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with the diagnosis of epilepsy 
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Ozet: Uzun QT sendromu polimorfik ventrikUler 
aritmiler, senkop ataklan, ani otum, EKG'de QT 
mesafesinin uzun olmasz veT dalgasz anormallikle
ri ile karak.Lerize bir hastalzktzr. Hastalzgzn iki for
mu bilinmek.Ledir. Lange ve Jervell-Ni-elsen sendro
mu olarak bilinen formu otozornal dominant ge9i;
lidir ve tabloya konjenital sagzrlzk e;lik eder. Ro
mano-Ward sendromu denen ikinciformu otozomal 
resesif ge9i;lidir ve sagzrlzk yoktur. Senkop atakla
n epipleptik nobetlerle kan;tmltp hastalar yanlz;
ltkla antiepileptik tedaviye alznabilmek.Ledir. Bu ya
ztda Romano-Ward uzun QT sendromu alan ve da
ha once epilepsi tamsz almz; alan bir hasta sunul
mu;tur. 

Anahtar Kelimeler: Elektrokardiyografi, Epilepsi, 
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Uzun QT sendromu (UQTS), polimorfik ventrikii
ler aritmiler, senkop ataklart, ani oltim ve EKG'de 
QT mesafesinin uzun olmast ve T dalgast 
anormallikleri ile karakterize bir bastaltkttr (1 ). 
Ventriktiler aritmilere bagh olarak ortaya ~tkan 
senkop ataklan epileptik nobetlerle kart§tlrthp 
bastalar antiepileptik tedaviye ahn abilmektedir. 
Daha once epilepsi tanlSlyla izleJlen ve klinigimiz
de Romano-Ward UQTS tamst alan bir basta lite
rattir t§tgmda sunuldu. 

Erciyes Ouiversitesi Ttp Faka/tesi 38039 KAYSER! 
(:ocuk Sagilg' ve Hastabklan. Yrd. Dot;. Dr.l, Dot;. Dr. 2, Ara.r. 
Gor. Dr. 3, Prof Dr. 4. 

Gelif tarihi.· 13 ~'ubat 1997 

175 

Summary: Romano-Ward long QT syndrome is 
characterized by polymorphic ventricular arry
thmias (torsade de pointes),syncope attacks, sud
den cardiac death as well as long QT interval and 
T wave abnormalities in the ECG. Two types of di
sease were identified. The first one is the Lange 
and Jervell-Nielsen syndrome which is autosomal 
dominant and accompanied with congenital deaf
ness. The other is the Romano-Ward syndrome 
which is autosomal recessive without deafness. 
Long QT syndrome may be confused with epilepsy 
hence antiepileptic drugs administered to these 
patients. In this report we present a boy with long 
QT syndrome, who had been followed up with the 
diagnosis of epilepsy. 

Key Words: Electrocardiography, Epilepsy, 
Syncope, Long QT syndrome 

OLGUSUNUMU 
Altt ya§tnda erkek basta, iki ylldrr baytlma atakla
nnm olmast nedeniyle ba§vurdu. Ko§makla ve 
bazen de korku ile ortaya ~tkan 1-2 dakika stiren 
bayllma ve ellerini ve di§lerini stkma §eklinde no
betleri oldugu, antiepileptik tedaviye ragmen no
betlerinin stkltgtnda degi§iklik olmadtgt, 
annesinde de ~ocuklugunda benzer §ekilde 
ozellikle ko§arken senkop ataklan oldugu 
sonradan kendiliginden dtizeldigi ogrenildi. Hasta
nm muayenesi normal idi. Telekardiyografi, 
ekokardiyografi, EEG, Ca++, Mg++ ve serum 
elektrolitleri normaldi. EKG'de kalp htzt 100/dk, 
kalp btzma gore dtizeltilmi§ QT (QTc) mesafesi; 
0.48-0.50 sn idi ve T dalgast degi§iklikleri vardt 
(~ekil 1 ). Annesinin QTc'si 0.44 sn olup babasmm 
ve karde§inin EKG'si normaldi. Hastaya 
propranolol (1 mg/kg) ba§landt, dokuz ayhk 
izlemde senkop gozlenmedi. 
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Tablo I. 1993 UQTS tam lcriterleri ( 6) 

Bulgular Puan 
EKG Bulgulan 

A. QTc 
480 msn 112 3 

460-470 msn112 2 
450 msn112 (erkcklerde) 1 

B. Torsade de pointes 2 
C. T dalga>l alternans1 l 
D. Uy clerivasyoncla yentikli T clalgast 1 
E. Ya§a gore kalp hiZmm dii§iik olmast 0.5 

Klinik Hikaye 
A. Senkop 

Stres ile 
Stres olmadan 

2 
1 

B. Konjenital sagtrhk 0.5 

Aile Hikayesi 
A. Belirgin UQTS'lu bir aile bireyi 
B. Yakm aile bireylerinde 30 ya§m altmda 

aytklanamayan ani kardiyak oliim 0.5 

UQTS'u i9in; 1 puan dii,~iik, 2-3 puan orta derecede, 
4 puan kuvvetli ihtimal 

Tablo II. Uzun QT sendromunun sekonder neclenleri 
(2,7) 

A. Elektrolit Anormallikleri B. llaylar 
Hipokalsemi Anitaritmik ajanlar 
Hipokalerni Trisiklik antidepresanlar 
Hipomagnezemi Fenotiyazinler 

Organofosfatlar 

C. Santral Sinir Sistemi Olaylan 
D. Karcliyak Nedenler 

Miyokarclit 
Aleut miyokarclial iskemi 
Hipertrofik ve dilate karcliyomiyopati 
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Romano-Ward uzun QT sendromu 

Sekil 1. Hastanm EKG'sincle QT mesafesinin uzunlugu 
ve T dalgast degi§iklikleri goriilmektedir 

TARTII;)MA 

idiopatik UQTS EKG'de ventriktiler 
repolarizasyon anormalligi (torsades de pointes), 
senkop ataklan ve ani ciltim ile seyredebilen nadir 
bir hastalikt1r (1). Genetik veya herediter bir meka
nizmayt destekler ~ekilde ailesel bir g~i~ gosterir. 
Jervell ve Lange-Nielsen sendromu olarak bilinen 
otozomal resesif ge9i~ gosteren ~eklinde 
konjenital sag1rhk hastahga e§lik eder. Otozomal 
dominant ge9en ~ekli Romano-Ward sendromu 
olarak bilinir (1,2). Repolarizasyon Sirasmda 
potasyum akt~ml regtile eden miyoselltiler kanal 
proteininde genetik degi§iklige bagh olarak 
elektrofizyolojik anormallik geli§mekte oldugu dti
~tintilmektedir(3 ). B az1 ailelerde onbirinci 
kromozomun ktsa kolundaki bir DNA 
belirleyicisinin UQTS ile ili~kili oldugu 
bildirilmekle beraber, h astahg111 genetik 
heterojenite gosterdigi, kromozom ii9, yecli ve 11 
'de UQTS ile ili~kili belirleyiciler bulundugu 
bilinmektedir (3). 
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QT uzamast ile ilgili tamsal kriter kalp hlZlna gore 
diizeltilmi§ (Bazzet formiilii: QTc= QT/RRl/2) QT 
mesafesinin 0.44 sn' den uzun olmastdtr. Ancak 
QT mesafesinin ya§ ve cinsiyet ile degi§tigi, buna 
gore 1-15 ya§ta 0.44 sn ve altt normal, 0.44-0.46 
sn arast smtr ve 0.46 sn iizeri uzamt§ olarak kabul 
edilmektedir (4). Uzamt§ QT mesafesi yanmda T 
dalgasmda gecikmi§ repolarizasyonu nedeniyle 
anormal konfiigirasyonlar gozlenmektedir. Bunlar 
arasmda; geni§ tabanh ve yava§ T dalgast, bifazik 
T dalgast, TU kompleksi saytlabil ir (1). Romano
Ward sendromunun tic;: ayn genetik formu var
drr.Bu formlarm her birinde QT uzunlugunun §id
deti, T dalgasmm §ekil, amplitiid ve siiresi ile ilgili 
farkhltklar oldugu gosterilmi§tir (5). UQTS'nun 
tam kriterleri Tablo 1 'de goriilmektedir (6). 

UQTS'lu hastalarm klinigi oldukc;:a degi§kendir. 
Benzer §iddette QT uzamasma ragmen bazt hasta
larda ventriki.iler aritmiler ve bunun sebep oldugu 
tekrarlayan senkop ataklan ve ani oliim olurken 
baztlannda asemptomatik seyreder ve ya§am siire
si normaldir. Aym ailede klinik tablo benzer olma 
egilimindedir ancak bu kural degildir (1). 

UQTS'lu hastalarm % 30'u senkop veya geri don
diiriilen ani kalp durmast nedeniyle yaptlan ara§
ttrmalar strasmda tanmtrlar, % 60't aile hikayesi 
oldugu ic;:in tar am a strasmda , % 1 O'u ise tesadiifen 
rutin bir EKG c;:ekiminden sonra tanmrrlar. Son iki 
grupta hastalar genellikle asemptomatiktir (1). 
Sekonder olarak uzun QT mesafesine yo! ac;:an 
durumlar ara§hnlmaltdtr (2,7) (Tablo II). 

Hastamtzda egzersiz strasmda ortaya t;:tkan 
tekrarlayan senkop ataklan vardt ve epilepsi tarust 
almt§tl. BEG bulgulart normal olmasma ragmen 
ataklar tekrarladtgt ic;:in antiepileptik tedaviye alm
illl§ ancak bundan yarar gormemi§ti. 

<;ocuk kastlma bncesinde §Uurunu kaybedip 
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saniyeler siiresinde "olii gibi" kahyorsa UQTS dii
§iintilmelidir. Ani ba§layan ve ani sonlanan 
senkop UQTS ic;:in tipik kabul edilir (8). 

Senkop ve kalp durmast adrenerjik uyart ile ortaya 
t;:tkabilir. Senkop nobetleri ktzgmhk, korku gibi 
yogun duygularla, etkin bir fiziksel aktivite, ytiz
me, saat alarmmm c;:almast, telefon veya kapt zili 
yada gok giiriiltiisti gibi duysal bir uyart ile ortaya 
c;:tkabilmektedir (9). Hastamtzda senkop ataklart
run fiziksel aktivite ozellikle ko§ma ile ortaya c;:tk
ttgt belirtilmi§ti. Senkop ataklarmm tekrarlamast 
ve ani kalp durmastna baglt ollim en stk c;:ocukluk 
ve adolesan c;:agda gortiltir. Eri§kin c;:aga ula§lldt
gmda semptomlarda hafifleme ve kaybolma hatta 
QT mesafesinde normale donii§ bildirilmektedir 
(1 ). Hastarruzm· annesinin semptomlart kaybolmu§ 
ancak QT mesafesi hal a uzun idi. 

UQTS'nun tedavisinde P-blokerler, pacemaker ve 
sol torasik sempatik gangliyonektomi gibi sec;:enek
ler vardtr. Tedavinin amact hayatt tehdit eden 
arilmojenik senkop ve ani kalp durmastm onle
mektir. Semptomatik hastalarda ve ytiksek riskli 
ailelerde asemptomatik bireylerde temel tedavi 
§ekli P-blokerlerdir. P-blokerler ile tedavi srrasm
da onemli bradikardi geli§ir veya tehlikeli sinus 
durmast olursa birlikte pacemaker taktltr. P
blokerler ile kontrol edilemeyen senkoplarda 
sempatik gangliyonektomi yaptltr. Hastalarda giin
ltik normal aktivite smtrlanmadan yan§ma 
etkinlikleri ktsttlanmahdtr. Duysal uyartlardan 
uzak kalmmah, alarmlt saatler, telefon ve kapt zili 
elimine edilmeli, rock konserleri, avlanma gibi 
aktiviteler engellenmelidir. Hastalar asemptomatik 
hale gelseler bile yan etki c;:tkmadtgt siirece 
tedaviye devam edilmelidir. Asemptomatik ve QT 
mesafesi normale do.nen hastalarda yava§ §ekilde 
doz azalttlarak ilact kesmek dii§iiniilebilir (1 ). 
Tedaviye ragmen hastalarda ytlhk% 1.3 ani oliim 
ve % 8.6 senkop atagt gozlenmi§tir (9). 
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