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KISALTMALAR

EKG: Elektrokardiyogram

EEG: Elektroensefalografi

EKO: Ekokardiyografi

Dk: Dakika

Ms: Milisaniye

Sn: Saniye

LQTS: Long QT sendromu

Kta: Kalp tepe atimi

PR: PR aralig

QRS: QRS aralig1

QT: QT araligt

QTec: Diizeltilmis QT aralig1

QTd: QT dispersiyonu

QTcd: QTc dispersiyonu

Max: Maximum

Min: Minimum

DMD: Duschen muskuler distrofi

MVP: Mitral valv prolapsus

ICD: implante edilebilir kardiyoverter defibrilator
LCSD: Sol kardiyak sempatik denervasyon
VKi: Viicut kitle indeksi

POTS: Postiiral ortostatik tasikardi sendromu

mmHg: Milimetre civa



PPS: Psikojenik psddosenkop

PNES: Psikojenik epileptik olmayan nobetler

VT: Ventrikiiler tagikardi

SVT: Supraventrikiiler tagikardi

HUTT: Head Up Tilt testi

VVS: Vazovagal senkop

TdP: Torsades de pointes

RWS: Romado-ward Sendromu

JLNS: Jervell ve Lange-Nielsen sendromu

KCNQL1: Potasyum voltaj kapili kanal alt ailesi Q tiyesi 1
KCHN2: Potasyum voltaj kapili kanal alt ailesi H iiyesi 2
KCNEZ1: Potasyum voltaj kapili kanal alt ailesi E iiyesi 1
KCNEZ2: Potasyum voltaj kapili kanal alt ailesi E {iyesi 2
KCNJ2: Potasyum voltaj kapil1 kanal alt ailesi J iiyesi 2
KCNJ5: Potasyum voltaj kapili kanal alt ailesi J iiyesi 5
SCNSA: Sodyum kanal1 proteini tip 5 alt birimi alfa
SCN4B: Sodyum kanal1 proteini tip45 alt birimi beta
CACNAIC: Voltaja bagh L tipi kalsiyum kanali alfa 1C alt birimi
CAV3: Caveolin geni

AKAP9: A-kinaz baglama proteini 9

SNTAL: Alfa-1 sentrofin

CALM1: Kalmodulin 1 geni

CALM2: Kalmodulin 2 geni

mg/dl: Miligram/desilitre



mEg/L: Miliekivalen/litre
mm/sn: Milimetre/saniye

mm/mV: Milimetre/milivolt
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OZET

Uzun QT Sendromu Olan ve Senkop Oykiisii Olan Cocuk Hastalarda Postiiriin
Ventrikiil Repolarizasyon Parametreleri Uzerine Etkileri

GIRIS: Senkop g¢ocukluk déneminde sik gériilen iyi huylu semptomdur. Yasami
tehdit eden bazi hastaliklar ¢ocukluk ¢aginda senkop klinigiyle ortaya ¢gikabilmektedir.
Senkop yasayan c¢ocuklarda, uzun QT sendromu (LQTS) gibi ventrikiiler aritmiler
veya ani 0liimle iligkilendirilen bir nedenin diglanmasi son derece kritiktir. Cocuklarda
viicut postiirtinde degisim sonucu EKG’de (QTc, QTd, QTcd, Tpe, Tpe/QT, Tpe/QTc)
ventrikiil repolarizasyo hakkinda bilgi veren c¢alismalar sinirlidir. Biz ¢alismamizda

viicut postiiriiniin ventrikiiler repolarizasyon {izerine etkilerini incelemeyi amagladik.

GEREC VE YONTEM: Calismamiz iki goniillii calisma grup ve bir saglikli kontrol
grubu olarak belirlenmistir. Calisma grubuna Mart 2023-Aralik 2023 tarihleri arasinda
Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi
ve Izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine
basvuran 3-18 yas arasi LQTS 37 hasta dahil edildi. Calisma grubuna Mart 2023-
Aralik 2023 tarihleri arasinda Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi
Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine bagvuran 3-18 yag arast 51 senkop tanisi olan hasta
ve kontrol grubu olarak 3-18 yas aras1 51 saglikli ¢ocuk dahil edildi. Calismaya dahil
edilen tiim olgulara EKG odasinda sirasi ile yatar pozisyon, oturur pozisyon ve ayakta
pozisyonda ii¢ pozisyonda 12 derivasyon EKG ¢ekilmistir. EKG’de hastalarin kta, PR,
QRS, QT, QTc, QTd, QTcd, Tpe, Tpe/QT, Tpe/QTc hesaplanmustir. Istatistiksel veri
analizi i¢in SPSS 21.0 programi kullanilmastir.

BULGULAR: Calismaya katilan LQTS olan 37 hastanin 18’1 (%48,6) erkek, 19’u
(%51,4) kiz hastalardan; senkop grubu olan 51 hastanin 20’si (%39,2) erkek, 31’1
(%60,8) kiz hastalardan; kontrol grubu toplami 51 olan hastanin 25’1 (%49,0) erkek,
26’st (%51,0) kiz  hastalardan olustugu goriildii. Calismamizda LQTS hastalarin
29’unda (%20,86) beta blokdr kullanmast mevcuttu ve diger gruplarda ilag kullanim
Oykiisii yoktu. LQTS, senkop ve saglikli kontrol grubu hastalarin yatarak, oturarak ve

ayakta pozisyonlarda EKG parametreleri karsilastirildiginda; tiim gruplarda kta, QTc,
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Tpe, Tpe/QT, Tpe/QTc degerlerinde pozisyon ile artis goriildii. LQTS c¢ocuklarda
kontrollere gére hem yatar hem oturur hem de ayakta EKG’de QTc, Tpe/QT de
istatiksel anlamli farklilik saptandi. Gruplar arasinda Tpe, Tpe/ QTc istatiksel anlamli
farklilik saptanmadi. Diger parametreler QTd, QTcd degerlerinde tiim gruplarda
pozisyonel degisim ile artig anlamli saptanmadi ve istatiksel anlamli fark yoktu. Tiim
gruplarda QT araliginda yatar pozisyondan oturur ve ayakta pozisyona gecerken

kisalma mevcuttu.

SONUC: Viicut postiiriinde degisiklik sirasinda EKG’de olcililen ventrikiiler
repolarizasyon hakkinda bize bilgi veren kta, QTc, Tpe, Tpe/QT, Tpe/QTc
degerlerinde pozisyon ile artis mevcuttur. Ozellikle LQTS hastalarda bu artis daha
belirgindir. Bu nedenle ayakta testin diger degerlendirmelerle kombinasyonu, klinik
ortamda pratik ve erisilebilir bir yaklasim sunarak genetik taramadan yararlanabilecek
hastalarin belirlenmesinde degerli olabilir. Bu arastirma, ¢cocuk senkop vakalarinda
LQTS’nin kapsamli bir degerlendirmesi i¢in EKG’nin farkli viicut pozisyonlarinda

degerlendirilmesinin 6nemini vurgulamaktadir.

ANAHTAR KELIMELER: Uzun QT sendromu, senkop, viicut postiirii, ayakta test,

elektrokardiyografi, ventrikiiler repolarizasyon, QTc
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ABSTRACT

Effects of Posture on Ventricular Repolarization Parameters in Children with
Long QT Syndrome and Syncope History

INTRODUCTION: Syncope is a common benign symptom in childhood. Some life-
threatening diseases may present with syncope in childhood. In children with syncope,
it is critical to exclude a cause associated with ventricular arrhythmias or sudden death,
such as long QT syndrome. Studies providing information about ventricular
repolarization on ECG (QTc, QTd, QTcd, Tpe, Tpe/QT, Tpe/QTc) as a result of
changes in body posture in children are limited. In our study, we aimed to investigate

the effects of body posture on ventricular repolarization.

MATERIALS/METHODS: Our study consisted of two volunteer study groups and
one healthy control group. The study group included 37 patients with long QT
syndrome aged 3-18 years who were admitted to Manisa Celal Bayar University Hafsa
Sultan Hospital Pediatric Cardiology Polyclinic and Izmir Tepecik Training and
Research Hospital Pediatric Cardiology Polyclinic between March 2023 and
December 2023. The study group included 51 patients aged 3-18 years with syncope
who were admitted to Manisa Celal Bayar University Hafsa Sultan Hospital Pediatric
Cardiology Polyclinic between March 2023 and December 2023 and 51 healthy
children aged 3-18 years as the control group. All patients included in the study
underwent 12-lead ECG in three positions in the ECG room in the lying position,
sitting position and standing position, respectively. Kta, PR, QRS, QT, QT, QTc, QTd,
QTecd, Tpe, Tpe/QT, and Tpe/QTc were calculated. SPSS 21.0 program was used for
statistical data analysis.

RESULTS: Of the 37 patients with LQTS, 18 (48.6%) were male and 19 (51.4%)
were female; of the 51 patients in the syncope group, 20 (39.2%) were male and 31
(60.8%) were female; and of the 51 patients in the control group, 25 (49.0%) were

male and 26 (51.0%) were female. In our study, 29 (20.86%) of the LQTS patients
12



were on beta blockers and there was no history of drug use in the other groups. When
ECG parameters of LQTS, syncope and healthy control group patients in lying,
sitting and standing positions were compared, an increase was observed in kta, QTc,
Tpe, Tpe/QT, Tpe/QT, Tpe/QTc values with position in all groups. Statistically
significant differences were found in QTc, Tpe/QT in both lying, sitting and standing
ECGs in LQTS children compared to controls. No statistically significant difference
was found in Tpe, Tpe/QTc between the groups. In the other parameters QTd, QTcd,
the increase with positional change was not significant in all groups and there was no
statistically significant difference. There was a shortening in the QT interval from
lying to sitting and standing positions in all groups.

CONCLUSION: There is an increase with position in kta, QTc, Tpe, Tpe/QT,
Tpe/QTc values, which give us information about ventricular repolarization
measured on the ECG during changes in body posture. This increase is more
pronounced especially in LQTS patients. Therefore, analyzes of outpatient testing
with other assessments may be valuable in diagnosing patients who may benefit from
genetic screening by offering practical and accessible treatment through clinical
methods. This study emphasizes the importance of ECG evaluation in different body

positions for a comprehensive evaluation of LQTS in pediatric syncope cases.

KEY WORDS: Long QT syndrome, syncope, body posture, standing test,

electrocardiography, ventricular repolarization, QTc
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I.GIRIS VE AMAC

Senkop bir hastalik degil, cesitli hastalik siireclerinin bir belirtisidir.
Senkop kelimesi Yunanca synkoptein (kisacasi) kelimesinden tiiretilmistir. Senkop,
gecici, kendi kendini smirlayan biling ve postural tonus kaybi olarak
tamimlanir. lyilesme spontan, hizli ve herhangi bir nérolojik sekel olmaksizin

tamamlanir.!

Senkop pediatrik popiilasyonda sik goriilen bir durumdur. Senkopun altta yatan
nedeni genellikle iyi huyludur ve siklikla ortostatik intolerans veya vazovagal
reaksiyonlarla agiklanir. Yasami tehdit eden bazi hastaliklar ¢ocukluk caginda senkop

klinigiyle ortaya cikabilmektedir.?

Uzun QT sendromu (LQTS) senkop, ventrikiiler aritmiler veya ani 6liimle klinik
verebilir. Senkop ile basvuran gocuklarda altta yatan neden olarak LQTS dislanmasi
onem tasir. LQTS, QT wuzamas: ve elektrokardiyogramda (EKG) T dalgasi
anormallikleri ile karakterize, heterojen kardiyak elektrofizyolojik bozukluklar ailesini

temsil eder. ®

Edinilmis ve kalitsal LQTS ani kardiyak oliimiin 6nemli nedenleridir. Her iKi
kategori de genetik ve c¢evresel faktorler arasindaki karmagik etkilesimden

kaynaklanan anormal derecede uzun siireli kardiyak repolarizasyon ile karakterize

edilir. ¢

LQTS, ilk kez 60 yil once tanimlanan ailesel bir kardiyak iyon kanalopatisidir.®
Konjenital LQTS, miyositlerin iyon kanallarinin fonksiyonunu diizenleyen bir veya
daha fazla bilinen gendeki mutasyonlarin neden oldugu otozomal dominant ve resesif
kalitsal bir hastaliktir. Gen tiplendirilmis vakalarda bulunan en yaygin tipler LQT]I,
LQT2 ve LQT3 ile iliskili mutasyonlardir. Genetik test mevcuttur ve ailede LQTS
bilinen hastalarda rutin bir prosediirdiir ve tekrarlayan senkopun degerlendirilmesinde
kullanilir. Edinsel tipinde neden genellikle QT araligini uzatan ila¢ kullanilmasi veya

elektrolit dengesinin bozuklugudur.?
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LQTS klinik bir tanidir ve bireylerde klinik tablo, aile dykiisii ve EKG 6zellikleri
temelinde sliphelenilmelidir. Hastalarin ani oliimlerin dnlenmesi ve semptomlarin

azaltilmasi odaklanilmistir.®

EKG deri tizerine yapistirilan elektrotlar yardimiyla ¢ekilir. Kalbin her kasilisinda
yarattig1 elektriksel aktivitenin 6l¢iimii sayesinde, kalp hakkinda detayl bilgiye sahip
olunur. EKG cihaz1 P, Q, R, S, T, J ve U dalgalarindan olusan kalp atimlarin1 {izerine
kaydeder. Bu dalgalarin olusturdugu grafiksel degerler, hastanin kalp saglig1 hakkinda

bilgi verir.

Postural degisikliklerin kalp atis hizini, kalp atis hizi degiskenligini ve senkopu
arttirdigr bilinmektedir. Kontrollere kiyasla LQTS'si bilinen eriskinlerde, ayakta
dururken QT aralig1 ve QTc araliginda 6nemli bir degisiklik goriiliir. Saglikli ¢ocuklar
arasinda ayakta dururken QTc araliginda artis birka¢ calismada gosterilmistir, bu da
literatiirde daha fazla arastirmaya ihtiyag¢ oldugunu gostermektedir. Ulkemizde bu
konu ile ilgili ¢aligmalar sinirlidir. Bilinen veya siiphelenilen konjenital LQTS'si olan
hastalarda, LQTS tanisinin konulmasina yardimci olmak ve simirda vakalarda
dogrulayic1 bilgiler eklemek i¢in yatarak, oturarak ve ayakta EKG izlemesi
planlanmistir. Bu caligmayla; literatiirde kisitli olan verilere katki saglanmasi ve

giinliik pratikte taniy1 destekleyici verilerin kullanilabilmesi hedeflenmistir.
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II.GENEL BIiLGILER

2.1.Senkop

2.1.1. Senkop Tanimi

Senkop terimi, Yunanca dilinde "synkoptein" olarak sunulan "kisa bir siire kesme"
anlamina gelen ifadeyle iliskilidir.? Senkop, beyin hipoperfiizyonu nedeniyle gegici
biling ve postiir kaybidir. Cocuklarda senkop siklig1 %15- 25°tir.” Presenkop ise biling
kayb1 olmadan postural tonusun gegici kayb1 ve bayilma hissinin olustugu durumu
tamimlar. Senkop ve presenkopun tanisal yaklasimi benzerdir.® Presenkop déneminde
gorme degisiklikleri, terleme, bulanti, bas donmesi, halsizlik gibi prodromal belirtiler
bulunabilir.’ Senkop sonrasinda sik sik ciddi yaralanmalar meydana gelir ve yasam

kalitesinde bozulmalar goriiliir.®

2.1.2 Epidemiyoloji

Senkop toplumda yaygin goziikmekte olup kisilerin yaklasik %40°1 yasamlar
boyunca senkop yasarlar 8 . Senkop, ¢ocukluk déneminde yaygin olarak gériilen bir
semptomdur. Bes ¢ocuktan biri, 15 yasindan dnce en az bir senkop epizodu yasar. Her
yasta ortaya ¢ikabilir, ancak 6zellikle ad6lesan doneminde daha sik goriiliir. En yiiksek
siklikta, 15-19 yaglar1 arasinda goriiliir.” Hastane basvurularinin olmamasi ve
kayitlarin dogru taninma kodlariyla olmamasi nedeniyle, senkopun gercek durumunun

belirlenmesi zordur.?

Toplumda etyolojiye yonelik yapilan ¢aligmalarda kardiyak olmayan senkop(%75)
en sik goriilen tiptir. Diger senkop nedenleri arasinda kardiyak (%10), psikojenik (%7)
ve tanimlanamayan sebepler (%8) yer almaktadir. Senkopun nedenleri arasinda en
yaygin olani, nérokardiyojenik veya vazovagal senkop olarak bilinen aracili néral
reflekstir. Bu neden, senkop vakalarmin tigte birini olusturur ve acil servislerdeki
vakalarin %66'sia ulasir'®. Senkop ataklarinin ilk bes yil i¢inde tekrarlama oran1 %33-

51 arasindadir.°
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2.1.3.Fizyopatoloji

Senkop serebral perflizyonun yetersiz kalmasi sonucu ortaya ¢ikan kisa siireli biling
ve kas tonusu kaybi olan Kliniktir!! Senkopa yol acan genel mekanizma, ani
hipoperfiizyon kaynakl retikiiler aktivasyon sistemi veya her iki beyin korteksinin
disfonksiyonuna baghdir.'> Kardiyak debide azalma sonucu serebral perfiizyon
meydana gelir. Kardiyak debi eksikligi, {i¢ mekanizma tarafindan olusturulmaktadir:
kardiyovaskiiler refleks (tipik tetikleyiciler ile uygunsuz yanit veren), yetersiz vendz

doniis (vendz gdllenme, voliim azlig1), kardiyovaskiiler patolojilerdir.?

Reflex Syncope

NG
/;/, -"7/0.
%

Inappropriate reflex

[/ ey, w\%’) A\
Jeipied
[einjanns

Cardiac
Syncope

Low BP/
Cerebral
hypoperfusion

owjnd) 3¢

Orthostatic Hypotension

©ESC 2018

Sekil 1: Senkop Simiflandirmasimin Patofizyolojik Temeli

*ANS = autonomic nervous system; auton. = autonomic; BP = blood pressure; OH = orthostatic

hypotension; periph. = peripheral; resist. = resistance.

2.1.4. Etyoloji ve Siniflandirma

Senkopun pek c¢ok nedeni ve klinik belirtisi bulunmaktadir.*®* Otonom aracili
refleks senkop, ¢ocukluk déneminde en sik karsilasilan durumdur. ikinci siray1 ise

psikiyatrik ve kardiyak nedenler almaktadir.'*
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Tablo 1: Cocukluk Dénemine Ozgii Senkop Nedenleri **

Otonom aracili refleks senkop (%73) -Vazovagal senkop (%42.8)

-Postural Ortostatik Tasikardi Sendromu
(POTS) (%27.2)

-Durumsal senkop (%1.7)

-Ortostatik hipotansiyon ( %1.3)
Kardiyak senkop (%2.9) -Konjenital LQTS ( %0.8)

-Sinus nod disfonksiyonu ( %0.7)

-3.derece atrioventrikiiler blok (%0.4)
-Supraventrikiiler tasikardi (%0.2)
-Hipertrofik kardiyomiyopati (%0.2)
-Dilate kardiyomiyopati (%0.2)

-Primer pulmoner hipertansiyon (%0.4)

Norolojik senkop (%2.1) -Migren (%0.2)
-Nobet (%1.9)
Psikiyatrik senkop (%2.3) -Konversiyon (%1.4)

-Depresyon (%0.7)
-Fobiler (%0.2)

Metabolik senkop (%0.8) -Hipoglisemi (%0.4)
-Ciddi anemi (%0,2)

-Hiperventilasyon sendromu (%0.2)

Siniflandirilamayan senkop (%18.9)

2.1.4.1.0tonom Aracili Refleks Senkop

Beyin kanlanmasmin siirekliligi santral sinir sistemi, endokrin sistem ve
kardiyovaskiiler sistemler basta olmak iizere tiim sistemlerden etkilenmektedir.
Viicudun kan hacmi, kalp debisi ve postiiriinde meydana gelen degisiklikler, bu
durumda duyarl olan basing diisiisleri araciligiyla beyin sapindaki niikleus solitariusa
afferent vagal C lifleri tarafindan giden uyari, sempatik aktivitenin baskilanmasi,
parasempatik sistemin aktif hale getirilmesi ve paradoksal bir refleksin incelenmesine
neden olur. Bu paradoksal refleksin bir sonucu olarak kalp hiz1 yavaglar, kan basinci

diiser. Kardiyak atim azalir, vazokonstriksiyon meydana gelir ve beyin kanlanmasi ani
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bir sekilde azalarak kiside biling kayb1 ve hipotansiyona neden olabilir. Bu durum

otonom araci1 senkop olarak degerlendirilir.'®

2.1.4.1.1. Vazogaval Senkop

Vazovagal senkop nérokardiyojenik senkoplarm en sik karsilasilan formudur.'®
William R. Gowers ilk olarak "vagal semptomlar1’” 1907°de tanimlamistir ve Thomas

Lewis daha sonra 1932'de vazovagal senkopun fizyopatolojisini tanimlamistir. */

Vazovagal senkop, dik egilme veya viicudun negatif basincinin diigiiriilmesi gibi
ortostatik stres sirasinda alt ekstremitelerde kan biriktiginde meydana gelir.?® Kan
basincindaki diisiis, karotis siniis baroreseptorleri tarafindan algilanarak barorefleksi
baslatilir. Bu durum, vagal aktiviteyi engelleyerek sempatik sinir sistemini harekete
gecirir; bu da kalp atis sinirlart ve kontraktiliteyi artirarak vazokonstriksiyona neden
olur ve kan basinci normale ¢ekilmeye ¢alisir. Ancak ventrikiiler hacim azalmasinda
Bezold-Jarisch refleksi devreye girebilir; bu da paradoksal bradikardi ve arteriyel

hipotansiyona yol agabilir ve sonug olarak senkopa neden olabilir.'8

Senkop Oncesinde, genellikle agri, stres, korku, heyecan gibi tetikleyici faktorler
mevcuttur. Senkop sirasinda genellikle ayakta iken titreme, aglama, bayilma hissi ve

halsizlik gibi prodromal semptomlar eslik edebilir.'°

2.1.4.1.2. Durumsal Senkop

Durumsal senkopun patofizyolojisi heniiz tam anlamiyla ¢dziimlenmemistir.'®
Otonom sinir sistemi; miksiyon, defekasyon, Oksiirme, yutkunma gibi c¢esitli
durumlarda refleks mekanizmalar araciligiyla aktive edilir. Vazodepresor ve/veya

kardiyoinhibitdr tepkiler baslar ve senkop meydana gelir.

Oksiirme esnasinda periferik vazodilatasyon meydana gelir, kalp atiminda bir
azalma olur ve intratorasik basing artigiyla birlikte vendz doniis azalir. Astim, krup

gibi spazmodik Oksiiriiklerle seyreden durumlarda bu durum daha sik goriilmektedir.
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Miksiyon ve defekasyona bagli senkop, abdominal basincin aniden diigmesinin bir

sonucu olarak total periferik direncin azalmasina bagli olarak ortaya ¢ikar.

Cok seyrek karsilagilan bir durum olmasina ragmen, yutma fonksiyonu sirasinda ve

glossofaringeal nevraljiye bagl olarak da senkop meydana gelebilmektedir.°

2.1.4.1.3 Postural Ortostatik Tasikardi Sendromu

Postiiral Ortostatik Tagikardi Sendromu (POTS), ortostatik hipotansiyon
olmaksizin ortaya c¢ikan, ortostatik intolerans semptomlar1 arasinda yer alan ve
dakikada en az 30 atim oraninda kalp hizinda artis1 igeren klinik olarak heterojen bir
hastaliktir. Ik kez 1988 yilinda ortostatik intoleransi olan hastalarda alt ekstremite kan
pletismografi ¢aligmalar1 sirasinda tanimlanan bu bulgu, POTS tanisinin temel bir
yonii olmaya devam etmektedir. Ug temel patofizyolojik mekanizmay1 iceren Postiiral
Ortostatik Tasikardi Sendromu (POTS), kismi otonomik ndropati, hipovolemi ve
hiperadrenerjik durumu igerir. Hastalar genellikle bu mekanizmalarin birden

fazlasindan kaynaklanan ortiisen 6zelliklere sahip olabilirler.

Postural Ortostatik Tasikardi Sendromu (POTS), dik pozisyon alindiginda ¢arpinti,
presenkop, zihinsel bulaniklik, bulanti, anksiyete, yorgunluk, bulanik gérme ve nefes
darlig1 gibi bir dizi semptomla karakterize, klinik olarak cesitli bir hastaliktir. Bu
semptomlar yatinca iyilesme egilimindedir ve kronik durumlar veya ortostatik
intoleransi tesvik eden ilaglar harig, bu fenomenin en az 3-6 ay boyunca devam etmesi
onemlidir. Semptomun ciddiyeti, hafif rahatsiz ediciden ciddi dereceye kadar genis bir
yelpazede degisir. Kesin prevalansi bilinmemekle birlikte POTS, otonom uzmanlik
kliniklerinde en sik goriilen bozukluk olarak kabul edilmekte olup, Amerika Birlesik

Devletleri'nde 0,5-3 milyon kisiyi etkiledigi tahmin edilmektedir.

2.1.4.1.4 Ortostatik Hipotansiyon

Ortostatik hipotansiyon, otonomik disfonksiyona bagli olarak, dik durumda kalp
debisi ve total periferik direngte yetersiz kompansatuar artis nedeniyle ortaya cikar.
Kan hacmi, diyafram altinda ven6z kapasite damarlarina yeniden dagitilir, bu da kan

basincinda diisiise yol agar.®
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Ortostatik hipotansiyon, oturma veya sirtiistii pozisyonlarindaki kan basinciyla
karsilagtirildiginda, ayakta durduktan sonraki ii¢ dakika i¢inde sistolik kan basincinda
20 mmHg'lik bir azalma veya diyastolik kan basincinda 10 mmHg'lik bir azalma olarak
tanimlanir. Bu durum, postiiral pozisyona kan basincindaki degisikliklere yetersiz
fizyolojik yanitlardan ortaya ¢ikar. Ortostatik hipotansiyon, akut veya kronik olabilir
ve semptomatik veya asemptomatik seyredebilir.??

Ortostatik hipotansiyonun yaygin semptomlar1 arasinda bas donmesi, bag donmesi,
bulanik gérme, halsizlik, yorgunluk, mide bulantisi, carpint1 ve bas agris1 bulunur.
Daha az goriilen semptomlar arasinda senkop (bayilma), nefes darlig1 (nefes darligi),
gogiis agris1 ve boyun ve omuz agrisi yer alabilir.?® Dehidrasyon veya kan kaybu,
norolojik, kardiyovaskiiler veya endokrin sistemleri etkileyen bozukluklar ve belirli
ilag smiflarmin kullanimi1 gibi ¢esitli nedenler ortostatik hipotansiyona neden

olabilir.?2

2.1.4.2. Kardiyak Senkop

Senkop, kalp c¢ikisindaki ani bir azalma, aritmi veya yapisal kalp hastaligi gibi
hayati tehlike arz eden kardiyak durumlarla iliskilendirilerek ortaya c¢ikabilir.
Kardiyojenik faktdrler, senkop vakalarinin %2-6'sin1 olusturur. Ozellikle egzersizle
tetiklenen senkoplar arasinda ani 6liim riski daha yiiksektir.?? Senkopa eslik eden
gbglis agrist veya carpinti olmasi, egzersiz veya stresle tetiklenen senkop olmast,

senkop aninda kardiyopulmoner resiisitasyon olmasi kardiyak senkop diisiindiiriir.3

Kardiyak senkop, genellikle aritmi veya yapisal kalp hastaligi kaynaklhidir.
Aritmiler kardiyak senkopun en sik rastlanan nedenidir. Hem bradiaritmiler hem de
tagiaritmiler senkop ataklarina yol agabilir. Senkop olusturabilen yapisal kalp
hastaliklar1 arasinda miyokard enfarktiisii, hipertrofik kardiyomiyopati, miksoma,
tamponad ve kapak fonksiyon bozuklugu bulunmaktadir. Cocuklarda meydana gelen
aritmi durumlari, tek bagina senkopa neden olabilecegi gibi ayn1 zamanda yapisal kalp

hastaliklarryla da iliskilenebilir.°
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Bilinen aritmi veya yapisal kalp hastalig1 olmasi, ailede erken ve nedeni bilinmeyen
ani O0lim vakalari, ailede kalp hastaligi (kardiyomiyopati, LQTS, erken miyokard
infarktiisii Oykiisii, vb.), kardiyak senkop olasiligini artirabilir. Fizik muayene
sirasinda anormal kalp sesi duyulmasi, patolojik iifiiriimiin varli§1 ve aritmi tespiti,

kardiyak senkop tanisi lehinedir.?

2.1.4.3 Norolojik Senkop

Migren, senkopun nadir sebeplerinden biridir. Baziller arteriyel sistemde
kaynaklanan vazospazm, biling kaybina neden olur. Biling kayb1, aura donemini takip

eden birkag dakika boyunca ortaya ¢ikabilir.?*

Beyin tiimdrleri ve hidrosefali, kafa i¢i basincini artirarak veya serebral kan akimini
azaltarak senkopa (bayilma) yol acabilir. Beyin tiimoérleri, kafatasi icindeki hacmi
artirarak ¢evre dokulara baski yapabilir ve bu durum kafa i¢i basincini artirabilir.
Hidrosefali ise beyin omurilik sivisinin normalden fazla birikmesi sonucu kafa igi
basincini artirabilir. Her iki durum da beyin fonksiyonlarini etkileyerek senkop

olusturabilir.?®

Nobet ve senkop, bazi1 benzer klinik bulgulara sahip norolojik durumlar arasinda yer
alir. Iki durum da postural tonus kayb1 ve gegici biling kaybi gibi belirtiler gosterebilir,
ancak temel mekanizma ve nedenler farklidir.®®Nobet, genellikle beyin elektriksel
aktivitesindeki anormal bir artisa bagli olarak ortaya ¢ikan bir durumdur. Bu nedenle,
nobet sirasinda biling kaybi ve kas tonusunun aniden degismesi gibi belirtiler
goriilebilir. Senkop ise genellikle gecici bir kan akis1 sorunu veya kalp ritim bozuklugu
nedeniyle ortaya ¢ikan bayilma durumudur. Senkop sirasinda, beyine yeterli oksijen
gitmemesi sonucu gegici biling kayb1 ve postural tonus kayb1 meydana gelebilir. Her

iki durumu ayirt etmek, dogru tan1 ve tedavi igin dnemlidir. 24
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2.1.4.4 Psikiyatrik Senkop

Senkop kilavuzlarinda serebral perfiizyon veya fonksiyon bozuklugu olmadan
ortaya ¢ikan belirgin biling kaybini igeren bir sendrom olarak tanimlanan psikojenik
psddosenkop (PPS) tartisilmaktadir. 2*Psikolojik faktorlere bagl psddosenkop,
modern psikiyatride "psikojenik" teriminin kullanilmasini engelleyen alternatif bir
tanimdir. Munchausen sendromlu hastalarin aksine, psikojenik psddosenkoplu
bireylerin eylemleri genellikle istege bagli degildir, psikolojik streslere yanit olarak

ortaya ¢ikar ve bu da bir konversiyon bozukluguna isaret eder.?®

Epizodlarin belirgin hareketleri igerdigi vakalarda epilepsiye benzeyebilirler ve
siklikla psikojenik epileptik olmayan nobetler (PNES) olarak etiketlenirler. PPS ve
PNES altta yatan ayni1 psikiyatrik bozuklugun belirtileri olabilir. PPS'li hastalar senkop
benzeri semptomlar sergileyebilir ve bu da onlarin daha ileri degerlendirme igin
senkop kliniklerine yonlendirilmelerine yol acabilir. PPS tanisi tipik olarak biling
kaybinin diger nedenlerini dislayan bir dislamadir. PNES'ten farkli olarak literatiirde
PPS'den nadiren s6z edilir ve bildirilen prevalans senkop iinitelerinde %]1'den

uzmanlagmis noroloji kliniklerinde %8'e kadar degisir.?®2

2.1.4.5. Metabolik Senkop

Senkop metabolik nedenlere bagli olarak nadir goriiliir. Hipoglisemi, hipokalsemi,
hipomagnezemi, hipoksi, hipokapni ve elektrolit dengesizlikleri senkopa yol agan
metabolik nedenlerdir. Hem senkop siiresi hem de senkop sonrasindaki toparlanma
stiresi, vazovagal senkopa kiyasla daha uzun olabilir. Bayilma sirasinda kalp hiz1 ve
kan basincinda, bayillmaya neden olacak kadar belirgin farklilik genellikle

gozlemlenmez.?

2.1.5 Tani (Testler ve Fizik Muayene)

Senkop nedeninin belirlenmesi, yiiksek oliim riskine sahip kardiyak kokenli

senkoplarin taninmasi ve uygun tedavi ile bazi senkop ataklarinin onlenebilmesi
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acisindan biiyiik Onem tasir.”® Cok c¢esitli nedenlerin senkopa yol acabildigi
diisiintildiiginden dolay1, degerlendirilmesinde bir¢ok tani yontem bulunmaktadir.
Ancak bu testlerin tiimii standart bir sekilde istenmez.?® Bu nedenle, senkop sikayetiyle
devam eden hasta, dncelikle ayrintili bir anamnez alinarak degerlendirilmeli ve genel

bir sistemik muayeneden gegirilmelidir.>

2.1.5.1. Oykii ve Fizik Muayene

Hikaye prognozu, taniy1, geri dondiiriilebilir veya iyilestirilebilir faktorleri,
komorbiditeleri, ila¢ kullanimin1 ve hasta ve aile ihtiyaglarini tanimlamay1

amaclamalidir.

Kardiyak senkop, noral aracili senkoptan ¢ok daha kotii bir prognoza sahiptir.

Prognostik faktorler genellikle noral aracili kardiyak senkoptan ayrilir.

Anamnezde bilinen hastalik, senkopun meydana geldigi durumlara, prodromal
semptomlara, olaya ve yasamsal belirtilere iliskin olaya tanik olan kisilerin

gbzlemlerine ve olay sonrasi semptomlara odaklanir.

Senkop aninda kaydedilen video kayitlari oldukga faydalidir. Yemek ve fiziksel
aktivitelerle zaman iligkisini ayirt etmek ve prodromun siiresini degerlendirmek, noral
aracili senkopun kardiyak senkopundan ayirt edilmesinde degerlidir. Ozellikle
onceden var olan kardiyovaskiiler hastalik agisindan gegmis tibbi durumlarin 6ykiist
alinmalidir. Senkop veya agiklanamayan ani 6liim vakalaria 6zellikle vurgu yapilarak

aile 0ykiisiiniin alinmasi1 énemlidir.

Fizik muayene, ¢esitli pozisyonlarda (yatarken, otururken, hemen ayaga kalkarken
ve 3 dakikalik dik durustan sonra) ortostatik kan basinct ve kalp atis hizi
degisikliklerinin degerlendirilmesini kapsamalidir. Kalp atis hiz1 ve ritminin izlenmesi
ve yapisal kalp hastaligina isaret edebilecek iifiiriim, gallop veya iifiiriim varliginin
tespit edilmesi i¢cin 6zel dikkat gereklidir. Ek olarak, fokal kusurlari veya diger
anormallikleri tanimlamak i¢in temel bir ndrolojik muayene yapilir; bu, daha ileri

norolojik degerlendirme veya sevk ihtiyacini gosterir.
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2.1.5.2.Laboratuvar

Tanisal testlerin se¢imi, hastanin klinik goriiniimii ve risk siniflandirmasi gibi
faktorler dikkate alinarak klinik bir karara dayanir. Bu, teshis testlerinin se¢iminin,
hastanin spesifik semptomlarina, tibbi ge¢misine ve risk faktorlerine gore bireysel
olarak uyarlandig1r anlamina gelir. Ek testlerin genis tabanli kullanim1 maliyetli ve
cogu zaman etkisiz olabilir.® Senkopla basvuran hastalara anemi ve elektrolit
bozukluklarini taramak i¢in tam kan sayimi, serum elektrolit diizeyleri (kalsiyum,

glikoz, sodyum vb.) degerlendirilmeli ve bobrek fonksiyon testleri yapilmalidir.'®

2.1.5.3.Elektrokardiyografi

Elektrokardiyografi ulasilabilir, ucuz, noninvaziv ve kolay bir testtir. EKG
monitdrizasyonu, intermitan bradiaritmi ve tasiaritmilerin tanisinda kullanilan bir
tekniktir. EKG, senkop sikayeti olan hastalarda standart bir test olarak diisiiniilse de,
duyarlilik ve 6zgiilliik agisindan sinirlamalara sahiptir. Aritmilerin tek bir EKG'de
tespit edilmesi pek olas1 olmasa da iskemik, yapisal veya iletim anormallikleri tespit
edilebilir.3! Bu monitdrizasyon yontemleri arasinda konvansiyonel ambulatuvar
Holter monitoérizasyonu, hastane i¢i takip, olay kayit cihazlari, harici veya implante
edilebilir  loop kaydediciler ve wuzaktan kumandali (evden) telemetri

bulunmaktadir.23%2

Holter EKG izlemesi, bireyin rutin giinliik aktiviteleri sirasinda kalp ritminin
elektrotlar araciligiyla kaydedildigi bir yontem olup, aritmilerin teshis ve takibi igin
genis bir sekilde kullanilmaktadir. Hastada patolojik EKG'nin varliginin varligi, ailede
ani 6liim Oykiisii veya kardiyak aritmilere bagl olarak ortaya ¢ikan senkop ataklarinin
belirlenmesi amaciyla holter EKG izlemi gerekmektedir. Kardiyak senkop aninda
goriilen EKG kaydi teshiste altin standart olarak kabul edilir. Holter EKG
monitdrizasyonu izleme siiresinin uzamasi, aritmi yakalama sansini standart EKG'ye
gore belirgin bir sekilde artirir. Izlemde hastalar giinliik aktivite, kullandig1 ilag ve

olusan semptomlar1 kaydetmelidir. Senkop atagi dncesindeki belirtilerin bulundugu
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zaman aralig1 ile EKG'deki bu belirtilerin ortaya ¢iktigi donem karsilastirilarak,
patolojik bulgu olup olmadigi agisindan degerlendirilir. Cogu hastada semptomlar
EKG'nin kaydedildigi donemde tekrarlamadigindan, Holter EKG monitorizasyonunun

tanisal degeri daha anlamlidir.?

Semptomlar ile kaydedilen aritmi arasindaki baglanti, senkopun teshisinde standart
bir referans olarak kabul edilir. Baz1 yazarlar, uzun siireli asistol (>3 saniye), hizli
supraventrikiiler tasikardi (SVT) (dakikada >160 atim, >32 atim i¢in) veya VT olarak
tanimlanan asemptomatik anlamli aritmilerin, teshis amaciyla onemli bir gdsterge
oldugunu belirtirler. Ote yandan, senkop ile iliskilendirilen bir olay sirasinda aritmi
tespit edilmemesi spesifik bir teshis unsuru olarak kabul edilmez; bununla birlikte, bu
durum senkop mekanizmasinin aritmi dist nedenlerle dikkate alinmasina neden

olabilir.2*

2.1.5.4.Ekokardiyografi

Transtorasik  ekokardiyografi, kalp  fonksiyonunun ve  anatomisinin
degerlendirilmesinde kullanilan, iki boyutlu (2D) goriintiileme saglayan, invaziv
olmayan bir goriintiileme teknigidir. Parasternal uzun ve kisa eksenlerde, subkostal,
suprasternal ve apikal pozisyonlarda goriintii elde etmek igin yaygin olarak kullanilir.
Ekokardiyografi siiphelenilen yapisal anormallikleri degerlendirmek icin gereklidir,

ancak genellikle diisiik tan1 verimine sahiptir.3

2.1.5.5. Elektroensefalografi

Senkop sikayetiyle birlikte bir hastada, biling kaybi uzun siireli devam ettiyse,
konviilziyon, letarji ve postiktal donem gibi belirtiler varsa epileptik nobet
diistintilebilir. Cocuk noroloji konsiiltasyonu talep edilmesi ve elektroensefalografi

(EEG) ile taninin degerlendirilmesi onerilir.?®
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2.1.5.6.Kranial goriintiileme

Gegici iskemik atak, felg veya yeni baslayan nobet 0ykiisii veya anormal norolojik
muayenesi olan hastalarin daha ileri degerlendirmeye ihtiyac1 vardir.>® Muayenede
fokal norolojik defisit varliginda, travma Oykiisii oldugunda ve epilepsi hastalarinda
bilgisayarlt beyin tomografisi, kranial manyetik rezonans goriintiileme gibi ileri

tetkikler istenmelidir.2

2.1.5.7. HUTT (Head Up Tilt testi)

Ortostatik senkop ve vasovagal senkop (VVS) tanisi i¢in kullanilan, nedeni
belirlenemeyen ve tekrarlayan senkop yasayan ¢ocuk hastalarda nedenin tespitinde
etkili olan bir provokatif testtir.?® Tilt testi sirasinda, hasta test masasina yerlestirilir ve
masayla birlikte basi yukari dogru kaldirilarak zeminle 60-70 derecelik bir agi
olusturulur; ardindan hasta bu durumda beklerken arteriyel kan basinci ve kalp hiz1
izlenir.® Eger hastada biling kayb1 meydana geldiyse ve buna bradikardi ve/veya
hipotansiyon eslik ediyorsa, test pozitif olarak degerlendirilir. Testin negatif olmasi
icin, 20-45 dakika siiresince herhangi bir semptom gelismemis olmalidir. Eger test

negatifse, izoproterenol gibi provokatif ajanlar kullanilarak test tekrarlanabilir.?

Tilt testinin pozitif ¢tkmasi, hastadaki senkopun VVS oldugunu gosterir. Ozellikle
nedeni belirlenemeyen ve tekrarlayan senkop vakalarinin arastirilmasinda tilt testinin
faydali oldugu gosterilmis ve bu tip senkoplarin ¢ogunun vazovagal senkop oldugu
tespit edilmistir. VVS tanisinin klinik olarak konulabildigi durumlarda, taniyi
desteklemek i¢in ayrica tilt testi yapmaya gerek yoktur. Tilt testinin, konviilsiyon ile

senkop atagini ayirt etmede de kullanish olabilecegi belirtilmistir.*®

2.1.6. TEDAVI

Senkop yasayan hastalarin tedavi hedefi genellikle senkop niikslerinin
engellenmesi, fiziksel yaralanmalarin durdurulmasi ve 6liim riskinin azaltilmasidir.

Senkop tedavisinde 6nemli olan etiyolojinin belirlenmesidir.*°
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Vazovagal senkopun tiim bayilma nedenleri arasinda muhtemelen en sik goriileni
olmasina ragmen, tedavi stratejileri ve patofizyolojisi hakkinda tam olarak
anlasilamamistir. VVS tedavisinin temel hedefi, hastay1 ve aileyi senkop konusunda
bilgilendirmek ve egitmektir. Ozellikle tibbi ge¢mislerinin incelenmesine dayanarak
hastalar senkopun tekrarlama olasiligi konusunda bilgilendirilmelidir. °Senkopu
tetikleyen uzun siire ayakta hareketsiz kalmak, dehidratasyon, soguk-sicak-kalabalik
ortam, yataktan aniden ayaga kalkmak gibi faktorleri engelemek, senkop sirasinda
olusabilecek travmalardan kaginmak amag olmalidir. Bazi bireylerde prodromal asama
ad1 verilen bir silire¢ yasanabilir, bu siirecte bas donmesi, terleme, bulanti ve bulanik
gérme gibi belirtiler ortaya ¢ikabilir, hatta bayilma hissi yasayabilirler. Bu durumda,
bu kisilere yiiksek risk tastyan etkinliklerden kacinmalar1 ve sagliklarini tehlikeye
atabilecek ortamlardan uzak durmalarinin 6nemi vurgulanmalidir. Hastalara verilen

egitim ve Onerilerle senkop kontrol altma almabilir.?®

Kan basincini diisiiren
ajanlardan  (antihipertansiflerden,  nitratlardan,  diiiretiklerden,  noroleptik
antidepresanlardan veya dopaminerjik ilaglardan) kagmilmasi, senkopun tekrarini
Onleyebilir. VVS tedavisinde temel strateji, oral sivi alimidir. Senkop sirasinda
yapilacak basin ve viicudun yatay konuma getirilmesi olup sirtiistii yatar duruma

geldikten sonra biling tiimiiyle eski haline doner.

Fiziksel kars1 basing manevralari; izometrik kas kasilmalarinin refleks senkopa yol
acan asamada kalp debisini ve arteriyel kan basincini arttirdigi kaydedilmistir. Cesitli
klinik ¢alismalarda ve prospektif, ¢ok merkezli, randomize bir ¢alismada, bacaklar
veya kollari igeren fiziksel kars1 basing manevralarin ¢ogu durumda hastalarin biling

kaybim dnlemesine veya geciktirmesine olanak sagladig1 gosterilmistir.®

Vazovagal senkopun tedavisinde beta-blokerler, disopiramid, skopolamin,
klonidin, teofilin, fludrokortizon, efedrin, etilefrin, midodrin, klonidin, serotonin geri

alim inhibitorlerini igeren ¢ok sayida ilag kullanilmistir.®

Senkop nedeniyle gelen kardiyak aritmilerde antiaritmik tedavi uygulanmalidir.
LQTS’de bireylerde tedavi amaciyla beta blokorler veya pace marker kullaniimasi
gerekmektedir. Wolf-Parkinson-White sendromunda, supraventrikiiler tasikardi
ataklarma yol agildiginda, kateter ablasyonunun yapilmasi gereklidir.'® Semptomatik

mitral valv prolapsusu (MVP) olan hastalarda propranolol tedavisi uygulanmalidir.
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Kardiyak asistoliden dolayr nadir karsilastigimiz malign vazovagal senkoplu
hastalarda pace marker faydali olabilir. Bazen bu hastalarda pace marker ilaveten

vazodepresdr senkopu dnlemek icin farmakolojik tedavi de eklenebilir.®

2.2.UZUN QT SENDROMU

2.2.1. UZUN QT SENDROMU TANIMI

Uzun QT sendromu, kalbin elektriksel 6zelliklerini etkileyen, EKG’de diizeltilmis
QT araligmmin uzamasina yol acan, nadir goriilen, kalitsal bir primer aritmi
sendromudur. LQTS; senkop, ndbetler ve ani 6liimle sonuglanabilecek ventrikiiler
aritmiler (genellikle torsades de pointes) ile karakterize genetik bir miyokardiyal
repolarizasyon bozuklugudur. Bu durumun goriilme sikligi her 2000 saglikli canl

dogumda 1'dir.

Diizeltilmis QT araliginin uzamasi, kardiyomiyosit aksiyon potansiyelinin
gecikmis  repolarizasyonunun  bir sonucudur.®® Repolarizasyonda gecikme,
kardiyomiyositleri aksiyon potansiyelinin ikinci veya tg¢iincii fazinda ortaya ¢ikan
erken depolarizasyon sonrasinda ventrikiiler aritmilerin yayilmasi riskine birakir.3*
Miyokardin kii¢iik bolgeleri eszamanli olarak erken depolarizasyon gelistirdiginde,
fokal ventrikiiler tasikardiyi tetikleyebilir. Bu tasikardi yeterince hizliysa, torsades de
pointes (TdP) olarak bilinen ve EKG'de bir biikiilme paterni ile karakterize edilen
spesifik bir tiir ventrikiiler tagikardi ile sonuglanabilir. LQTS'nin klinik semptomlar:
arasinda siklikla adrenerjik kaynakli TdP tasikardisine bagli carpinti, senkop ve

nobetler yer alir®*

1985 yilinda Schwartz ve Locati, LQTS'nin dogal seyrini yayinlayan ilk kisiler
oldular ve tedavi edilmeyen hastalarda ilk senkoptan itibaren %71'lik yiiksek bir 6liim
oranina dikkat ¢ektiler. Ancak uygun medikal tedavi ile LQTS'li hastalarin mortalitesi
giiniimiizde 6nemli 6l¢iide azalarak %0,3'e diismiistiir. Bu, LQTS'nin yonetilmesinde
ve yasami tehdit eden aritmi riskinin azaltilmasinda erken tani ve etkili tedavinin
onemini vurgulamaktadir.®*QTc arah@inin uzamasinin nedeni genetik ya da

kazanilmis olabilir.3*
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2.2.1.1.Genetik

Uzun QT sendromunda transmembrandz iyon kanallarmi kodlayan genlerdeki
mutasyonlarla iliskili oldugu gosterilmis olup siklikla KCNQI, KCNH2, SCN5A
olmak tizere Na ve K kanal proteinleri mutasyonlar1 mevcuttur. Hiicre iginde asiri
pozitif yiik, anormal repolarizasyona neden olabilir. LQTS, 15 otozomal dominant gen

olan LQT1-15 ile iliskili mutasyonlara dayali olarak 17 alt tipte siniflandirilmistir.>*

Tablo 2: Uzun Qt Sendromu Kardiyak Kanalopatilerden Sorumlu Genlerin
Siniflandirilmasi

LQT TiPi GENETIK LQTS LOCUS PROTEIN
POPULASYONUNDA
MUTASYONUN
SIKLIGI
ROMANO-WARD(RWS)
LQT1 KCNQ1 40-55 11p15.5 Kv7.1(])
LQT?2 KCHN2 30-45 7935-36 Kvll.1())
LQT3 SCN5A 5-10 3p21-24 Navl.5 (1)
LQT4 ANKB <1 4925-27 Ankyrin B (|)
LQTS5 KCNE1 <1 21922.1 MinK ({)
LQT6 KCNE2 <1 21g22.1 MiRP (})
LQT7 KCNJ2 <1 17923 Kir2.1 (})
LQTS8 CACNALC <1 12p13.3 L-tipi kalsiyum
kanali (1)
LQT9 CAV3 <1 3p25 Caveolin 3 ()
LQT10 SCN4B <1 11923.3 Sodyum kanal-
B4 (1)
LQT11 AKAP9 <1 7021-22 Yotiao(}])
LQT12 SNTA1 <1 20g11.1 Syntrophinal
()
LQT13 KCNJ5 <1 11924 Kir 3.4(})
LQT14 CALM1 <1 14932.11 Calmodulin 1
LQT15 CALM2 <1 2p21 calmodulin 2
Jervell ve Lange-Nielsen sendromu (JLNS)
JLN1 KCNQ1 <1 11p155 Kv7.1(])
JLN2 KCNE1 <1 21922.1-22.2 MinK(])
* Yukari veya asagi oklar sirastyla; protein fonksiyonunun kazanilmasini veya kaybini gosterir.

e LQTSI: En yaygm alt tip olan LQTS1, LQTS bireylerinin %30-35'ini1 etkiler.
LQTS1'e neden olan KCNQI'in 600'den fazla varyanti tanimlanmistir.
Kardiyomiyositlerin hiicre zar1 i¢inde eksprese edilen, voltaj kapili potasyum

kanali KV7.1'in a-alt birimini kodlayan KCNQI1 geninin islevinin kaybindan
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kaynaklanir.*>Bu potasyum kanali KV7.1 yavas yavas aktive olan gecikmeli
dogrultucu potasyum akimini olusturur. KV7.1, potasyum akimini olusturmak
icin KCNEI1 B-alt birimleriyle birlikte bir araya gelen dort a-alt biriminden
olusur. KCNQI1 a-alt iinitesinde bir voltaj algilama alan1 (S1-4), bir gozenek
olusturma alan1 (S5-6) ve ayrica hiicre i¢i N- ve C-terminalleri mevcuttur. Alfa
birimi bir N-terminalinden, altt membrani kapsayan segmentten (S1-S6), iki
sitoplazmik halkadan (S2-S3 ve S4-S5 arasinda) ve C-terminal kismindan
olusur. Belirli bir LQTS1 mutasyonunun iyon kanali yapisi i¢indeki konumu,
kardiyak olay riskiyle dogrudan iligkili olabilir. C-halka yapisinda bir
mutasyonun varligi, durdurulmus kalp durmasi veya ani Oliim agisindan
yiiksek riski tagir. Yasami tehdit eden olaylarin goriilme sikligi LQTS1'de en
diisiiktiir. LQTS1’de egzersizle klinik bulgular ile karsilasilir. Egzersiz ile QT
araliginda beklenen uzama olmaz. EKG’de genis T dalgasi goriiliir ve bulgular

B-blokér tedavisine ile yanit verir.>*

LQTS2: LQTS2, LQTS bireylerinin %25-30unu etkileyen ikinci en yaygin alt
tiirtidiir. hRERG veya KCNH2, ice dogru dogrultucu potasyum kanali alt birimi
KV11.1'in voltaj kapili1 gézenek olusturan a-alt birimini kodlar. KCNH2 a-alt
birimleri, membran repolarizasyonunda yakindan yer alan potasyum akimini
(IKr) olusturmak i¢cin KCNE1'e homolog tek bir transmembran proteini olan
KCNE?2 ile bir kompleks olusturur. Heterozigot KCNH2 mutasyonlari, ortaya
cikan birlikte birlestirilmis hERG heterotetramerlerinin trafik yollarmni veya
degistirilmis kanal kinetigini bozarak hERG kanaliyla iliskili IKr akimlari
tizerinde baskin-negatif bir etki yapar. hRERG potasyum kanali igindeki LQTS2
mutasyonlarr, IKr amplitiidlerini azaltan ve dolayisiyla kardiyak
repolarizasyonu uzatan fonksiyon kaybi mutasyonlaridir. LQTS2, EKG’de
asimetrik ve diisiik amplitidli ¢ift yonli veya g¢entikli bir T dalgasi olarak
kendini gosterir. Dogum sonrasi ilk dokuz ayda 6nemli bir kardiyak olay riski
goriilme oran1 yiiksektir. Ani bir irkilme veya yiliksek ses ve duygusal stres,
KCNH2 gen mutasyonuyla iliskili kardiyak aritmiler icin potansiyel

tetikleyicilerdir.3*3>
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LQTS3: 300'den fazla SCNSA varyantinin LQTS3 ile iliskilidir. SCN5A geni,
iyon kanali kompleksinde kardiyak sodyum iyon kanali NaV1.5'in a-alt
tinitesini kodlar. SCN5A'nin mutasyonlari, kardiyak sodyum kanallarinin hizl
inaktivasyonunu bozar ve toplam LQTS vakalarinin %5-10'unu olusturan
LQTS3 fenotipi ile iliskilidir. Aksiyon potansiyelinin plato fazi1 esnasinda
sodyum iyonu akis1 gerceklesir, bu da ventrikiiler repolarizasyonu geciktirir ve
EKG’de QT arahigini uzatir.>***Beta blokerlere en diisiik yanit veren ve
mortalitesi en yiliksek olan LQTS alt tipidir. Klinik olarak LQTS3'teki aritmi
olaylar1 genellikle bradikardi ile iligkilidir. Klinik 6zellikler genellikle uykuda
veya istirahat sirasinda ortaya ¢ikar™

Jervell ve Lange-Nielsen sendromu (JLNS): 11k olarak Norveg'te 1957 yilinda
Anton Jervell ve Fred Lange-Nielsen tarafindan tanimlandi. Nadir goriilen bir
LQTS tipidir. JLNS, KCNQI veya KCNEIl'deki homozigot veya bilesik
heterozigot mutasyonlardan kaynaklanir. Bu genler, potasyum iyon kanalinin
a ve P alt birimlerini kodlar. Sporadik JLNS vakalar1i da mevcuttur.
3435K onjenital sensdrindral isitme kaybi ve genellikle belirgin QTc uzamast ile
iligkili otozomal resesif bir hastaliktir. Tedavi yasam tarzi 6nlemlerini, beta
blokerleri ve bazi1 durumlarda igerir.3¢

Romano Ward sendromu: Italya'da Romano ve meslektaslar1 (1963) ve
Irlanda'da Ward (1964) tarafindan bagimsiz olarak bildirilen Romano Ward
sendromu, tekrarlayan senkop, nobet Oykiisii ve ani 6liim ile ortaya ¢ikar. Bu
sendrom otozomal dominant olarak kalitilir.

Andersen Tawil sendromu (LQTS7): Ventrikiiler aritmi, kas gii¢stizliigii ve
iskelet deformiteleriyle karakterize otozomal dominant kalitilan nadir bir
hastaliktir. Hiicre membranindaki voltaj kapili potasyum kanalinin i¢
tarafindaki diizeltici alfa subunitini kodlayan KCNJ2 genindeki mutasyon
sonucu fonksiyon kayb1 EKG’de QT araligim uzatir.?>-’

Timothy sendromu (LQTS8): CACNAI1C geninde meydana gelen mutasyon
sonucu kalsiyum kanali fonksiyonuyla iliskili oldugundan kardiyak aritmi
goriiliir. Otozomal dominant kalitilir. Uzamis QT araligi, otizm ve el ve ayak
parmaklarinda sindaktili ile kardiyovaskiiler malformasyonun
kombinasyonundan olusur. Giiriiltii, stres, asir1 fiziksel aktivite senkop

ataklarm tetikleyebilir. Senkop atag1 ventrikiiler fibriliasyon ve ani kardiyak
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6liimle sonuglanabilir. Sindaktili, kardiyak malformasyonlara yonelik cerrahi
uygulanabilir. Beta blokor, Ca kanal blokorii veya ICD aritmiye yonelik
tedavide kullanilir.*>-®
LQTS alt1 ek nadir formu iyon kanallarini igerir:
v' KCNE1 (LQTS5): Potasyum voltaj kapili kanal alt ailesi E'nin
diizenleyici alt birimi 1 olarak gorev yapar.
v KCNE2 (LQTS6): Potasyum voltaj kapili kanal alt ailesi E'nin
diizenleyici alt birimi 2'yi kodlar.
v" SCN4B (LQTS10): Sodyum kanali-B4 ile ilgilidir.
v KCNIJ5 (LQTS13): KIR3 .4 ile iliskilidir.>>-**
LQTS ii¢ ek nadir formu, hiicre zarimi hiicre iskeletine baglayan adaptor
proteinleri igerir:
v" NK2 (LQTS4): Ankirin 2 ile iligkilidir.
v' CAV3 (LQT9S): Caveolin 3'e bagl.
v" SNTA1 (LQTS12): Sentrofin a1'i kodlar.
Diger son derece nadir LQTS varyantlari, asagidakiler dahil olmak tizere kinaz
aktiviteleriyle iliskilidir:
v' AKAP9 (LQTS11): PKA'nin diizenleyici alt birimine (protein kinaz A)
baglanan A-kinaz sabitleme proteini 9'u kodlar.
v CALMI1 (LQTS14): Kalmodulin 1'e baglidir.
v' CALM2 (LQTSI15): Kalsiyum baglayict bir fosforilaz kinaz deltasi

olan kalmodulin 2'ye baglidir.*®

2.2.1.2.Kazanilmus Nedenler

Hiza gore diizeltilmis QT araliginin (QTc) normal aralig1 erkeklerde ve kadinlarda

dogumdan ergenlik baslangicina kadar benzerdir; ergenlik sonrasinda ve yetiskinlerde

ise kadinlarin QT araliklar1 erkeklerden biraz daha uzundur. Ergenlikten 6nce, QTc

<450 ms normal, 450 ile 459 arasinda smirda ve >460 uzamig olarak kabul

edilir. Erkeklerde ergenlikten sonra QTc'nin 460 ile 469 arasinda olmasi sinirdadir ve

>470'in uzamis oldugu kabul edilir. Ergenlik sonras1 kadinlarda 460 ila 479 sinirdadir
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ve >480 milisaniyenin uzamis oldugu kabul edilir. Edinilmis QT uzunlugunun ilaglar,

elektrolit bozukluklari, metabolik nedenler, iskemi gibi pek ¢cok nedeni vardir.*®

2.2.1.2.1.11aclar

Etiyolojide, KCNH2 geni tarafindan diizenlenen, hizli bir sekilde aktive olan
potasyum kanalinin fonksiyonu (IKR), eslik eden hipokalemi ve/veya ilaclarla
etkilenebilir. Kv11.1 kanallarinin hidrofobik merkezi boslugu, ¢ok sayida yapisal
olarak ilgisiz ilacin baglanmasina ve iyon iletken gozenegi tikayarak bunlari etkisiz
hale getirmesine olanak tanir. Ayrica suglu ilaglarin bazilari, kanal proteinlerinin
endoplazmik retikulumdan hiicre zarma gecisine miidahale ederek kanal zari
yogunlugunu azaltir. Bu kanalin fonksiyonunun inhibe edilmesi, QT siiresinde uzama
ve TdP goriilmesine neden olabilir. Edinilmis LQTS’nin en yaygin nedeni ilaglar
arasinda  antihistaminikler,  antibiyotikler,  antidepresanlar,  prokinetikler,
antiaritmikler, psikotrop ilaglar gibi yaygin olarak kullanilan ilaglar yer alir. Bu

nedenle ilaca bagl LQTS, baz1 bireylerde aritmik ani 6liim riski olusturmaktadir.*°

QT araligini uzatan ilaglar TdP neden olmaktadir. TdP’nin genel popiilasyondaki
kesin goriilme sikligi tam olarak belirlenmemistir; ancak rapor edilen oranlar
erkeklerde yilda 1 milyon kisiden 2,5 ile ve kadinlarda yilda 1 milyon kisiden 4,0
arasinda degismekte ve yillik olarak 100.000 kisi basina 4,0'a kadar ¢ikabilmektedir.*

2020in baslarinda kiiresel siddetli akut solunum sendromu koronaviriis 2 (SARS-
CoV-2) salgmimnin ilk asamasinda, 2019 koronaviriis hastaliginin (COVID-19)
tedavisinde klorokin, hidroksiklorokin ve azitromisin yaygin olarak kullanildi ve
devam eden aragtirmalarla bu ilaglarin QT araligini uzattigi v TdP riski olusturdugu

bilinmektedir.*

[laca bagl TdP, kalp hizina gore diizeltilmis QT aralig1 (QTc) >500 milisaniye veya
tedavi oncesi degerden>60 milisaniye QTc¢ uzamasini iceren risk faktorlerine genel
olarak bakacak olursak ; kadin cinsiyeti, yas>65, bradikardi, akut miyokard infarktiisii,
hipokalemi, hipomagnezemi, hipokalsemi, ejeksiyon fraksiyonunun azaldigi kalp

yetmezligi, >2 QT uzatici ilacin es zamanli uygulanmasi, ilaca bagli TdP dykiisii ve
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farmakokinetik ilag-ilag etkilesimleri ,hizli intravendz uygulama ve bobrek veya
karaciger hastalig1 olan hastalarda renal olarak elimine edilen veya hepatik olarak
metabolize edilen QT uzatici ilaglarin yetersiz doz ayarlamasi gibi QT uzatan ilaglarin

plazma konsantrasyonlarinin yiikselmesine yol agan durumlardir. %42

QT uzatici ilag kullanan hastalarda serum potasyum ve magnezyum diizeylerinin
sirastyla 4,0 mEg/L ve 2,0 mg/dL'nin iizerinde tutulmasi onemlidir. QT uzatici
ilaglarin metabolizmasint inhibe eden ilaclarla es zamanli uygulanmasindan
kacinilmalidir. Bobrek veya karaciger hastaligi olan hastalarda QT uzatict ilaglarin
dozlar1 uygun sekilde ayarlanmalidir. Bu 6nlemler ilag tedavisiyle iligkili TdP riskinin

en aza indirilmesine katkida bulunur.*%

QTc uzamasi oldugu bilinen ilaglar1 kullanan, 6zellikle iliskili risk faktorleri
bulunan hastalarda, QRS uzamasi olmadiginda siirekli izleme ve QTc araliginin 500
milisaniyenin altinda tutulmasi ¢ok onemlidir. Tedaviye baslamadan once ve uzun
siireli tedavi goren hastalara, her 3 ila 6 ayda bir QT araligir Sl¢iimii icin 12

derivasyonlu EKG ¢ekilmelidir.*?
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Tablo 3: QT Uzunlugu Yapan flaclar*?

Antiartimikler » Sotalol, dofetilid, ibutilide, amiodaron, kinidin,
disopiramid, prokainamid
Antidepresanlar » Sitalopram, essitalopram
Antipsikotikler » Klorpromazin, haloperidol, levomepromazin,
levosiilpirid, pimozid, siilpirid, siiltoprid ,tiyoridazin
Opioidler » Metadon, levasetilmetadol ve loperamid
Gastrointestinal Tlaglar » Ondansetron, droperidol, domperidone
Kemoterapotik »  Aklarubisin, arsenik trioksit, oksaliplatin, vandetaniab
Tirozin kinaz inhibitorleri
Antiviral, antifungal, » Makrolid (eritromisin , azitromisin , klaritromisin )
antibakteriyel ilaglar Florokinolon (siprofloksasin , gatifloksasin,
levofloksasin)
» Antifungal (flukonazol , itrakonazol , ketokonazol)
» Antiviral
Anestezik » Propofol, sevofluran

2.2.1.2.2. Metabolik Nedenler

Edinsel LQTS'nin diger nedenleri arasinda elektrolit anormallikleri (hipokalemi,

hipomagnezemi ve hipokalsemi), hipotiroidizm, hipotermi ve belirgin bradikardi yer

alir. Ek olarak, anti-SSA/Ro antikorlarinin yani sira otoimmiin ve inflamatuar

hastaliklar1 olan hastalarda QTc arali1 uzamasinin prevalansina iligkin yeni kanitlar

bulunmaktadir. Otoimmiin hastalig1 olan hastalardan alinan anti-Ro antikorlarinin,

muhtemelen 52Ro antijeni ile HERG kanali arasindaki homolojinin gosterildigi

gbzenek bolgesinde, HERG kanaliyla dogrudan capraz reaksiyona girerek IKr'yi

inhibe ettigi gosterilmistir.
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Bobrek ve karaciger fonksiyon bozukluklarinda ilaglarin metabolik siireclerinde

degisimden ve elektrolit bozuklugundan dolayr EKG’de QT uzunlugu gériilebilir.*!

2.2.2.Tam

Uzun QT sendromu tanisi, klinik belirtiler, aile gecmisi ve EKG 6zellikleri
temelinde diisiiniilmelidir. Bireyler genellikle senkop ve bas donmesi sikayetleriyle
bagvururlar; diger semptomlar arasinda ¢arpinti ve nobetler bulunabilir. Ani kardiyak
oliimle sonuglanabilir. Senkop genellikle prodromal belirtisi olmadan aniden gelisir,
bu nedenle presenkop ve diger uyar1 semptomlarinin gozlendigi vazovagal ve
ortostatik senkop tiirlerinden ayrilir. LQTS ile iliskilendirilen senkopu ndbetlerden
ayrmada aura bulunmamasi, idrar kagirma, dil 1sirma ve postiktal belirtilerin
olmamasi yardimei olabilir. “*Koroner vazospazma neden olabilecek siddetli egzersiz,
kokain kullanimi ve uzun siireli hapsirmanin da nadir durumlarda LQTS'ye neden
oldugu disiiniilmektedir. Subaraknoid kanama ve yapisal kalp hastaliklar1 gibi

durumlar, ilerleyen yaslarda LQTS gelisme riskini artirarak QT araligini uzatabilir.*

Uzun QT sendromu tanisinda EKG'nin biiyiik bir énemi vardir. Ozel bulgular
arasinda, 12 derivasyonlu EKG'nin II. derivasyonunda QRS kompleksinin
baslangicindan T dalgasinin sonuna kadar 6l¢iilen uzamis QT aralig1 yer almaktadir.
QTec (kalp hizina gore diizeltilmis) de hesaplanabilir (QTc = QT araligi + RR araliginin
karekokii). QTc aralig1 ayn1 zamanda LQTS teshisine yardimci olabilir. Kadinlarda
0,47 saniyeyi, erkeklerde ise 0,45 saniyeyi asan QTc uzunlugu belirtiler arasindadir.
Bu nedenle, uygun EKG bulgularinin detayli anamnez ve Kklinik belirtilerle
birlestirilmesiyle LQTS tanis1 koyulabilir. Ailede erken yaslarda nedeni bilinmeyen

ani kardiyak 6liim dykiisii olmas1 taniy1 destekler.34!

QT araligi, ventrikiiler depolarizasyon ve repolarizasyon siiresini yansitan EKG
onemli bir bilesenidir. QRS kompleksinin baslangicindan T dalgasinin sonuna kadar
Olctliir. QT aralhig ¢esitli faktorlerden etkilenebilir ve uzamasi, yagami tehdit edebilen
TdP de dahil olmak iizere ventrikiiler aritmi riskinde artisla iliskilidir. QT araligi

uzamasinin tanimi karmasiktir ve bir¢ok faktorden etkilenir. QT aralig1 kalp atis hizi,
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cinsiyet ve sirkadiyen ritimden etkilenir ve bu da onu dikkatli bir sekilde
degerlendirilmesi gereken dinamik bir parametre haline getirir. QT araligi kalp hiziyla
ters iligkilidir; bu, daha yiiksek kalp hizlarinda QT araliginin kisaldigi, daha diistik kalp
hizlarinda ise uzadig1 anlamina gelir. Bunu hesaba katmak i¢in diizeltilmis QT (QTc)
araliklar1 genellikle cesitli diizeltme formiilleri kullanilarak hesaplanir. Farkli kalp
hizlarindaki QT araliklarini karsilastirmak i¢in ¢esitli hiz diizeltme yontemleri (QTc)
gelistirilmistir. Ancak diizeltme formiiliiniin se¢cimi sonuglar1 etkileyebilir ve evrensel
olarak tlizerinde anlasmaya varilan standart bir diizeltme yontemi yoktur. QT aralig1
stiresi cinsiyetler arasinda degisiklik gosterebilir; kadinlarda QT araligir genellikle
erkeklerden daha uzundur. QT aralig1 degerleri degerlendirilirken bu cinsiyet farkinin
dikkate alinmasi gerekir. QT araligi ayn1 zamanda sirkadiyen degiskenlik de gosterir;
giin boyunca degisebilecegi anlamina gelir. Bu degiskenlik, otonom sinir sistemi ve
hormonal dalgalanmalar gibi faktorlerden etkilenir. QTc araliklari i¢in normal degerler
genellikle belirli saatlerde istirahat halindeki goriiniiste saglikli bireylerden olusan
genis poplilasyonlardan alinan 6l¢iimlerden elde edilir. Ancak bu degerler normal
degisim araligini tam olarak yakalayamayabilir. Holter izleme ve diger siirekli EKG
yontemleri, gercek diinya kosullarinda bir dizi kalp hizi iizerinden QT araligini

degerlendirme avantaji saglar.**

Aksiyon potansiyelinin stiresi biliyiik ol¢lide dnceki diyastolik araligin uzunluguna
baglidir. Aksiyon potansiyel siiresi, EKG QT aralig1 olarak gosterilirken, diyastolik
aralik TQ aralig1 (T dalgasmin sonundan sonraki QRS kompleksinin baslangicina
kadar) ile daha etkili bir sekilde ifade edilir. Kalp hizi aniden arttiginda, LQTS olan
hastalarda TQ aralig1 orantisiz olarak daha fazla kisalmakta ve bir sonraki atim i¢in
belirgin sekilde daha kisa bir diyastolik aralik olusmaktadir. Bu durum, daha yavas
repolarizasyonu (daha uzun QT aralig1) yansitmaktadir. Bu durum, muhtemelen ayakta
durmanin neden oldugu tasikardiye ragmen mutlak QT araliginin kisalma yerine
uzamasini (ortalama olarak) agiklamaktadir. R-R araligimin kisalmasi, QT araligi
kisalmasinin olmamasi durumunda bir sonraki P dalgasina kadar uzanan ¢ok uzun bir

QTc ile sonuglanabilir.*®
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Schwartz ve ekibi tarafindan gelistirilen skorlama sistemini kullanarak yapilan
degerlendirme, tani siirecine yardimei olabilir. Hesaplanan puan, <1 ise diisiik olasilik,
2-3 ise orta olasilik, > 4 ise yiiksek olasilikla QT sendromu siiphesi uyandirabilir. Orta
olasilikli durumlarda QTc degerleri zaman icinde degisebileceginden, farklh
zamanlarda cekilen EKG'lerin kullanilmasi yararli olabilir. Egzersiz testi, holter
monitdrizasyonu ve elektrofizyolojik ¢aligmalar, teshis ve risk siniflandirmasinda
genellikle ¢ok degerli degildir. Belirsiz vakalarda egzersiz testi, LQTS’li hastalarda
dinlenme sirasinda ortaya ¢ikan anormal QT siiresi uzamasim1 gostermek amaciyla

kullanilabilir.®46

Iyon kanali fonksiyonunun mekanizmalarinin temel olarak anlasilmasina yonelik
devam eden ilerleme, yakin gelecekte hastaligin tanisal amaclari i¢in kullanilabilecek
daha etkili, mekanizmaya dayali molekiiller ajanlarin gelistirilmesine yol

gosterecektir.’
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Tablo 4: Uzun QT Sendromunun Klinik Tanis1 i¢cin Skorlama Sistemi

kardiyak §liim °

Bulgular Puanlar
3
>480 ms
EKG Bulgulari? =460-479ms | 2
QTc?
=450-459ms |1
(erkeklerde)
Egzersiz stres | 1
testinden
toparlanmanin
4. dakikasinda
>480 ms
Torsade of pointes 3 2
T dalgas1 alternansi 1
3 derivasyonda gentikli T 1
dalgasi
Yasa gore diisiik kalp atis hiz1 # | 0,5
) Stres ile olugan senkop 2
Klinik Oykii Stres olmadan olugan senkop 1
Konjenital sagirhik 0,5
Aile oykiisii LQTS aile iiyeleri ® 1
Ailede 30 yas altinda ani 0,5

yiiksek LQTS olasiligi

3.Birbirini diglayan

4.Dinlenme kalp atig hiz1 yasa gore <%?2
5.Aynu aile liyesi her iki kriter i¢in de sayilamaz.

Puanlama: <1,0 puan = diisiik LQTS olasilig1; 1,5-3,0 puan = LQTS'nin orta olasilig1; >3,5 puan =

1.Bu elektrokardiyografik 6zellikleri etkiledigi bilinen ilag veya bozukluklarin yoklugunda
2.QTc (diizeltilmis QT) Bazett'in formiiliiyle hesaplanmustir; burada QTc = QT/VRR
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Mevcut kilavuzlar asagidaki durumlarda genetik test yapilmasini 6nermektedir:

e Oykiiye, aile dykiisiine, EKG bulgularina ve yiiksek Schwartz skoru >3.5 gibi
ek testlerin sonuglaria dayali olarak konjenital LQTS'ye iliskin yiiksek klinik
stiphe (sinif I 6neri);

e Opykiiye, aile dykiisiine, EKG bulgularina ve orta Schwartz skorunun 1,5 ile 3
arasinda olmasi gibi ek testlerin sonuglarina dayali olarak konjenital LQTS'ye
iligskin orta klinik siiphe (sinif II 6neri);

e Ailede konjenital LQTS 6ykiisii olmayan ancak seri EKG'leri ergenlik dncesi
>480 milisaniye veya ergenlik sonrasi >500 milisaniye olan QTc'si olan
asemptomatik hastalar (sinif I 6neri);

e Ailede konjenital LQTS 6ykiisii bulunmayan ancak seri EKG'leri ergenlik
oncesi >460 milisaniye veya ergenlik sonrasi >480 milisaniye olan QTc'si olan
asemptomatik hastalar (sinif II 6neri);

e Hastalifa neden olan varyant tanimlandiginda tiim uygun akrabalarin

kademeli/varyanta dzel test edilmesi (siif I dneri).*¢

2.2.3.Tedavi

2.2.3.1.Yasam Tarz1 Degisikligi

Uzun QT sendromlu hastalar agir egzersizlerden kaginmalart 6nerilir. Yorucu
fiziksel aktiviteler, LQTS'li bireylerde potansiyel olarak aritmileri tetikleyebilir.
Yiiksek seslere maruz kalma azaltilmalidir. Bu 6nlem muhtemelen stresi ve aritmilere
yonelik potansiyel tetikleyicileri en aza indirmeyi amaglamaktadir. LQTS'li bireyler
QT araligini uzatma potansiyeli olan ilaglardan kaginmalidir. Hastalar ve aile tiyeleri
arasinda yaygin olarak kullanilan spesifik ilaglara iliskin farkindalik cok 6nemlidir. Bu
tiir ilaclarin listesi kolayca bulunabilmeli ve hastaya ve aile iiyelerine verilmelidir.
Avrupa Kardiyoloji Dernegine gore tim LQTS hastalari, semptomatik veya
asemptomatik QTc sinirimin (erkeklerde>440 ms, kadinlarda>460 ms) olmasi
durumunda kisileri tiim yarigmali sporlardan diskalifiye edilmelidir. Ani duygusal
stres veya yliksek seslere maruz kalma gibi durumlardan kaginilmasi onerilir. Veriler,

LQTS' bireylerde dogum sonras1 9 aylik donemin, gebelik dncesi doneme kiyasla 2,7
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kat artmis kardiyak olay riski ile iligkili oldugunu gdstermektedir. Dogum sonrasi
donemde elektrolit anormalliklerinin, 6zellikle de potasyum diizeylerinin yakindan
izlenmesi Onerilir. Astimlilarda beta-agonist tedavisi kardiyak olay riskini artirir.
LQTS ve astimi olan bireylerde intraven6z aminofilin ve salbutamol (beta-agonist)
gibi spesifik ilaglardan kaginilmalidir. Ayrica greyfurt ve meyankokii gibi bitkisel

ilaglardan da kagimilmalidir.3#

2.2.3.2.Beta Blokerler

1970'lerin ortasindan bu yana birincil tedavidir. Yakin zamanda Avrupa merkezli
yapilan bir aragtirma, beta blokerlerin hala birinci basamak tedavi oldugunu ve
hekimlerin %76'sinin beta blokerleri birincil tedavi olarak kullandigini gostermistir.
Beta blokerler kardiyak olaylarda dnemli bir azalma ile iligkilidir. Beta blokerler,
siddetli egzersiz dahil olmak iizere stresle tetiklenen kardiyak olaylari dnlemede
oldukca etkili oldugunu gdstermistir. Ancak beta blokerlerin uykuyla tetiklenen
kardiyak olaylar iizerinde belirgin bir etkisi bulunmamaktadir. Bununla birlikte, bu
poplilasyonda egzersizle tetiklenen sonraki olaylarin meydana gelebilecegi géz dniine
alindiginda, beta blokerler yine de uygulanmalidir. Ancak bu tedaviye ragmen LQTS
hastalarinda kardiyak olaylar tamamen ortadan kaldirilamamaktadir. Beta blokerler,
LQTS hastalarinda belli bir dereceye kadar etkili olabilir, ancak yasami tehdit eden
durumlarin ¢gogunda beta bloker uyumsuzlugu ve QT uzatici ilag kullanimina bagh

basarisizlik goriilmektedir.®

Diisiik doz beta blokerlerin genellikle minimal yan etki profiline sahip oldugu
gozlemlenmektedir. Sik¢a karsilagilan yan etkiler arasinda yorgunluk, kilo alma ve
astimin alevlenmesi bulunmaktadir. Ancak bronsiyal astim, beta blokerler icin kesin
bir kontrendikasyon olarak kabul edilmemektedir. Doz kademeli olarak artirildiginda,
beta blokerin neden oldugu semptomatik bradikardi son derece nadir bir durumdur.
Beta blokerler ayrica geng erigkinlerde klinik olarak 6nemli hipoglisemi gelisimi ile
de iliskilendirilebilir. Bu nedenle, bu tiir hastalara bu ilaglarin recetelenmesinde

dikkatli olunmalidir.34
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Semptomatik LQTS hastalar1 i¢in dozaj, uzun etkili beta blokerlerin maksimum
tolere edilen dozlarda kullanilmasini Onerir. Tedavi aniden kesilmemelidir. Bazi
uzmanlar, tiim beta blokerlerin kardiyak olaylar1 onlemede esit derecede etkili
olmadigin1 iddia etmelerine ragmen, destekleyici kantlar sinirhdir. Veriler,
propranolol ve nadololiin; metoprolol ve atenololden belirgin derecede daha etkili
oldugunu gostermektedir. Ancak, atenolol, metoprolol, propranolol ve nadolol'iin ilk
kardiyak olay riskini azaltmada esit derecede etkili oldugunu gosteren baska bir biiyiik
calisma da bulunmaktadir. Kardiyak olaylar1 yasayan yliksek riskli hastalarda en etkili
ila¢g nadolol iken, en az etkili ila¢ ise propranololdiir. Bu tutarsizlik muhtemelen
hastalarin klinik 6zelliklerindeki farkliliklar ve her bir beta blokerin hem dozaj hem de

doz araliklarindaki farkliliklar nedeniyledir.*!

Beta blokerler, hem asemptomatik hem de semptomatik LQTS hastalar1 igin
birincil ila¢ secenegi olmaya devam etmektedir. Nadolol gibi uzun etkili ajanlarin,
metoprolol gibi kisa etkili ajanlara kiyasla uyumu potansiyel olarak arttirdigi 6ne
stiriilmektedir. Ancak bunu destekleyen kanitlar biraz sinirlidir. Beta bloker dozajinin
diizenli olarak ayarlanmasinin yani sira, egzersiz EKG'si veya ambulatuvar EKG gibi
degerlendirmelerle dozun etkinliginin degerlendirilmesi Onerilir. QT araligini uzatan
ilaclarin uygulanmasi hem hasta hem de doktor tarafindan yalnizca risk ve faydalar

dikkatli bir sekilde degerlendirildikten sonra yapilmalidir.®

2.2.3.3. implante Edilebilir Kardiyoverter Defibrilator (ICD)

Implante edilebilir kardiyoverter defibrilatér, LQTS'li hastalar i¢in énemli bir
yonetim segenegidir. Semptomatik hastalarda beta bloker tedavisi uygulansa bile
senkop gegiren ve elektriksel dengesizlik belirtileri, 6rnegin ¢ok uzun QTc araligi
(>550 ms) veya T dalgasi alternanslar1 gosteren yiiksek riskli hastalar i¢in gecerlidir.
Beta bloker tedavisine karsi kontraendikasyonu veya intoleransi (6rnegin yasami
tehdit eden ciddi astim) olan hastalarda alternatif olarak ICD implantasyonu
diisiiniilebilir. Kilavuzlar beta bloker tedavisi denenmemis asemptomatik LQTS
hastalarina ICD yerlestirilmesi genellikle 6nerilmez. Kilavuzlar ayrica, altta yatan bir
neden belirlenebiliyorsa edinilmis LQTS'li hastalarda 1CD implantasyonunu

onermemektedir.3*’
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ICD'ler yasami tehdit eden aritmileri diizeltmek icin sok vermek iizere
tasarlanmistir. Ancak bazen normal kalp ritimlerini veya 6liimciil olmayan aritmileri
yanlis yorumlayabilirler, bu da gereksiz ve potansiyel olarak rahatsiz edici soklara yol
acabilir. ICD'yi kalbe baglayan lead'ler (teller) bazen arizalanabilir, yerinden ¢ikabilir
veya kirilabilir. ICD telleri sorunlari, onarilmasi veya degistirilmesi i¢in ek prosediirler
gerektirebilir. Implantasyon islemi sirasinda kan damari tikanikligma bagh
komplikasyonlar meydana gelebilir ve bu da damar tikanikli§ina neden olabilir. Bu
durum kan akisin1 etkileyebilir ve miidahale gerektirebilir. Her cerrahi islemde oldugu
gibi implantasyon bolgesinde enfeksiyon riski vardir. Enfeksiyon nedeniyle
antibiyotik kullanimi ve hatta cihazin c¢ikarilmasi Onerilir. ICD ile yasamanin
psikolojik etkileri olabilir. Hastalar cihaza ve altta yatan duruma bagli olarak kaygi,
korku veya depresyon yasayabilir. Danigmanlik ve destek genellikle implantasyon
sonrast bakimin Onemli ydnleridir. ICD implantasyonunu tavsiye etme karari
karmagiktir ve risklerin ve faydalarin dikkatli bir sekilde degerlendirilmesini
gerektirir. Ozellikle geng ve aktif bireylerde, cihazin hayat kurtaran potansiyel
faydalarin1 hastanin yasam kalitesi Tlizerindeki etkisine gore degerlendirmek

onemlidir.34347

Cok sayida biiylik merkezde vyiiriitilen c¢alismalar, LQTS hastalarinin
cogunlugunun ICD'ye gerek kalmadan etkili bir sekilde tedavi edilebilecegini ve
yonetilebilecegini gostermistir. Ayrica, ICD olmadan tedavi edilen 6nemli sayida
LQTS hastasinda, LQTS'nin tetikledigi 6liim meydana gelmemistir. Bu, bir¢ok hasta
icin beta-bloker tedavisi gibi alternatif tedavi stratejilerinin yeterli olabilecegini
diistindiirmektedir. Sonug¢ olarak, LQTS bazi hastalarda, beta bloker tedavisiyle ilk
basamak tedavi yetersiz kaldiginda ICD yerlestirilmesi bir secenek olarak
degerlendirilmektedir. Beta blokerler genellikle kalbin ritmini diizenlemek igin

kullamilir ve genellikle LQTS'nin tedavisinde ilk yaklagimdar.®

2.2.3.4.50l Kardiyak Sempatik Denervasyon (LCSD)

Nadir uygulanan yontemdir. ICD'lere kontrendikasyonlar1 olan bireyler, ICD
tedavisini reddedenler, beta blokerlere kars1 intoleransi veya etkisizligi olan hastalar

veya diger spesifik klinik durumlarda tercih edilir. Yapilan arastirmalar, LCSD'nin
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ICD kadar etkili oldugunu gostermistir. LCSD genellikle ventrikiillerdeki norepinefrin
salimimin azaltarak c¢alisir; bu da ventrikiiler fibrilasyonu onlerken kalp atim hizini
veya kontraktilitesini azaltmaz. Bu yeni teknik, 6zellikle beta bloker tedavisi ile ek
ICD implantasyonu arasindaki boslugu azaltmada 6nemli bir rol oynayabilir. Prosediir,
yiiksek torasik sol sempatektomi ve T2 ila T4 arasindaki ganglionun alt yarisinin
ablasyonunu igerir. LCSD'nin en sik goriilen yan etkileri sol kol ve yiizde kuruluk ve
sag tarafta asir1 terlemedir. Horner sendromu veya goéz kapagi diisiikligli gibi

komplikasyonlar ¢ok nadirdir ve ¢ogunlukla gegicidir.>4’

Sonug olarak, LQTS'li hastalarin etkili tedavisi i¢in yasam tarzi degisiklikleri, beta
blokerler ve ICD implantasyonu temel tedavi yontemleridir. Potansiyel QT uzamasi
risklerine dair farkindaligin artirilmasi 6nemlidir; bu baglamda, ileri yas, hipokalemi,
kalp yetmezligi 6ykiisii ve yapisal kalp hastalig1 gibi durumlar sik¢a vurgulanmalidir.
Ozellikle geng ve aktif hastalarda ICD implantasyonu &nerisi dncesinde dikkatli bir
degerlendirme yapilmahdir. Iyon kanali fonksiyonu ve ilag-kanal etkilesimi
mekanizmalariin temel olarak anlagilmasina yonelik devam eden ilerleme, LQTS
tedavisinde daha etkili, mekanizmaya dayali molekiiler ajanlarin gelistirilmesine yol

gosterecektir.’
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I11.GEREC VE YONTEM

3.1. Etik Kurul Onayimnin Alinmasi ve Etik Onam
Calismanin etik agidan uygunluguna dair karar, Manisa Celal Bayar Universitesi

Tip Fakiiltesi Dekanligi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu tarafindan 06.03.2023
tarihinde alind1 (Etik kurul karar No: 428).

Calismaya alinan ¢cocuklarin ailelerinden yazili aydinlatilmis onam formu alindi. 13
yasindan biiyiik olan hastalarin hem kendilerinden hem de ailelerinden c¢aligsma ile

ilgili aydinlatilmis onam formu imzalatilmistir.

3.2.Arastirmanin Dizayni
Calismamiz kesitsel ¢alisma olarak tasarlanmistir.

3.3. Arastirmanin Tasarimi, Evreni ve Orneklemin Secilimi

Bu arastirmada iki goniillii grup ve bir kontrol grup olmak fizere ii¢ grup

belirlenmistir.

Birinci goniillii grup Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi
Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine ve Izmir Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk
Kardiyoloji Poliklinigine Mart 2023- Aralik 2023 tarihleri arasinda bagvuran LQTS
olan 3-18 yas araliginda arastirmaya katilmayi kabul eden toplam 37 hasta dahil

edilmistir.

Ikinci goniillii grup Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi Cocuk
Kardiyoloji Poliklinigine Mart 2023- Aralik 2023 tarihleri arasinda bagvuran senkop
tanis1 olan 3-18 yas arasi arastirmaya katilmay1 kabul eden toplam 51 hasta dahil

edilmistir.

Arastirmada kontrol grubu olarak Manisa Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan
Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine Mart 2023- Aralik 2023 tarihleri arasinda
senkop dist nedenlerle (gogiis agrisi, iifiiriim, nefes darligi) bagvuran 3-18 yas arasi

arastirmaya katilmay1 kabul eden toplam 51 hasta dahil edilmistir.
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Caligmaya Dahil Olma Kriterleri;

e 3-18 yas araliginda olmak

e Birinci grup 3-18 yas arasinda LQTS olan ya da izlemde yeni LQTS tanisi
alan hastalar

e Jkinci grup 3-18 yas arasinda olan senkop nedeniyle basvuran senkop

etyolojisinde organik nedenler olmayan hastalar

Calisma Grubu Dislama kriterlert;

e 3 yasindan kii¢iik ve 18 yasindan biiyiik olmak
e Senkop nedeniyle bagvuran hastalarin travma, nérolojik nedenler, hipoglisemi,
hipotansiyon, elektrolit bozuklugu, yapisal kardiyak anomali gibi organik

nedenlerin olmasi

Kontrol Gruba Dahil Olma Kriterleri;

e 3-18 yas araliginda olmak
e (Gogis agrisi, nefes darligi, carpintt gibi nonspesifik sikayetler ile bagvuran
kardiyak neden saptanmayan hastalar

e FEk hastalik olmamasi

Kontrol Gruba Dislama kriterleri

e 3 yasindan kiiciik ve 18 yasindan biiyiik olmak

e Kardiyak neden saptanan hastalar
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3.4.Verilerin Toplanmasi

Hastalarin anamnezi ic¢in ¢alisma formu kullanilmistir. Bu formla hastalarin
cinsiyeti, yasi, boy ve kilosu, viicut kitle indeksi (vki), siirekli kullandig: ilaci, yakin
zamanda kullandig ilag, beta blokor tedavisi kullanmasi, senkop Oykiisii, senkopun
ozelligi (ayakta, eforla, eslik eden bas donmesi, eslik eden bas agrisi, eslik eden gogiis
agrisi), bilinen hastalig1 (diyabetis mellitus, hipertansiyon, konjenital kalp hastaligi,

anemi, astim), ailede kalp hastalig1 sorgulanmistir.

Calismaya dahil edilen tiim hasta ve kontrol gruplarindan kan basinct
degerlendirilmistir. Calismaya katilan tim gruplardan son bir yil icerisinde rutin
kontrolleri sirasinda goriilen kan tetkiklerinden elektrolit degerleri (Ca, K, P, Mg)

degerlendirilmistir. Hastalardan arastirma igin kan tetkikleri alinmamustur.

Calismaya dahil edilen tiim olgulara EKG odasinda sirasi ile yatar pozisyon, oturur
pozisyon ve ayakta pozisyonda ii¢ pozisyonda 12 derivasyon EKG c¢ekilmistir. Yatar
pozisyonda EKG 10 dakikalik dinlenmenin ardindan ¢ekilmistir. Ardindan hasta
oturur pozisyona getirilerek EKG ¢ekilmistir. Ve son olarak hasta ayakta pozisyona
getirilerek EKG ¢ekilmistir. Cekilen EKG’ler 25mm/sn hizla, 0mm/mV genlikte, 12
derivasyonlu Nihon Kohden Cardiofax ve Ge Healthcare Mac 2000 markali EKG

cihazlar ile elde edilmistir. EKG degerlendirilmesinde;

e Dakikada kalp tepe atimi(kta)
e PR araligi

e QRS aralig1

e QT araligi

e QTc

e QT/QTc oram

e QT dispersiyonu

e QTc dispersiyonu

e QT dispersiyonu/QTc dispersiyonu
e Tpe

e TP-¢/QT oram

TP-e/QTc oran1 hesaplanmaistir.
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EKG’deki tiim ol¢timler 0,1 mm/0,01 ing¢ ¢oziintirliiklii elektronik dijital kalipper
(WOZLO marka model no: w5506-008) ile manuel olarak yapilmistir.

EKG kaydinda, kalp atim hizi, iki R dalgasi arasindaki kiigiik kare sayisinin 1500'e

boliinmesi yoluyla dl¢lilmiistiir.

P dalgasinin baslangicindan QRS kompleksinin baglangicina kadar olan siire, PR

aralig1 olarak hesaplanmistir.

QRS kompleksi icerisindeki ilk negatif dalga Q, ilk pozitif dalga R ve ikinci negatif
dalga S olarak tanimlanir. QRS kompleksinin siiresi, kompleksin basindan sonuna

kadar olan boliim 6lgiilerek belirlenmistir.

QT araligi, QRS kompleksinin baslangicindan T dalgasinin sonuna kadar olan
uzaklik olarak belirlenmistir. T dalgast bulunmayan durumlarda o6l¢iim
gergeklestirilememistir. T dalgasinin ¢entikli oldugu durumlarda, T dalgasindan sonra
gelen dalganin yiiksekligi T dalgasinin %50'sinden daha biiyiikse, bu dalga U dalgas1
olarak kabul edilerek 6l¢iime dahil edilmemistir. Eger bu dalga %50'si kadar veya daha

kisa ise, bu dalga T dalgasinin bir pargasi olarak kabul edilerek dl¢iime dahil edilmistir.

Bazett formiilii temel alinarak, her bir derivasyon i¢in QT dalgalari, kalp hizina goére
diizeltilerek QTc aralig1 hesaplanmistir. Derivasyonlardaki en uzun QT (QTmax) ile
en kisa QT (QTmin) arasindaki fark hesaplanarak QT dispersiyonlart (QTd)
belirlenmistir. Derivasyonlardaki en uzun QTc (QTcmax) ile QTc (QTcmin)

arasindaki fark hesaplanarak QTc dispersiyonlart (QTcd) belirlenmistir.
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TP-e/QT oran1 ve TP-e/QTc orani dl¢iimleri i¢in V5 derivasyonu tercih edilmistir.
V5 derivasyonunda 6l¢iim yapilamadiginda, D2 derivasyonu kullanilmistir. T peak-T

end aralig1, T dalgasinin tepe noktasi ile bittigi nokta arasindaki siire olarak alind.

3.5.Istatiksel Analiz

Istatistiksel veri analizi icin SPSS 21.0 programi kullanilmistir. Tanimlayict
analizlerde nominal degiskenler say1 ve ylizde ile siirekli degiskenler ortalama ve
standart sapma ile gosterilmistir. Siirekli veriler Oncelikle Shapiro-Wilks testi
kullanilarak normallik agisindan test edildi. Gruplar arasinda siirekli degiskenler i¢in
tek yonlit ANOVA testi ile degerlendirildi. Kategorik veriler i¢in Person's ki kare veya
Fisher exact testi kullanild1 ve p<0,05 anlamli olarak kabul edildi. Ventrikiiler
repolarizasyon gosteren EKG parametreleri igin tekrarli olgimlerde kiiresellik
varsayimi Mauchly Testi ile degerlendirildi. Kiiresellik varsayimi saglanmiyorsa (p
degeri> 0,05) Greenhouse and Geisser diizeltmelerinden degerlendirildi. Kiiresellik

varsayimi sagliyorsa (p <0,05) Pillai diizeltmesi kullanildi.
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IV.BULGULAR

Calismaya 2 ¢alisma grubu 1 kontrol gurubu dahil edildi. Birinci ¢alisma grubu
LQTS tanis1 olan veya takipte yeni tani alan 3-18 yas araliginda 37 hasta dahil edildi.
Ikinci ¢aligma grubu 3-18 yas araliginda organik nedenlerin (travma, néorolojik
nedenler,hipoglisemi, hipotansiyon, elektrolit bozuklugu, yapisal kardiyak anomali
gibi) dislandig1 senkop tanisi olan 51 hasta dahil edildi. Caligmaya 3-18 yas araliginda
g0gus agrisi, carpinti, nefes darligi gibi nonspesifik nedenler ile bagvuran (kardiyak ve
diger organik nedenler dislanan) 51 hasta kontrol grubu olarak dahil edilmistir.

Toplamda ¢alismaya 139 hasta dahil edilmistir.

Caligsmaya katilan toplam LQTS olan 37 hastalarin minimum yas (min) 4, maximum
(max) yast 18 olup yas ortalamasi 11,27£3,95 olarak saptanmistir. Senkop grubu
toplam1 51 olan hastalarin min yas 4, max yast 17 olup yas ortalamasi 12,5143,57
olarak saptanmistir. Kontrol grubu ile bagvuran toplami 51 olan hastalarin min yas 4,
max yast 18 olup yas ortalamasi 11,77+3,79 olarak saptanmustir. Gruplar arasinda yas

aralig1 dagilimda anlamli fark saptanmamistir (p=0,29).

Calismaya katilan LQTS olan 37 hastanin 18’1 (%48,6) erkek, 19°u (%51,4) kiz
hastalardan olustugu goriildii. Senkop grubu olan 51 hastanin 20’si (%39,2) erkek, 31’1
(%60,8) kiz hastalardan olustugu goriildii. Kontrol grubu toplami1 51 olan hastanin 25’1
(%49,0) erkek,26’s1 (%51,0) kiz hastalardan olustugu goriildii. Arastirmaya katilan
toplam 139 hastanin 63°si erkek (%45,3), 76’s1 (%54,7) kiz hastalardan olustugu
goriildii. Gruplar arasinda cinsiyet dagilimi olarak anlamli farklilik saptanmamigtir

(p=0,54).

Calismaya katilan LQTS olan 37 hastanin min vki 13,19, max vki 29,41, ortalama
vki 19,27+3,54 olarak saptanmistir. Senkop grubu olan 51 hastanin min vki 13,60, max
vki 33,6, ortalama vki 21,03+4,28 olarak saptanmistir. Kontrol toplami 51 olan
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hastanin min vki 13,60, max vki 35,80, ortalama vki 20,25+4,06 olarak saptanmuistir.

Gruplar arasinda vki dagilimi agisindan anlamli farklilik saptanmamstir (p =0,13).

Tablo 5: Uzun QT Sendromu Grubu, Senkop Grubu ve Kontrol Grubunun
Demografik Ozellikleri Karsilastirilmasi

Uzun QT Senkop Kontrol grubu p
sendromu (n=51) (n:51)
grubu
(n=37)
Cinsiyet(n/%) 0,54*
Erkek 18 (%48,6) 20 (%39,2) 25 (%49,0)
Kiz 19 (%51,4) 31 (%60,8) 26(%51,0)
Yas ortalamasi (y1l) | 11,27+3,95 12,51+3,57 11,77+3,79 0,29**
(ortstd)
Viicut Kitle indeksi | 19,27+3,54 21,03+4,28 20,25+4,06 0,13**
ortalamasi (ort£std)
Aile kalp hastalig1 0,91
(n/%)
Var 21 (%56,75) 28 (%54,9) 26 (%51,0)
Yok 16 (%43,24) 23(%45,1) 25(%49,0)

ort:ortalama ss:standart sapma
*Ki-kare tesit

**Anova testi

Calismaya katilan 139 hastanin 29’unda (%20,86) siirekli ilag kullanim 6ykiisii
oldugu goriildii. LQTS grubu olan 37 hastanin siirekli ila¢ kullanimi (ek hastaliga
bagli) sorgulandiginda siirekli ila¢ kullanim Oykiisii olan 29 (%78,4), stirekli ilag
kullanim 6ykiisii olmayan 8 (%21,6) oldugu goriildii. Senkop grubu olan 51 hastanin
ve kontrol grubu toplam 51 hastanin siirekli ilag kullanim Gykiisii sorgulandiginda

stirekli kullandiklar1 ilag olmadig1 goriildii.

Siirekli ila¢ kullanim 6ykiisii olan 29 hastanin; 23 hastada (%79,2) propranolol, ti¢
hasta (%10,3) nadolol, bir hastada (%3,4) enapril ve karvedilol kullanimi, bir hastada
(%3,4) nadolol ve kolsisin kullanimi, bir hastada (%3,4) propranolol ve levetiresetam

kullanimi oldugu goriildi.
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Calismaya katilan LQTS olan 37 hastanin tedavi takibinde 8 (%21,6) hasta
tedavisiz izlenmekte,28 (%75,6) hasta beta blokor tedavisi almakta, bir hasta lcd
(%2,7) tedavi edilmekte oldugu goriildii.

Calismaya katilan hastalardan 56’sinda senkop Oykiisii mevcuttu. Senkop grubu
olan 51 hasta ve LQTS olup senkop oykiisii olan 5 hastanin toplamda 56 hastanin
yasamlar1 boyunca kag¢ defa senkop gecirdigi sorgulandi.16 hastanin (%28,6) yasam
boyu 2 defa senkop Oykiisii mevcut,15 hastanin (%26,8) yasam boyu 3 defa senkop
Oykiisii mevcut, 8 hastanin (%14,3) yasam boyu 4 defa senkop Oykiisii mevcut, 8
hastanin (%14,3) yasam boyu 1 defa senkop dykiisii mevcut ,5 hastanin (%8,9) yasam
boyu 5 defa senkop Oykiisii mevcut, 3 hastanin (%5,4) yasam boyu 6 defa senkop
Oykiisii mevcut, 1 hastanin (%1,8) yasam boyu 10 defa senkop dykiisii mevcut oldugu

goriildii.

Tablo 6: Senkop Ozellikleri

Ozellikler Kisi sayist
n=56(%)
Ayakta 10 (%17,9)
Eforla 7 (%12,5)
Ayakta ve bas agrisi 5 (%8,9)
Ayakta ve bag donmesi 20 (%35,7)
Carpinti 4 (%7,1)
Ayakta ve gogiis agrist 5 (%8,9)
Otururken 4 (%7,1)
Hepsi 1 (%1,8)

Calismamiza katilan senkop Oykiisii olan hastalar senkop 06zelligi bakimindan
degerlendirildiginde 20 hasta (%35,7) ayakta ve bas donmesi ile, 10 hasta (%17,9)
ayaktayken, 7 hasta (%12,5) efor ile, 5 hasta (%8,9) ayakta ve bas agrisi ile, 5 hasta
(%8.9) ayakta ve gogiis agrisi, 4 hasta (%7,1) otururken, ,4 hasta carpint1 (%7,1), 1

hasta da gbgiis agrisi, bag donmesi ve bas agrisi eslik ettigi goriildii. Hastalarin biiyiik
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cogunlugu ayakta iken senkop gegerime Oykiisii olmasi ortostatik hipotansiyon ile

iligkili olabilecegini diistindiirdii.

Calisma gruplar1 arasinda degerlendirildiginde LQTS olan 37 hastanin 7’sinde
(%18,91) eslik eden ek hastalik oldugu goriildii. Senkop grubu olan 51 hasta ve kontrol
grubu toplami 51 hastada ek hastalik yoktu.

Calismaya katilan 139 hastadan ailede kalp hastalig1 6ykiisii sorgulandi. Calismaya
katilan 37 LQTS hastasinin 21’inde (%56,75) aile 6ykiisii olmadig1 16’sinda (%43,24)
ailede kalp hastaligi oykiisii oldugu goriildii. Caligsmaya katilan 51 senkop grubu
hastanin 28’inde (%54,9) aile oykiisli olmadigi, 23’tinde (%45,1) ailede kalp hastalig1
oykiisii oldugu goriildii. Kontrol grubu toplami 51 hastanin 26’sinda (%51,0) aile
Oykiisii olmadigi, 25’inde (%49,0) ailede kalp hastaligi oykiisii oldugu goriildii.
Gruplar arasinda ailede kalp hastaligt oykiisii dagiliminda anlamli farklilik

saptanmamustir (p=0,91).

(Calismaya katilan toplamda 139 hastanin kan basinci hipotansiyon, normotansiyon,
hipertansiyon olarak degerlendirildiginde hastalarin senkop grubu ve kontrol grubu
hastalarin kan basinci normotansiyon araliginda oldugu goriildii. LQTS grubu olan ve

beta blokor tedavisi alan 27 (%73,0) hasta hipotansiyon oldugu goriildii.

Tablo 7: Uzun QT Sendromu Grubu Olan (n=37) Hastalarin Yatarak-
Oturarak-Ayakta EKG Degerleri

Yatarak Oturarak Ayakta p**
(ortEstd)” (ortEstd)* (ortstd)*
Kalp tepe atimi 72,88+15,87 78,61+17,03 85,72+19,62 <0,05
(atim/dk)
PR aralig1 (sn) 0,134 +0,015 0,132+0,016 0,134+0,014 0,657
QRS aralig (sn) 0,082 +0,013 0,084 +0,013 0,083+0,012 0,52
QT aralig1 (sn) 0,424 +0,045 0,420 +0,053 0,416 £0,051 0,348
QTc aralig1 (sn) 0,460 +0,043 0,477 £0,050 0,490 +0,052 <0,05
QT/QTc (sn) 0,896 +0,171 0,863 +0,168 0,849 +0,096 0,27
QTdis (sn) 0,043 +0,029 0,045 +0,044 0,032 +0,013 0,037
QTcdis (sh) 0,064 +£0,014 0,041 +0,018 0,045+0,023 0,518
QTdis/QTcdis 1,221+1,247 1,077+0,497 0,877 £0,478 0,176
(sn)
Tpe (sn) 0,072 +0,009 0,075+0,008 0,080 £0,007 <0,05
Tpe/QT (sn) 0,172+0,029 0,181+0,029 0,193+0,026 <0,05
Tpe/QTc (sn) 0,16+0,028 0,176+0,014 0,165+0,024 0,32

*ort:ortalama std:standart sapma **Mauchley testi
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Tablo 8: Senkop Grubu Olan (n=51) Hastalarin Yatarak-Oturarak-Ayakta EKG

Degerleri
Yatarak Oturarak Avyakta p**
(ortxstd)” (ortstd)* (ortstd)*
Kalp tepe atimi 77,87+£14,79 90,16+18,34 98,64+16,42 <0,05
(atim/dk)
PR araligi (sn) 0,138 0,013 0,138 +0,017 0,139sn £0,015 | 0,967
QRS aralig1 (sn) | 0,087 0,014 0,087 0,011 0,088 +0,012 0,847
QT araligi (sn) 0,377 +£0,040 0,364 +0,035 0,365 +0,032 0,028
QTc aralig1 (sn) 0,427 +0,033 0,441 +0,039 0,465 +0,035 <0,05
QT/QTc (sn) 0,884 +0,082 0,821 +0,086 0,781 +0,066 <0,05
QTdis (sn) 0,033 +0,017 0,030 +0,016 0,028 +0,011 0,255
QTcdis (sn) 0,034+0,021 0,038+0,018 0,037+0,017 0,506
QTdis/QTcdis 1,154 £0,652 0,854+0,405 0,862 £0,429 0,035
(sn)
Tpe (sn) 0,071£0,010 0,074+0,010 0,081+0,009 <0,05
Tpe/QT (sn) 0,190 +£0,033 0,205+0,035 0,222 +0,030 <0,05
Tpe/QTc (sn) 0,167+0,026 0,169+0,33 0,17540,024 0,438

*ort:ortalama std:standart sapma

**Mauchley testi

Tablo 9: Kontrol Grubu Olan(n=51) Hastalarin Yatarak-Oturarak-Ayakta EKG

Degerleri
Yatarak Oturarak Ayakta p**
(orttstd)* (orttstd)* (orttstd)*

Kalp tepe atimi 80,65+20,19 87,10+19,48 94,04+19,11 <0,05
(atim/dk)

PR aralig1 (sn) 0,138 0,015 0,134 +0,013 0,138 £0,015 0,094
QRS araligi (sn) | 0,084 £0,012 0,082 £0,011 0,085sn £0,012 0,223
QT aralifi (sn) 0,385 +£0,041 0,378 £0,036 0,375 +0,039 0,129
QTc araligi (sn) 0,437 + 0,042 0,448 +0,041 0,458 +0,037 0,003
QT/QTc (sn) 0,884 £0,121 0,840 £0,089 0,812 £0,078 <0,05
QTdis (sn) 0,031 +0,015 0,037 £0,053 0,042 +0,089 0,502
QTcdis (sn) 0,039+0,020 0,041 +0,019 0,040 +0,021 0,957
QTdis/QTcdis 0,989 +0,968 0,879+0,613 0,850 £0,463 0,649
(sn)

Tpe (sn) 0,073 +0,009 0,077+0,008 0,096 +0,1 0,003
Tpe/QT (sn) 0,193 +0,031 0,207 +£0,027 0,222 +0,029 <0,05
Tpe/QTc (sn) 0,169+,024 0,174+0,023 0,216+0,025 0,157

*ort:ortalama std:standart sapma

**Mauchley testi
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Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
cekilen EKG’de kalp tepe atimi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
kta 72,88+15,87, oturarak ¢ekilen EKG’de kta 78,61+17,03, ayakta ¢ekilen EKG’de
kta 85,72+19,62 olarak saptandi. LQTS grubunda EKG’de pozisyon degisiminde kta

istatistiksel olarak anlamli fark saptanmaistir (p<0,05).

Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de kalp tepe atim1 degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
kta 77,87/dk+14,79, oturarak cekilen EKG’de kta 90,16/dk+18,34, ayakta cekilen
EKG’de kta 98,64/dk+16,42 olarak saptandi. Senkop grubunda EKG’de pozisyon
degisiminde kta istatistiksel olarak anlamli fark saptanmistir (p<0,05).

Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta tig
pozisyonda ¢ekilen EKG’de kalp tepe atimi degerlendirildiginde yatarak cekilen
EKG’de ortalama kta 80,65/dk+20,19, oturarak ¢ekilen EKG’de kta 87,10/dk+19,48,
ayakta cekilen EKG’de kta 94,04/dk+19,11 olarak saptandi. Kontrol grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde kta istatistiksel olarak anlamli fark saptanmistir
(p<0,05).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta g
pozisyonda ¢ekilen EKG’de PR aralig1 degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de
ortalama PR aralig1 0,134 sn +0,015, oturarak ¢ekilen EKG’de PR aralig1 0,132sn
+0,016, ayakta c¢ekilen EKG’de PR araligi 0,134sn +£0,014 olarak saptandi. LQTS
grubunda EKG’de pozisyon degisiminde PR aralig: istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmamustir (p=0,657).

Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de PR araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama PR
aralig1 0,138 sn +0,013, oturarak c¢ekilen EKG’de PR araligi 0,138sn +0,017, ayakta
cekilen EKG’de PR aralig1 0,139sn £0,015 olarak saptandi. Senkop grubunda EKG’de
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pozisyon degisiminde PR araligi istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir
(p=0,967).

Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ¢
pozisyonda ¢ekilen EKG’de PR aralig1 degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de
ortalama PR aralig1 0,138 sn +0,015, oturarak ¢ekilen EKG’de PR araligi 0,134 sn
+0,013, ayakta ¢ekilen EKG’de PR araligi 0,138 sn +0,015 olarak saptandi. Kontrol
grubunda EKG’de pozisyon degisiminde PR aralig: istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmamustir (p=0,094).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QRS degerlendirildiginde yatarak g¢ekilen EKG’de ortalama QRS
aralig1 0,082 sn +0,013, oturarak ¢ekilen EKG’de QRS aralig1 0,084 sn 0,013, ayakta
¢ekilen EKG’de QRS araligi 0,083sn +0,012 olarak saptandi. LQTS grubunda EKG’de
pozisyon degisiminde QRS araliginda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir

(p=0,52).

Caligmaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QRS degerlendirildiginde yatarak c¢ekilen EKG’de ortalama QRS
aralig1 0,087 sn +0,014, oturarak ¢ekilen EKG’de QRS aralig1 0,087 sn 0,011, ayakta
cekilen EKG’de QRS araligi 0,088 sn +0,012 olarak saptandi. Senkop grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QRS araliginda istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmamustir (p=0,84).

Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QRS degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama QRS
aralig1 0,084 sn +0,012, oturarak ¢ekilen EKG’de QRS aralig1 0,082 sn 0,011, ayakta
cekilen EKG’de QRS araligr 0,085sn +0,012 olarak saptandi. Kontrol grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QRS araliginda istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmamustir (p=0,223).
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Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
cekilen EKG’de QT araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama QT
aralig1 0,424 sn £0,045, oturarak c¢ekilen EKG’de QT aralig1 0,420 sn +0,053, ayakta
¢ekilen EKG’de QT araligi 0,416sn +0,051 olarak saptandi. LQTS grubunda EKG’de
pozisyon degisiminde QT araliginda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamaistir

(p=0,348).

Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
cekilen EKG’de QT araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama QT
araligi 0,377 sn £0,040, oturarak ¢ekilen EKG’de QT araligi 0,364 sn +£0,035, ayakta
¢ekilen EKG’de QT araligr 0,365 sn +0,032 olarak saptandi. Senkop grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QT araliginda istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmustir (p=0,028).

Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
cekilen EKG’de QT araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama QT
araligi 0,385 sn £0,041, oturarak ¢ekilen EKG’de QT araligi 0,378 sn 0,036, ayakta
cekilen EKG’de QT araligi 0,375 sn £0,039 olarak saptandi. Kontrol grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QT araliginda istatistiksel olarak anlamli
saptanmamustir (p =0,129).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QTc araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
QTc aralig1 0,460 sn +0,043, oturarak ¢ekilen EKG’de QTc araligi 0,477 sn +0,050,
ayakta ¢ekilen EKG’de QTc araligi 0,490 sn +0,052 olarak saptandi. LQTS grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QTc araliginda istatistiksel olarak anlamli saptanmisgtir

(p<0,05).

Calismaya katilan senkop grubu olan hastalarin yatarak-oturarak-ayakta g
pozisyonda ¢ekilen EKG’de QTc aralig1 degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de
ortalama QTc aralig1 0,427 sn +0,033, oturarak ¢ekilen EKG’de QTc araligi 0,441 sn
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+0,039, ayakta cekilen EKG’de QTc aralig1 0,465 sn +0,035 olarak saptandi. Senkop
grubunda EKG’de pozisyon degisiminde QTc araliginda istatistiksel olarak anlamli
saptanmustir (p<0,05).

Calismaya katilan kontrol grubu olan hastalarin yatarak-oturarak-ayakta i
pozisyonda ¢ekilen EKG’de QTc aralig1 degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de
ortalama QTc aralig1 0,437 sn+ 0,042, oturarak ¢ekilen EKG’de QTc araligi 0,448 sn
+0,041, ayakta ¢ekilen EKG’de QTc araligi 0,458 sn +0,037 olarak saptandi. Kontrol
grubunda EKG’de pozisyon degisiminde QTc araliginda istatistiksel olarak anlamli
saptanmistir (p=0,003).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QT/QTc araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de
ortalama QT/QTc aralig1 0,896 sn +0,171, oturarak ¢ekilen EKG’de QT/QTc araligi
0,863 sn £0,168, ayakta c¢ekilen EKG’de QT/QTc araligi 0,849 sn +0,096 olarak
saptandi. LQTS grubunda EKG’de pozisyon degisiminde QT/QTc araliginda

istatistiksel olarak anlamli saptanmamistir (p=0,27).

Caligmaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
cekilen EKG’de QT/QTc araligi degerlendirildiginde yatarak c¢ekilen EKG’de
ortalama QT/QTc aralig1 0,884 sn +0,082, oturarak ¢ekilen EKG’de QT/QTc aralig1
0,821 sn +0,086, ayakta ¢ekilen EKG’de QT/QTc araligi 0,781 sn +0,066 olarak
saptandi. Senkop grubunda EKG’de pozisyon degisiminde QT/QTc araliginda

istatistiksel olarak anlamli saptanmustir (p=0,05).

Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta tig¢
pozisyonda ¢ekilen EKG’de QT/QTc araligi degerlendirildiginde yatarak cekilen
EKG’de ortalama QT/QTc araligi 0,884 sn +0,121, oturarak ¢ekilen EKG’de QT/QTc
aralig1 0,840 sn +0,089, ayakta ¢ekilen EKG’de QT/QTc aralig1 0,812 sn +0,078 olarak
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saptandi. Kontrol grubunda EKG’de pozisyon degisiminde QT/QTc araliginda

istatistiksel olarak anlamli saptanmigtir (p=0,05).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QTd araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
QTd aralig1 0,043 sn +£0,029, oturarak ¢ekilen EKG’de QTd 0,045 sn +0,044, ayakta
¢ekilen EKG’de QTd araligr 0,032 sn +0,013 olarak saptandi. LQTS grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QTd araliginda istatistiksel olarak anlamli saptanmuistir
(p =0,037).

Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta i
pozisyonda ¢ekilen EKG’de QTd araligi degerlendirildiginde yatarak gekilen EKG’de
ortalama QTd aralig1 0,033 sn +£0,017, oturarak ¢ekilen EKG’de QTd 0,030 sn 0,016,
ayakta cekilen EKG’de QTd araligi 0,028 sn 0,011 olarak saptandi. Senkop grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QTd araliginda istatistiksel olarak anlamli
saptanmamugstir (p =0,255).

Caligmaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QTd araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
QTd aralig1 0,031 sn 0,015, oturarak ¢ekilen EKG’de QTd 0,037 sn +0,053, ayakta
¢ekilen EKG’de QTd araligi 0,042 sn +0,089 olarak saptandi. Kontrol grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QTd araliginda istatistiksel olarak anlamli
saptanmamustir (p =0,502).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QTcd araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
QTecd aralig1 0,064 sn 0,014, oturarak ¢ekilen EKG’de QTcd 0,041 sn +0,018, ayakta
¢ekilen EKG’de QTcd araligi 0,045 sn +0,023 olarak saptandi. LQTS grubunda
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EKG’de pozisyon degisiminde QTcd araliginda istatistiksel olarak anlamli
saptanmamustir (p =0,518).

Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QTcd araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
QTecd aralig1 0,034 sn +£0,021, oturarak ¢ekilen EKG’de QTcd 0,038 sn +0,018, ayakta
¢ekilen EKG’de QTcd araligr 0,037 sn +0,017 olarak saptandi. Senkop grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QTcd araliginda istatistiksel olarak anlamli
saptanmamustir (p =0,506).

Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de QTcd araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
QTcd aralig1 0,039 sn +0,020, oturarak ¢ekilen EKG’de QTcd 0,041 sn +£0,019, ayakta
¢ekilen EKG’de QTcd araligi 0,040 sn +0,021 olarak saptandi. Kontrol grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde QTcd araliginda istatistiksel olarak anlamli
saptanmamustir (p =0,957).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
cekilen EKG’de QTd/QTcd araligi degerlendirildiginde yatarak cekilen EKG’de
ortalama QTd/ QTcd aralig1 1,221 sn +1,247, oturarak ¢ekilen EKG’de  QTdQTcd
1,077sn +0,497, ayakta ¢ekilen EKG’de QTd/QTcd araligi 0,877 sn +0,478 olarak
saptandi. LQTS grubunda EKG’de pozisyon degisiminde QTd/QTcd araliginda

istatistiksel olarak anlamli saptanmamustir (p =0,176).

Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
cekilen EKG’de QTd/QTcd araligi degerlendirildiginde yatarak cekilen EKG’de
ortalama QTd/QTcd aralig1 1,154 sn +0,652, oturarak ¢ekilen EKG’de QTd/QTcd
0,854sn +0,405, ayakta ¢ekilen EKG’de QTd/QTcd araligi 0,862 sn +0,429 olarak
saptandi. Senkop grubunda EKG’de pozisyon degisiminde QTd/QTcd araliginda
istatistiksel olarak anlamli saptanmistir (p =0,035).
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Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta li¢
pozisyonda ¢ekilen EKG’de QTd/QTcd araligi degerlendirildiginde yatarak cekilen
EKG’de ortalama QTd/QTcd araligi 0,989 sn +0,968 oturarak gekilen EKG’de
QTd/QTcd 0,879sn +0,613, ayakta ¢gekilen EKG’de QTd/QTcd araligi 0,850 sn +0,463
olarak saptandi. Kontrol grubunda EKG’de pozisyon degisiminde QTd/QTcd

araliginda istatistiksel olarak anlamli saptanmamistir (p =0,649).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de Tpe araligi degerlendirildiginde yatarak g¢ekilen EKG’de ortalama
Tpe araligi 0,072 sn £0,009, oturarak ¢ekilen EKG’de de Tpe 0,075sn £0,008, ayakta
¢ekilen EKG’de Tpe araligi 0,080 sn +0,007 olarak saptandi. LQTS sendromu
grubunda EKG’de pozisyon degisiminde Tpe araliginda istatistiksel olarak anlamli

saptanmustir (p<0,05).

Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
cekilen EKG’de Tpe araligi degerlendirildiginde yatarak c¢ekilen EKG’de ortalama
Tpe araligi 0,071 sn £0,010, oturarak ¢ekilen EKG’de Tpe 0,074sn +0,010, ayakta
cekilen EKG’de Tpe araligi 0,081 sn +0,009 olarak saptandi. Senkop grubunda
EKG’de pozisyon degisiminde Tpe araliginda istatistiksel olarak anlamli saptanmigtir

(p<0,05).

Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ti¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de Tpe araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
Tpe aralig1 0,073 sn £0,009, oturarak c¢ekilen EKG’de Tpe 0,077sn +0,008, ayakta
cekilen EKG’de Tpe araligi 0,096 sn 0,1 olarak saptandi. Kontrol grubunda EKG’de
pozisyon degisiminde Tpe araliginda istatistiksel olarak anlamli saptanmistir
(p=0,003).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
cekilen EKG’de Tpe/QT aralig1 degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
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Tpe/QT aralig1 0,172 sn +0,029, oturarak ¢ekilen EKG’de Tpe/QT 0,181sn +0,029,
ayakta c¢ekilen EKG’de Tpe/QT araligi 0,193 sn +0,026 olarak saptandi. LQTS
grubunda EKG’de pozisyon degisiminde Tpe/QT araliginda istatistiksel olarak
anlamli saptanmustir (p<0,05).

Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de Tpe/QT araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
Tpe/QT aralig1 0,190 sn +0,033, oturarak ¢ekilen EKG’de Tpe/QT 0,205sn +0,035,
ayakta cekilen EKG’de Tpe/QT araligi 0,222 sn +0,030 olarak saptandi. Senkop
sendromu grubunda EKG’de pozisyon degisiminde Tpe/QT araliginda istatistiksel

olarak anlamli saptanmistir (p<0,05).

Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
cekilen EKG’de Tpe/QT araligi degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama
Tpe/QT aralig1 0,193 sn +0,031, oturarak ¢ekilen EKG’de Tpe/QT 0,207sn +0,027,
ayakta ¢ekilen EKG’de Tpe/QT araligi 0,222 sn +£0,029 olarak saptandi. Kontrol
grubunda EKG’de pozisyon degisiminde Tpe/QT araliginda istatistiksel olarak

anlamli saptanmistir (p<0,05).

Caligmaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de Tpe/QTc araligi degerlendirildiginde yatarak c¢ekilen EKG’de
ortalama Tpe/QTc aralig1 0,160 sn £0,028, oturarak ¢ekilen EKG’de Tpe/QTc 0,176
sn +£0,026, ayakta ¢ekilen EKG’de Tpe/QTc araligi 0,165 sn +0,024 olarak saptandi.
LQTS grubunda EKG’de pozisyon degisiminde Tpe/QTc araliginda istatistiksel olarak

anlamli saptanmamistir (p=0,32).

Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de Tpe/QTc araligi degerlendirildiginde yatarak c¢ekilen EKG’de
ortalama Tpe/QTc aralig1 0,167 sn £0,026, oturarak ¢ekilen EKG’de Tpe/QTc 0,169
sn £0,033, ayakta ¢ekilen EKG’de Tpe/QTc araligt 0,175 sn £0,024 olarak saptandi.
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Senkop grubunda EKG’de pozisyon degisiminde Tpe/QTc araliginda istatistiksel

olarak anlamli saptanmamistir (p=0,438).

Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta {i¢ pozisyonda
¢ekilen EKG’de Tpe/QTc araligi degerlendirildiginde yatarak c¢ekilen EKG’de
ortalama Tpe/QTc aralig1 0,169 sn £0,024, oturarak ¢ekilen EKG’de Tpe/QTc 0,174sn
+0,023, ayakta ¢ekilen EKG’de Tpe/QTc araligr 0,216 sn +0,025 olarak saptandi.
Kontrol grubunda EKG’de pozisyon degisiminde Tpe/QTc araliginda istatistiksel

olarak anlamli saptanmamustir (p =0,157).

Tablo 10: Gruplar Arasinda Elektrolit Degerleri Karsilastirilmasi

LQTS Senkop Kontrol p
(orttstd) (orttstd) (orttstd)
n=37 n=51 n=51
Ca (mg/dl) 10,077+0,470 10,060+0,406 10,094+0,340 0,912
Mg (mg/dl) 2,145+0,176 2,267+ 0,453 2,112+0,220 0,041
K (mg/dl) 4,519+0,357 4,215+ 0,471 4,354+0,291 0,002
P(mg/dl) 5,035+0,459 4,664+ 0,826 4,862+0,861 0,078

*Anova testi ort:ortalama std:standart sapma

Caligmaya katilan hastalarin elektrolit degerleri (Ca,Mg,K,P) bakildiginda LQTS
olan toplam 37 hastanin Ca degeri min 8,6 mg/dl ,max 10,72 mg/dl ortalama
10,077+£0,470 mg/dl oldugu goriildii. Senkop grubu hastalarin Ca degeri min 9,10
mg/dl, max 10,7 mg/dl ortalama 10,060+0,406 mg/dl oldugu goriildii. Kontrol grubu
hastalarin Ca min degeri 9,20 mg/dl, max degeri 10,6 mg/dl ortalama 10,094+0,340
oldugu goriildii. Gruplar arasinda Ca degeri arasinda anlamli farklilik saptanmamistir

(p=0,912).

Calismaya katilan hastalarin elektrolit degerleri (Ca,Mg,K,P) bakildiginda LQTS
olan toplam 37 hastanin Mg degeri min 1,66 mg/dl ,max 2,45 mg/dl ortalama
2,145+0,176 mg/dl oldugu goriildii. Senkop grubu hastalarin Mg degeri min 1,69
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mg/dl, max 3,6 mg/dl ortalama 2,267+ 0,453 mg/dl oldugu goriildii. Kontrol grubu
hastalarin Mg min degeri 1,60 mg/dl, max degeri 2,60 mg/dl ortalama 2,112+0,220
oldugu goriildii. Gruplar arasinda Mg degeri arasinda anlamli farklilik saptanmistir
(p=0,041).

Calismaya katilan hastalarin elektrolit degerleri (Ca,Mg,K,P) bakildiginda LQTS
olan toplam 37 hastanin K degeri min 3,70 mg/dl ,max 5,30 mg/dl ortalama
4,519+0,357 mg/dl oldugu goriildii. Senkop grubu hastalarin K degeri min 1,70 mg/dl,
max 4,90 mg/dl ortalama 4,215+ 0,471 mg/dl oldugu goriildii. Kontrol grubu hastalarin
K min degeri 3,80 mg/dl, max degeri 5,20 mg/dl ortalama 4,354+0,291 oldugu
goriildi. Gruplar arasinda K degeri arasinda anlamli farklilik saptanmistir (p=0,002).

Calismaya katilan hastalarin elektrolit degerleri (Ca,Mg,K,P) bakildiginda LQTS
olan toplam 37 hastanin P degeri min 3,8 mg/dl ,max 5,90 mg/dl ortalama 5,035+0,459
mg/dl oldugu goriildii. Senkop grubu hastalarin P degeri min 2,30 mg/dl, max 6,10
mg/dl ortalama 4,664+ 0,826 mg/dl oldugu goriildii. Kontrol grubu hastalarin P min
degeri 1,41 mg/dl, max degeri 6,20 mg/dl ortalama 4,862+0,861 oldugu goriildii.

Gruplar arasinda P degeri arasinda anlamli farklilik saptanmamustir (p=0,078).
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Tablo 11: Gruplar Arasinda EKG Degerlerin Pozisyonel Karsilastirilmasi (kta,

PR, QRS, QT, QTc)

Ozellikler Uzun QT2 Senkop P Kontrol® p
orttstd orttstd orttstd
KTA yatarak 72,88+15,87 77,87+14,79 80,65+20,19 0,116
KTA oturarak 78,61£17,03 90,16+18,34 87,10+19,48 0,015
a-b p=0,012
a-c p=0,087
b-c p=0,681
KTA ayakta 85,72+19,62 98,64+16,42 94,04+19,11 0,006
a-b p=0,004
a-c p=0,093
b-c p=0,415
PR araligi 0,134+0,015 0,138+0,013 0,138+0,015 0,380
yatarak
PR araligi 0,132+0,016 0,138+0,017 0,134+0,0139 0,205
oturarak
PR araligi ayakta | 0,134+0,014 0,139+0,015 0,138+0,015 0,264
QRS yatarak 0,082+0,013 0,087+0,014 0,084+0,012 0,247
QRS oturarak 0,084+0,013 0,087+0,011 0,082+0,011 0,089
QRS ayakta 0,083+0,012 0,088+0,012 0,085+0,012 0,131
QT yatarak 0,42+0,045 0,37+0,040 0,38+0,041 0.04
a-b p<0,05
a-c p<0,05
b-c p=0,537
QT oturarak 0,42+0,053 0,36+0,035 0,37+0,036 <0,05
a-b p <0,05
a-c p <0,05
b-c p=0,193
QT ayakta 0,41+0,051 0,36+0,032 0,37+0,039 <0,05
a-b p <0,05
a-c p <0,05
b-c p=0,425
QTc yatarak 0,46+0,043 0,42+0,033 0,43£0,042 0,001
a-b p <0,05
a-c p =0,021
b-c p=0,405
QTc oturarak 0,47+0,076 0,44+0,039 0,4440,041 0,028
a-b p=0,025
a-c p =0,112
b-c p=0,775
QTc ayakta 0,49+0,052 0,46+0,035 0,45+0,037 0,002
a-b p =0,020
a-c p =0,002
b-c p=0,642

*Anova testi ort:ortalama std:standart sapma

a: LQTS grubu, b: senkop grubu, c: kontrol grubu
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Tablo 12: Gruplar Arasinda EKG Degerlerin Pozisyonel Karsilastirilmasi
(QTd, QTcd, Tpe, Tpe/Qt, Tpe/QTc)

Ozellikler Uzun QT? Senkop ° Kontrol® P
ort+std ort+std ort+std

QTd yatarak 0,043+0,029 0,033+0,017 0,031+0,015 0,027
a-b p=0,078
a-c p =0,028
b-c p=0,894

QTd oturarak 0,045+0,044 0,030+0,016 0,037+0,053 0,245

QTd ayakta 0,032+0,013 0,028+0,011 0,042+0,089 0,401

QTcd yatarak 0,064+0,140 0,034+0,021 0,039+0,020 0,162

QTcd oturarak 0,041+0,018 0,038+0,018 0,041+0,019 0,752

QTcd ayakta 0,045+0,023 0,037+0,017 0,040+0,021 0,252

Tpe yatarak 0,072+0,009 0,071+0,010 0,073+0,009 0,500

Tpe oturarak 0,075+0,008 0,074+0,010 0,077+0,008 0,136

Tpe ayakta 0,080-+0,007 0,081+0,009 0,096+0,100 0,343

Tpe/QT yatarak 0,172+0,029 0,190+0,033 0,193+0,031 0,009
a-b p=0,032
a-c p =0,011
b-c p=0,908

Tpe/QT oturarak | 0,181+0,029 0,205+0,035 0,207+0,027 <0,05
a-b p=0,001
a-c p <0,05
b-c p=0,946

Tpe/QT ayakta 0,193+,026 0,222+0,030 0,221+0,029 <0,05
a-b p <0,05
a-c p <0,05
b-c p=0,974

Tpe/QTc yatarak | 0,160+0,028 0,167+0,026 0,169+0,024 0,240

Tpe/QTc 0,176+0,114 0,169+0,033 0,174+0,023 0,886

oturarak

Tpe/QTc ayakta | 0,165+0,029 0,175+0,024 0,216+0,255 0,248

*Anova testi ort:ortalama std:standart sapma
a: LQTS grubu, b: senkop grubu, c: kontrol grubu
Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  yatarak ¢ekilen EKG

degerlendirildiginde min kta 44,31/dk, max kta 111,94/dk olup ortalamasi 72,88/dk
+15,87 oldugu saptanmistir. Caligmaya katilan senkop grubu olan hastalarin yatarak
¢ekilen EKG degerlendirildiginde min kta 47,31/dk, max kta 119,04 olup ortalamasi
77,87/dk£14,79 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu olan toplam 51
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hastanin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde min kta 41,09/dk, max kta
127,10/dk olup ortalamasi 80,65/dk+20,19 oldugu saptanmistir. Her ii¢ grup
karsilastirildiginda yatarak ¢ekilen EKG de kalp tepe atiminda dagiliminda anlaml
fark saptanmamustir (p=0,116).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin oturarak ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde min kta 51,54/dk, max kta 118,11/dk olup ortalamasi 78,61/dk
+17,03 oldugu saptanmustir. Calismaya katilan senkop grubu hastalarin oturarak
¢ekilen EKG degerlendirildiginde min kta 60,00/dk, max kta 136,36/dk olup
ortalamast 90,16/dk+18,34 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol hastalarin
oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde min kta 55,35/dk, max kta 129,50/dk olup
ortalamast 87,10/dk+19,48 oldugu saptanmistir. Her ii¢c grup karsilastirildiginda
oturarak g¢ekilen EKG’de kalp tepe atiminda dagiliminda anlamh fark saptanmistir
(p=0,015). Bu farklilik LQTS grubundan kaynaklanmaktadir. LQTS grubu ve senkop
grubu oturarak cekilen EKG’de kalp tepe atimi dagiliminda anlamli farklilik
saptanmustir (p=0,012). LQTS ve kontrol gurubu arasinda oturarak EKG’de kalp tepe
atimi dagiliminda anlamli farklilik saptanmamistir (p=0,087). Senkop ve kontrol
arasinda oturarak EKG’de kalp tepe atim1 dagiliminda anlamli farklilik saptanmamugtir

(p=0,681). Bu farklilik LQTS grubu hastalardan kaynaklanmaktadir.

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
min kta 50,10/dk, max kta 130,43/dk olup ortalamasi 85,72/dk+19,62 oldugu
saptanmistir. Caligmaya katilan senkop grubu hastalarin ayakta cekilen EKG
degerlendirildiginde min kta 69,76/dk, max kta 130,43/dk olup ortalamasi
98,64/dk+16,42 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin
ayakta c¢ekilen EKG degerlendirildiginde min kta 57,91/dk, max kta 132,90/dk olup
ortalamas1 94,04/dk+19,11 oldugu saptanmistir. Her ii¢ grup karsilastirildiginda
ayakta c¢ekilen EKG’de kalp tepe atiminda dagiliminda anlamli fark saptanmigtir
(p=0,006). LQTS grubu ve senkop grubu ayakta ¢ekilen EKG’de kalp tepe atimi
dagiliminda anlamli farklilik saptanmistir (p=0,004). LQTS ve kontrol gurubu

arasinda ayakta EKG’de kalp tepe atim1 dagiliminda anlaml farklilik saptanmamuigtir
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(p=0,093). Senkop ve kontrol arasinda ayakta EKG’de kalp tepe atim1 dagiliminda
anlamli farklilik saptanmamistir (p=0,415).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  yatarak ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde PR araligi min 0,08 sn, max PR aralig1 0,17 sn olup ortalamasi
0,135 sn 0,015 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu hastalarin
yatarak cekilen EKG degerlendirildiginde PR araligi min 0,11sn, max PR aralig1 0,19
sn olup ortalamasi 0,138 sn £0,013 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol
grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde PR araligi min 0,10 sn, max
PR aralig1 0,18 sn olup ortalamas1 0,138 sn+ 0,015 oldugu saptanmistir. Her {i¢ grup
karsilastirildiginda yatarak c¢ekilen EKG’de PR araligi dagiliminda anlamli fark
saptanmamustir (p=0,380).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  oturarak  ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde PR aralig1 min 0,10 sn, max PR aralig1 0,16 sn olup ortalamasi
0,132sn £0,016 oldugu saptanmigtir. Calismaya katilan senkop grubu hastalarin
oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde PR aralig1i min 0,10 sn, max PR aralig1 0,20
sn olup ortalamasi 0,138 sn £0,017 oldugu saptanmistir. Caligmaya katilan kontrol
grubu hastalarin oturarak g¢ekilen EKG degerlendirildiginde PR araligi min 0,10 sn,
max PR araligi 0,17 sn olup ortalamas1 0,134 sn+ 0,014 oldugu saptanmustir. Her ii¢
grup karsilastirildiginda oturarak ¢ekilen EKG’de PR araligi dagiliminda anlamli fark
saptanmamistir (p=0,205).

Calismaya katilan LQTS olan hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
PR araligi min 0,10 sn, max PR aralig1 0,17 sn olup ortalamasi 0,134sn £0,014 oldugu
saptanmigtir. Caligmaya katilan senkop grubu hastalarin ayakta c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde PR araligi min 0,11 sn, max PR aralig1 0,18 sn olup ortalamasi
0,139 sn £0,015 oldugu saptanmistir. Caligmaya katilan kontrol grubu hastalarin
ayakta cekilen EKG degerlendirildiginde PR araligi min 0,11 sn, max PR aralig1 0,19

sn olup ortalamast 0,138 snt 0,015 oldugu saptanmistir. Her ¢ grup
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karsilagtirildiginda ayakta g¢ekilen EKG’de PR araligi dagiliminda anlamli fark
saptanmamustir (p=0,264).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  yatarak c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QRS araligi min 0,06 sn, max QRS aralig1 0,11 sn olup ortalamasi
0,082 sn 0,013 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu hastalarin
yatarak c¢ekilen EKG degerlendirildiginde QRS araligi min 0,06 sn, max QRS aralig1
0,14 sn olup ortalamasi 0,087 sn £0,015 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan
kontrol grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde QRS araligi min
0,06 sn, max QRS aralig1 0,12 sn olup ortalamas1 0,084 sn+ 0,012 oldugu saptanmustir.
Her ti¢ grup karsilastirildiginda yatarak ¢ekilen EKG QRS araligi dagiliminda anlamli
fark saptanmamustir (p=0,247).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  oturarak  ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QRS araligi min 0,06 sn, max QRS aralig1 0,11 sn olup ortalamasi
0,084 sn +£0,013 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu hastalarin
oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde QRS araligi min 0,06 sn, max QRS araligi
0,11 sn olup ortalamas1 0,087 sn +£0,011 oldugu saptanmustir. Caligmaya katilan
kontrol grubu hastalarin oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde QRS araligi min
0,06 sn, max QRS aralig1 0,12 sn olup ortalamas1 0,082 sn+ 0,011 oldugu saptanmustir.
Her {i¢ grup karsilastirildiginda oturarak ¢ekilen EKG QRS aralig1 dagiliminda anlamli
fark saptanmamistir (p=0,089).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
QRS aralig1 min 0,06 sn, max QRS aralig1 0,10 sn olup ortalamasi 0,083 sn +0,012
oldugu saptanmigtir. Caligmaya katilan senkop grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QRS araligi min 0,07 sn, max QRS aralig1 0,12 sn olup ortalamasi
0,088 sn +£0,012 oldugu saptanmistir. Caligmaya katilan kontrol grubu hastalarin
ayakta c¢ekilen EKG degerlendirildiginde QRS araligi min 0,06 sn, max QRS aralig1
0,12 sn olup ortalamasi 0,085 snt 0,012 oldugu saptanmistir. Her ii¢ grup
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karsilagtirildiginda ayakta cekilen EKG QRS araligi dagiliminda anlamli fark
saptanmamustir (p=0,131).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
QT aralig1 min 0,34 sn, max QT aralig1 0,52 sn olup ortalamasi 0,424 sn +0,045 oldugu
saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QT aralig1 min 0,30 sn, max QT aralig1 0,49 sn olup ortalamasi
0,377 sn +0,040 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin
yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde QT araligi min 0,31 sn, max QT aralig1 0,47
sn olup ortalamast 0,385 snt 0,041 oldugu saptanmistir. Her iic grup
karsilastirildiginda yatarak c¢ekilen EKG QT araligr dagiliminda anlamli fark
saptanmustir (p<0,05). Bu farklilik LQTS grubundan kaynaklanmaktadir. LQTS grubu
ve senkop grubu yatarak ¢ekilen EKG’de QT araligi dagiliminda anlamli farklilik
saptanmustir (p<0,05). LQTS ve kontrol gurubu arasinda yatarak EKG’de QT araligi
dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmistir (p<0,05). Senkop ve kontrol
arasinda yatarak EKG’de QT araligi dagiliminda anlamli farklilik saptanmamistir
(p=0,537).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  oturarak ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QT aralig1 min 0,32 sn, max QT aralig1 0,53 sn olup ortalamasi
0,420 sn +£0,053 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu hastalarin
oturarak cekilen EKG degerlendirildiginde QT araligi min 0,30 sn, max QT aralig1
0,45 sn olup ortalamasi 0,364 sn +0,0354 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan
kontrol grubu hastalarin oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde QT araligi min
0,30 sn, max QT aralig1 0,47 sn olup ortalamasi 0,378 sn+ 0,036 oldugu saptanmustir.
Her ii¢ grup karsilastirildiginda oturarak ¢ekilen EKG QT araligi dagiliminda anlamli
fark saptanmistir (p degeri<0,05). LQTS grubu ve senkop grubu oturarak gekilen
EKG’de QT aralig1 dagiliminda anlamli farklilik saptanmistir (p<0,05). LQTS ve

kontrol gurubu arasinda oturarak EKG’de QT araligi dagiliminda istatiksel anlamli
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farklilik saptanmistir (p<<0,05). Senkop ve kontrol arasinda oturarak EKG’de QT
araligi dagiliminda anlamli farklilik saptanmamistir (p=0,193).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
QT aralig1 min 0,33 sn, max QT aralig1 0,58 sn olup ortalamasi 0,416 sn +0,051 oldugu
saptanmistir. Caligmaya katilan senkop grubu hastalarin ayakta cekilen EKG
degerlendirildiginde QT aralig1 min 0,30 sn, max QT aralig1 0,44 sn olup ortalamasi
0,365 sn +0,032 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin
ayakta cekilen EKG degerlendirildiginde QT araligi min 0,29 sn, max QT aralig1 0,48
sn olup ortalama 0,375 sn+0,039 oldugu saptanmustir. Her ti¢ grup karsilastirildiginda
ayakta cekilen EKG QT aralig1 dagiliminda anlamli fark saptanmistir (p<0,05). LQTS
grubu ve senkop grubu ayakta ¢cekilen EKG’de QT aralig1 dagiliminda anlamli farklilik
saptanmistir (p<0,05). LQTS ve kontrol gurubu arasinda ayakta EKG’de QT aralig
dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmistir (p<0,05). Senkop ve kontrol
arasinda ayakta EKG’de Q aralifi dagiliminda anlamli farklilik saptanmamigtir

(p=0,425).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QTc araligi min 0,37 sn, max QTc aralig1 0,54 sn olup ortalamasi
0,460 sn +£0,043 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu olan toplam 51
hastanin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde QTc aralig1i min 0,35 sn, max QTc
aralig1 0,50 sn olup ortalamasi 0,427 sn £0,033 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan
kontrol grubu olan toplam 51 hastanin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde QTc
araligr min 0,36 sn, max QTc araligi 0,54 sn olup ortalamasi 0,437 sn+ 0,042 oldugu
saptanmistir. Her Ui¢ grup karsilagtirldiginda yatarak g¢ekilen EKG QTc araligi
dagiliminda anlamli fark saptanmigtir(p=0,01). LQTS grubu ve senkop grubu yatarak
cekilen EKG’de QTc araligi dagiliminda anlamli farklilik saptanmistir (p<0,05).
LQTS ve kontrol gurubu arasinda yatarak EKG’de QTc aralig1 dagiliminda istatiksel
anlamli farklilik saptanmustir (p=0,021). Senkop ve kontrol arasinda yatarak EKG’de
Qc aralig1 dagiliminda anlamli farklilik saptanmamistir (p=0,405).
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Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  oturarak c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QTc araligi min 0,30 sn, max QTc aralig1 0,57 sn olup ortalamasi
0,477 sn £0,050 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu hastalarin
oturarak cekilen EKG degerlendirildiginde QTc araligi min 0,30 sn, max QTc aralig1
0,53 sn olup ortalamasi 0,441 sn £0,039 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan
kontrol grubu hastalarin oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde QTc araligi min
0,36 sn, max QTc aralig1 0,56 sn olup ortalamasi 0,448 sn+ 0,041 oldugu saptanmustir.
Her ii¢ grup karsilastirildiginda oturarak c¢ekilen EKG QTc araligi dagiliminda
istatiksel olarak anlamli fark saptanmistir (p=0,028). LQTS grubu ve senkop grubu
oturarak ¢ekilen EKG’de QTc araligi dagiliminda istatiksel anlamli farklilik
saptanmigtir (p= 0,025). LQTS ve kontrol gurubu arasinda oturarak EKG’de QTc
araligr dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmamistir (p=0,112). Senkop ve
kontrol arasinda oturarak EKG’de QTc araligi dagiliminda istatiksel anlamli farklilik

saptanmamustir (p=0,775).

Caligmaya katilan LQTS grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
QTc araligi min 0,36 sn, max QTc aralig1 0,59 sn olup ortalamasi 0,490 sn 0,052
oldugu saptanmistir. Caligmaya katilan senkop grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QTc aralig1 min 0,41 sn, max QTc aralig1 0,55 sn olup ortalamasi
0,465 sn +0,035 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin
ayakta c¢ekilen EKG degerlendirildiginde QTc araligi min 0,36 sn, max QTc araligi
0,54 sn olup ortalamast 0,458 sn+ 0,037 oldugu saptanmistir. Her {i¢ grup
karsilagtirildiginda ayakta g¢ekilen EKG QTc araligi dagiliminda istatiksel olarak
anlaml fark saptanmistir (p=0,002). LQTS grubu ve senkop grubu ayakta g¢ekilen
EKG’de QTc araligi dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmistir (p=0,020).
LQTS ve kontrol gurubu arasinda ayakta EKG’de QTc araligi dagiliminda istatiksel
anlamli farklilik saptanmistir (p=0,002). Senkop ve kontrol arasinda ayakta EKG’de
QTc aralig1 dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmamistir (p=0,642).

Caligmaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
QTd ortalamasi 0,043+0,029 oldugu saptanmisgtir. Calismaya katilan senkop grubu
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hastalarin yatarak c¢ekilen EKG degerlendirildiginde ortalamas1 0,03340,017 oldugu
saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QTd ortalamasi1 0,031+0,015 oldugu saptanmustir. Her ti¢ grup
karsilastirildiginda yatarak g¢ekilen EKG dagiliminda istatiksel olarak anlamli fark
saptanmistir (p=0,027). Bu farkliik LQTS grubundan kaynaklanmaktadir. LQTS
grubu ve senkop grubu yatarak ¢ekilen EKG’de QTd araligi dagiliminda istatiksel
anlamli farklilik saptanmamuistir (p=0,078). LQTS ve kontrol gurubu arasinda yatarak
EKG’de QTd aralig1 dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmistir (p =0,028).
Senkop ve kontrol arasinda yatarak EKG’de QTd dagiliminda istatiksel anlamli
farklilik saptanmamistir (p=0,894).

Calismaya katilan LQTS olan hastalarin oturarak gekilen EKG degerlendirildiginde
QTd ortalamasi 0,045+0,044 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu
hastalarin oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde ortalamasi 0,030+0,016 oldugu
saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin oturarak c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QTd ortalamasi 0,037+0,053 oldugu saptanmistir. Gruplar
arasinda oturarak cekilen EKG QTd dagiliminda istatiksel olarak anlamli fark
saptanmamugtir (p=0,245).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
QTd ortalamasi 0,032+0,013 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu
hastalarin ayakta c¢ekilen EKG degerlendirildiginde ortalamasi 0,028+0,011 oldugu
saptanmigtir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin ayakta c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QTd ortalamas1 0,042+0,089 oldugu saptanmistir. Her ii¢ grup
karsilagtirildiginda ayakta ¢ekilen EKG QTd dagiliminda istatiksel olarak anlamli fark
saptanmamustir (p=0,401).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
QTecd ortalamasi 0,064+0,140 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu
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hastalarin yatarak c¢ekilen EKG degerlendirildiginde ortalamasi1 0,034+0,021 oldugu
saptanmigtir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QTcd ortalamasi 0,039+0,020 oldugu saptanmamuistir. Her i¢
grup karsilastirildiginda yatarak cekilen EKG QTcd dagiliminda istatiksel olarak
anlamli fark saptanmamistir (p=0,162).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  oturarak ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QTcd ortalamasi 0,041+0,018 oldugu saptanmistir. Calismaya
katilan senkop grubu hastalarin oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde ortalamasi
0,038+0,018 oldugu saptanmistir. Caligmaya katilan kontrol grubu hastalarin oturarak
¢ekilen EKG degerlendirildiginde QTecd ortalamasi 0,041+£0,019 oldugu saptanmustir.
Her tic grup karsilastirildiginda arasinda oturarak c¢ekilen EKG QTcd dagiliminda

istatiksel olarak anlamli fark saptanmamustir (p=0,752).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
QTcd ortalamasi 0,045+0,023 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu
hastalarin ayakta cekilen EKG degerlendirildiginde ortalamasi 0,037+0,0170oldugu
saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin ayakta c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde QTcd ortalamasi 0,040+0,021 oldugu saptanmistir. Her ii¢ grup
karsilastirlldiginda ayakta ¢ekilen EKG QTcd dagiliminda istatiksel olarak anlaml
fark saptanmamaistir (p=0,252).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  yatarak c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde Tpe ortalamasi 0,072+0,009 oldugu saptanmistir. Calismaya
katilan senkop grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde ortalamasi
0,071+0,010 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak
cekilen EKG degerlendirildiginde Tpe ortalamasi 0,073+0,009 oldugu saptanmustir.
Her tig grup karsilastirildiginda yatarak ¢ekilen EKG Tpe dagiliminda istatiksel olarak
anlaml1 fark saptanmamstir (p=0,500).
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Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  oturarak ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde Tpe ortalamasi 0,075+0,008 oldugu saptanmistir. Calismaya
katilan senkop grubu hastalarin oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde ortalamasi
0,074+0,010 oldugu saptanmustir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin oturarak
cekilen EKG degerlendirildiginde Tpe ortalamast 0,07740,008 oldugu saptanmustir.
Her ii¢ grup karsilagtirlldiginda oturarak ¢ekilen EKG Tpe dagiliminda istatiksel

olarak anlamli fark saptanmamistir (p=0,136).

Caligmaya katilan LQTS grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
Tpe ortalamasi 0,080+0,007 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop grubu
hastalarin ayakta cekilen EKG degerlendirildiginde ortalamasi 0,081+0,009 oldugu
saptanmigtir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin ayakta cekilen EKG
degerlendirildiginde Tpe ortalamasi 0,096+0,100 oldugu saptanmistir. Her ii¢ grup
karsilastirildiginda ayakta ¢ekilen EKG Tpe dagiliminda istatiksel olarak anlamli fark
saptanmamustir (p=0,343).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  yatarak ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde Tpe/QT ortalamasi 0,172+0,0290ldugu saptanmistir. Caligmaya
katilan senkop grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QT
ortalamast 0,190+0,033 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu
hastalarin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QT ortalamasi 0,193+0,031
oldugu saptanmistir. Her ti¢ grup karsilastirildiginda yatarak ¢ekilen EKG Tpe/QT
dagiliminda istatiksel olarak anlamli fark saptanmistir (p=0,009). Bu farklilik LQTS
grubu hastalardan kaynaklanmaktadir. LQTS grubu ve senkop grubu yatarak ¢ekilen
EKG’de Tpe/QT dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmistir (p=0,032).
LQTS ve kontrol gurubu arasinda yatarak EKG’de Tpe/QT dagiliminda istatiksel
anlamli farklilik saptanmustir (p=0,011). Senkop ve kontrol arasinda yatarak EKG’de
Tpe/QT dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmamistir (p=0,908).
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Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  oturarak ¢ekilen EKG
degerlendirildiginde Tpe/QT ortalamast 0,181+0,029 oldugu saptanmistir. Calismaya
katilan senkop grubu hastalarin oturarak g¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QT
ortalamasi 0,205+0,035 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu
hastalarin oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QT ortalamasi 0,207+0,027
oldugu saptanmustir. Her {li¢ grup karsilastirildiginda oturarak ¢ekilen EKG Tpe/QT
dagiliminda istatiksel olarak anlamli fark saptanmistir (p<0,05). Bu farklilik LOTS
grubu hastalardan kaynaklanmaktadir. LQTS grubu ve senkop grubu oturarak ¢ekilen
EKG’de Tpe/QT dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmustir (p=0,001). LQTS
ve kontrol gurubu arasinda oturarak EKG’de Tpe/QT dagiliminda istatiksel anlaml
farklilik saptanmustir (p<0,05). Senkop ve kontrol arasinda oturarak EKG’de Tpe/QT
dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmamustir (p=0,946).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  ayakta c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde Tpe/QT ortalamasi 0,1934,026 oldugu saptanmistir. Calismaya
katilan senkop grubu hastalarin hastanin ayakta c¢ekilen EKG degerlendirildiginde
Tpe/QT ortalama 0,222+0,030 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan kontrol grubu
hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QT ortalamasi 0,221+0,029
oldugu saptanmustir. Her {i¢ grup karsilastirildiginda ayakta g¢ekilen EKG Tpe/QT
dagiliminda istatiksel olarak anlaml fark saptanmistir (p<0,05). Bu farklilik LQTS
grubu hastalardan kaynaklanmaktadir. LQTS ve senkop grubu ayakta ¢ekilen EKG’de
Tpe/QTdagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmustir (p<0,05). LQTS ve kontrol
gurubu arasinda ayakta EKG’de Tpe/QT dagiliminda istatiksel anlamli farklilik
saptanmistir  (p<0,05). Senkop ve kontrol arasinda ayakta EKG’de Tpe/QT
dagiliminda istatiksel anlamli farklilik saptanmamistir (p=0,974).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin yatarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
Tpe/QTc ortalamasi 0,160+0,028 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop
grubu hastalarin yatarak c¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QTc ortalamasi
0,167+0,026 oldugu saptanmistir. Caligsmaya katilan kontrol grubu hastalarin yatarak
cekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QTc ortalamast 0,169+0,024 oldugu
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saptanmistir. Her li¢ grup Kkarsilagtirildiginda yatarak c¢ekilen EKG Tpe/QTc

dagiliminda istatiksel olarak anlamli fark saptanmamastir (p=0,240).

Calismaya katilan LQTS grubu hastalarin  oturarak c¢ekilen EKG
degerlendirildiginde Tpe/QTc ortalamasi 0,176+0,114 oldugu saptanmistir. Calismaya
katilan senkop grubu hastalarin oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QTc
ortalamast 0,169+0,033 oldugu saptanmistir. Caligmaya katilan kontrol grubu
hastalarin  oturarak ¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QTc ortalamasi
0,174+0,023 oldugu saptanmistir. Her {i¢ grup karsilastirildiginda oturarak g¢ekilen
EKG Tpe/QTc dagiliminda istatiksel olarak anlamli fark saptanmamistir (p=0,886).

Caligmaya katilan LQTS grubu hastalarin ayakta ¢ekilen EKG degerlendirildiginde
Tpe/QTc ortalamasi 0,165+0,029 oldugu saptanmistir. Calismaya katilan senkop
grubu hastalarin ayakta c¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QTc ortalamasi
0,175+0,024 oldugu saptanmisgtir. Calismaya katilan kontrol grubu hastalarin ayakta
¢ekilen EKG degerlendirildiginde Tpe/QTc ortalamasi 0,216+0,255 oldugu
saptanmigtir. Her ii¢ grup karsilastirildiginda ayakta c¢ekilen EKG Tpe/QTc

dagiliminda istatiksel olarak anlamli fark saptanmamaistir (p=0,248).
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V.TARTISMA

Bu arastirmada 2 hasta grubu ve 1 kontrol grubu dahil edilmistir. Cocuk kardiyoloji
polikliniginde takipli olan veya izlemde takip alan LQTS’ye sahip olan grup toplam
37 hasta, senkop tanis1 olan grup 51 hasta ve kontrol grubu olarak da ¢cocuk kardiyoloji
poliklinige nonspesifik (gogiis agrisi, carpinti, nefes darligi gibi) nedenler ile bagvuran

51 hasta dahil edilmistir. Calismaya toplamda 139 hasta dahil edilmistir.

Calismamizda yas, cinsiyet dagilimi, vKi karsilastirildiginda dahil edilen gruplar ve
kontrol grubu arasinda fark yoktu. EKG degerlendirilirken, 6zellikle ¢ocuk hastalarda,
hastanin demografik 6zellikleri goz 6ntinde bulundurulmalidir. Davignon ve ekibi,
erkeklerle kadinlar arasindaki EKG parametrelerindeki farkliliklari rapor etmislerdir.
Cinsiyetler arasinda R dalga amplitiidiinde belirgin bir fark tespit edilmis ve bu degerin
sadece yasa bagli olmadan, ayni zamanda cinsiyete gore de siniflandirilmasi

onerilmistir.*®

Rijnbeek ve ark, Q, R ve S dalga amplitiidlerindeki farkliliklarin, bu dlgtimlerin
erkeklerde kadinlara gore belirgin bir sekilde daha biiylik oldugunu gosterdi. QRS
stiresinin erkeklerde daha uzun oldugu rapor edilirken, 6te yandan QTc (diizeltilmis
QT aralig1) yas araligi boyunca genellikle sabit kalmistir. 15 yas civarinda saglikli
kadinlarin, erkeklere kiyasla biraz daha uzun QTc'ye sahip oldugu gézlemlenmistir.*°
Calismamiz LQTS hastalarin 18’1 (%48,6) erkek, 19°u (%51,4) kiz hastalardan
olugmaktadir. Senkop grubu hastalarin 20’si (%39,2) erkek, 31’1 (%60,8) kiz
hastalardan olugsmaktadir. Kontrol grubu hastanin 25’1 (%49,0) erkek, 26’s1 (%51,0)
kiz  hastalardan olusmaktadir. Arastirmamiz toplam 139 hastanin 63 ‘si erkek
(%45,3), 76’s1 (%54,7) kiz hastalardan olugmaktadir. Her {i¢ grup arasinda cinsiyet
dagilimi olarak anlamli farklilik saptamadik (p=0,54). Literatiirde mevcut ¢alismalara
bakilacak olursa Reynisson ve ark. LQTS olan ¢ocuk hastalarda yaptig1 calismada da
calisma grubu ve kontrol grubu arasinda cinsiyet dagiliminda fark yoktu.2 Adler ve
ark. arastirmasinda cinsiyet kontrollerde esit olarak dagildi, ancak LQTS'de daha fazla

kadin hasta mevcuttu.*
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Davignon ve ekibi, 0-16 yas araligindaki 2.141 beyaz Kanadali ¢ocuk iizerinde bir
arastirma gergeklestirmislerdir. Yazarlar, EKG icin standart degerleri belirlemek
amaciyla normal cocuklar1 12 yas alti ve iizeri olmak iizere iki ayr1 gruba
ayirmislardir®® Ulkemizde gergeklestirilen arastirmalarda da benzer egilimlere
rastlanmistir. °Calismaniza katilan LQTS hastalarin yas ortalamast 11,27+3,95;
senkop hastalarin yas ortalamasi 12,5143,57; kontrol grubu hastalarin yas ortalamasi
11,7743,79 olarak saptadik. Her ii¢ grup arasinda yas araligi dagilimda anlamli fark
saptanmadik (p=0,29). Literatiirde mevcut ¢alismalara bakilacak olursa Reynisson ve
ark. LQTS olan ¢ocuk hastalarda yaptig1 ¢alismada da ¢alisma grubu ve kontrol grubu
arasinda yas dagilimi farki yoktu. Reynisson ve ark yaptigi ¢alismada 2 hasta yaslari
kiigiik oldugu icin talimatlara uyamadiklarindan EKG uyumunda zorlandiklar1 i¢in
calismadan ¢ikarilmis.? Calismamizda EKG ¢ekim uyumu daha rahat olacagmi
diistindiigiimiiz igin 3-18 yas arasi hastalar dahil ettik. Aziz ve ark. yaptig1 arastirmada
43 LQTS tanili hastanin ortalama yas: 13,2 + 4,3 yil,105 kontrol grubu ortalama yas:
12,0 + 3,5 yil olarak goriilmiis olup yas ve cinsiyet dagilimi gruplar arasinda uyumlu

oldugu goriilmiis.!

Viicut kitle indeksinin (vKi) yiliksek olmasi sonucu yag dokusu fazlaligi, kalbin
elektrik iletimi ile EKG elektrotlar1 arasinda bir tiir yalitim gorevi gorebilir. Kalpten
EKG elektroduna olan mesafenin artmasiyla birlikte, EKG'nin toplam voltaji daha
diisiik bir izlenim birakabilir. Beden yapisi, QRS voltajlar1 {izerinde 6nemli bir etki
yapabilir.2Akkus ve ark yaptig1 arastirma da QTc degeri, Tp-e degerleri agisindan
normal grup, hafif kilolu ve obez grupla kiyaslandiginda istatistiksel olarak anlamh
farklilik saptamislar.® Viicut kitle indeksi EKG parametreleri iizerine etki etmektedir.
Calismamizda LQTS sendromu hastalarin ortalama vki 19,27+3,54; senkop grubu
hastalarin vKi ortalama 21,034+4,28; kontrol grubu hastalarin ortalama vki 20,25+4,06
olarak saptadik. Calismamizda literatiirdeki ¢alismalara benzer bir sekilde her {i¢ grup
karsilagtirildiginda vki dagilimi agisindan anlamli farklihik gormedik (p=0,13).
Literatiirde mevcut c¢alismalara bakilacak olursa Reynisson ve ark LQTS olan ¢ocuk
hastalarda yaptig1 ¢alismada da calisma grubu ve kontrol grubu arasinda viicut

agirliklar dagiliminda fark olmadig goriilmiistiir.?
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Calismamiza katilan 139 hastanin 29’unda (%20,86) siirekli ilag kullanim
Oykiisii oldugu gorildii. LQTS grubu olan 37 hastanin siirekli ila¢ kullanimi (ek
hastaliga bagli) sorgulandiginda siirekli ila¢ kullanim &ykiisii olan 29 (%78,4), stirekli
ilag kullanim oykiisii olmayan 8 (%21,6) oldugu goriildi. LQTS hastalarinin
cogunlugu, ulusal kilavuzlarda tavsiye edilen beta blokerlerle tedavi edilmektedir. Bu
nedenle, LQTS hastalarinda ilag kullanilmadan QTc testi yapmak etik dis1 olacaktir.
LQTS'li ¢ocuklarda, beta blokerlerin QTc uzamasinin bir kismini gizleyebilme
olasilig1 bulunmaktadir. LQTS grup da 29 hasta beta blokor kullanmasi mevcuttu. Beta
blokdr tedavisi alan hastalarin sistolik ve diyastolik kan basinci kontrollere kiyasla
daha diisiik oldugunu gordiik. Bu gruplar aras1 dagilimsal fark muhtemelen vakalar
arasinda beta blokerlerin kullanilmasindan kaynaklanmaktadir.®>*Arastirmamizda
gruplar arasinda siirekli ilag kullanimi farkliligi (p<<0,05) LQTS’ye ait hastalarin beta
blokor kullanmasindan kaynaklandigi diistiniiyoruz. Calismamizda vakalar ve kontrol
gruplar1 arasinda yas, cinsiyet, vki veya beta bloker disinda kullanilan ilaglar agisindan
fark saptamadik; bu nedenle se¢im yanliliginin sonuglarimizi etkileme riskinin sinirlt

olduguna inantyoruz.

QT araligy, ventrikiiler depolarizasyon ve repolarizasyon siiresini yansitan EKG
onemli bir bilesenidir. QRS kompleksinin baslangicindan T dalgasinin sonuna kadar
Olctliir. QT aralig ¢esitli faktorlerden etkilenebilir ve uzamasi, yagami tehdit edebilen
TdP de dahil olmak iizere ventrikiiler aritmi riskinde artigla iliskilidir. QT araligi
uzamasinin tanimi karmasiktir ve bir¢ok faktorden etkilenir. QT aralig1 kalp atis hizi,
cinsiyet ve sirkadiyen ritimden etkilenir ve bu da onu dikkatli bir sekilde
degerlendirilmesi gereken dinamik bir parametre haline getirir. Bunu hesaba katmak
icin QTc genellikle cesitli diizeltme formiilleri kullanilarak hesaplanir. Farkli kalp
hizlarindaki QT araliklarini karsilastirmak i¢in ¢esitli hiz diizeltme yontemleri (QTc)
gelistirilmistir. Ancak diizeltme formiiliiniin secimi sonuglar1 etkileyebilir ve evrensel
olarak iizerinde anlasmaya varilan standart bir diizeltme yontemi yoktur.>°Bazett
formiili kullanilarak QTc araligin1 hesapladik. QT aralig1 kta artisindan etkilendigi
icin kta degerlendirdik. Caligmamiza katilan LQTS (p<0,05), senkop (p<0,05) ve
kontrol (p<0,05) grubu hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda g¢ekilen

EKG’de kta her grup kendi igerisinde degerlendirildiginde pozisyon degisimi ile grup
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icinde kta artig oldugunu saptadik. Her ti¢ grubu kiyasladigimizda oturarak (p=0,012)
ve ayakta (p=0,004) cekilen EKG’de kta dagilimi LQTS ve senkop arasinda
istatistiksel anlamli farklilik saptadik. Yatarak ¢ekilen EKG’de gruplar arasinda kta
anlaml farklilik saptamadik (p=0,116). Literatiirdeki ¢alismalara benzer sekilde tiim
gruplarda EKG’de kta pozisyon degisimi ile artmis oldugunu gordiik. Literatiirdeki
calismalara bakacak olursak Spinkova ve ark. yaptig1 ¢calismada da bizim ¢aligmamiza
benzer sekilde yatan hastalarin kalp atim hizlar1 (ortalama kta 67,5 + 1,2/dk) oturma
pozisyonundaki (ortalama kta 75,2 + 1,6 /dk) hastalara gore onemli 6lglide daha diisiik
saptamislar.>® Kumar ve ark yaptig1 ¢alismada da 60 katilimcidan olusan calismada
hastalarin yatar pozisyondan sirasi ile otur ve ayakta pozisyona getirildiginde kta

atiminda artis oldugu gosterilmis.>

Harvey ve ark yaptigi arastirma da LQTSL1 alt tipine sahip hastalar, egzersiz
sirasinda veya iyilesme baslangicinda oldugu gibi daha yiiksek kalp hizlarinda en uzun
QT araliklarma sahip olma egiliminde oldugu goriildii.>” Ayakta dururken, QT
araliginin depolarizasyon fazi (QRS arti1 ST segmenti) oran1 daha kisadir ve QT
araliginin repolarizasyon fazi (T dalgasi) orani ise sirtiistii pozisyona gore daha
uzundur. T dalgasinin kokeni sirtiistii duruma gore ayakta dururken QRS kompleksine
yaklasir; bu durumda T dalgas1 genisler ve QRS art1 ST segmenti kisalmis olur. Obato
ve ark. yaptigi c¢alismada, QRS kompleksinin siiresinde postiiral bir etki
gozlenmemistir. Bu durum, gézlemlenen degisikliklerin temelde sirtiistii pozisyondan
ziyade ayakta durma sirasinda ST segmentinin kisalmasindan kaynaklandigi anlamina
gelir. Sonug olarak, ayakta dururken depolarizasyon fazi siiresinin QT araliginin
repolarizasyon fazi siiresine oram daha diisiiktiir.>® Literatiirdeki ¢alismalara benzer
sekilde caligmamizda katilan LQTS grubu, senkop grubu ve kontrol grubu hastalarda
yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda ¢ekilen EKG’de QRS degerlendirildiginde her
grup kendi iginde degerlendirildiginde EKG’de pozisyon degisiminde QRS araliginda
istatistiksel olarak anlamli fark saptamadik. Her ii¢ grup karsilastirildiginda yatarak
(p=0,247), oturarak (p=0,089) ve ayakta (p=0,131) ¢ekilen EKG’de QRS araliginda
istatiksel anlamli farklilik gérmedik (Tablo 11).
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Obato ve ark yaptigi calismada QT araligi, oturma (377,9 + 35,1 ms, p =0,074)
veya sirtiisti  (382,3+33,9ms, p=0,003) ile karsilastirildiginda ayakta durma
pozisyonunda (366,4 + 35,0 ms) en kisaydi. QT araligina benzer sekilde, RR araligi
oturma (896,8 = 139,4 ms, p=0,003) veya sirtiistii (927,1 +£117,1 ms, p=0,002) ile
karsilagtirildiginda ayakta durma pozisyonunda (778,4 ms £138,0 ms) en kisa olarak
goriilmiis.*® Literatiirdeki calismalardakine benzer sekilde ¢alismamiza katilan uzun
QT Sendromu (p=0,348) grubu, senkop grubu (p=0,028) ve kontrol grubu (p=0,129)
hastalarin yatarak-oturarak-ayakta ii¢ pozisyonda ¢ekilen EKG’de her grup kendi
icinde degerlendirildiginde EKG’de pozisyon degisiminde QT araliginda LQTS ve
saglikli kontrol grubunda istatistiksel olarak anlaml fark gérmedik. Senkop grubunda
istatiksel anlamli fark mevcuttu. Her ii¢ grup karsilagtirlldiginda gruplarinda yatar
pozisyondan oturur ve ayakta pozisyona geg¢isinde EKG’de QT araliginda kisalma
saptadik (Tablo 11). Her ti¢ grubu karsilastirdigimizda istatiksel anlamli fark saptadik
ve bu farklilik yatar, oturur ve ayakta pozisyonda LQTS grubundan kaynaklandigini
gordiik (Tablo 11).

Aksiyon potansiyelinin siiresi biiyiik 6l¢iide dnceki diyastolik araligin uzunluguna
baglidir. Aksiyon potansiyel siiresi, EKG QT aralig1 olarak gosterilirken, diyastolik
aralik TQ aralig1 (T dalgasmin sonundan sonraki QRS kompleksinin baslangicina
kadar) ile daha etkili bir sekilde ifade edilir. Kalp hiz1 aniden arttiginda, LQTS olan
hastalarda TQ aralig1 orantisiz olarak daha fazla kisalmakta ve bir sonraki atim i¢in
belirgin sekilde daha kisa bir diyastolik aralik olusmaktadir. Bu durum, daha yavas
repolarizasyonu (daha uzun QT aralig1) yansitmaktadir. LQTS'li hastalarda ani ayaga
kalkmaya yanit olarak yetersiz QT aralig1 kisalmasi1 goriiliir. Ayaga kalktiginda olusan
tasikardiye bagli R-R araliginin kisalmasina ragmen, QT araligi daha az oranda
kisalmas1 durumunda bir sonraki P dalgasina kadar uzanan ¢ok uzun bir QTc ile
sonuclanabilir.*® Reynisson ve ark. yaptigi calismada QTc oOlgiimlerinin sirtiistii
pozisyonda QTc i¢in 0,855 (p<0,001) ve ayakta QTc igin 0,884 (p<0,001) siniflar aras1
korelasyon seviyesi gostermistir. Sirtiistii pozisyonda ortalama QTc aralig1 vakalar
igin (423,7ms) kontrollere (391,4 ms) kiyasla daha uzun goriilmiis (p<0,001). QTc
araligi, ayakta dururken (p<0,001) karsilastirildiginda vakalar i¢in (443,5 ms) daha
uzun ve 6nemli bir artig olarak goriilmiis. Sirtlistli pozisyonda vakalar ve kontroller

arasinda QTc aralig1 degisikligi agisindan ayakta durmaya kiyasla fark saptamamaiglar

(p=0,308)2.
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Calismamiza katilan LQTS hastalarin ii¢ pozisyonda ¢ekilen EKG’de QTc araligi
degerlendirildiginde yatarak ¢ekilen EKG’de ortalama QTc aralig1 0,460 sn+0,043,
oturarak ¢ekilen EKG’de QTc aralig1 0,477 sn +0,050, ayakta ¢ekilen EKG’de gtc
aralig1 0,490 sn £0,052 olarak saptadik (p<0,05). Calismamiza katilan senkop grubu
hastalarin {i¢ pozisyonda ¢ekilen EKG’de yatarak ¢ekimde ortalama QTc araligi 0,427
sn £0,033, oturarak ¢ekimde QTc araligi1 0,441 sn +0,039, ayakta ¢ekimde QTc aralig
0,465 sn +0,035 olarak saptadik (p<0,05). Calismamiza katilan kontrol grubu
hastalarin {i¢ pozisyonda g¢ekilen EKG’de QTc araligi degerlendirildiginde yatarak
¢ekimde ortalama QTc araligi 0,437 sn+ 0,042, oturarak ¢ekimde QTc araligi 0,448 sn
+0,041, ayakta ¢ekimde QTc araligi 0,458 sn+0,037 olarak saptadik (p=0,003).
Saglikli gocuklarda ayakta dururken QTc araliginin uzamasinin gézlemlenmesi, diger
calismalardan elde edilen bulgularla uyumlu olup, viicut pozisyonundaki
degisikliklerin pediatrik popiilasyonda QTc araligin1 etkileyebilecegi fikrini
giiclendirmektedir.**Ulusal kilavuzlara goére 440 ms'nin iizerindeki QTc araligmin
LQTS i¢in potansiyel bir riskin gostergesi olarak kabul edildigi goz 6niine alindiginda,
saglikli cocuklarda temel QTc degerlerinin anlasilmasi, dogru risk degerlendirmesi
icin cok onemlidir.%° Literatiirde ki diger ¢alismalarda saglikli kontrollerin 6nemli bir
kisminin QTc araliginin 440 ms'nin iizerinde goriilmistiir, bizim g¢aligmamizdaki
saglikli kontrollerde benzerdir. Calismamizda LQTS (0,490 sn +0,052) ve senkop
grubunda (0,465 sn+0,035) QTc aralig1 ayakta pozisyonda 440 ms iizerinde belirgin
artmisken, saglikli kontrollerde QTc araligi 440 ms hafif {izerinde goriilmiis olup
ortalama 458 ms gordiik. Bu ¢alismada ayakta durma testi, diger ¢alismalarda birer
dakikalik araliklarla tekrarlanan EKG'lerin devaminin aksine, sirtiistii pozisyonda
EKG'den hemen sonra gergeklestirildi. Reynisson ve ark. yaptig1 arastirmada saglikli
kontrollerin QTc araligr 440 ms’nin altinda degerlendirilmistir.? Calismanmizda her
grup kendi i¢inde degerlendirildiginde ii¢ grupta da QTc araliinda uzama
goriilmiistiir. LQTS olan grupta ayakta pozisyona gegiste QTc araliginda uzama diger
gruplara gore daha belirgin olmustur (Tablo 11). Her {i¢ grup karsilastirildiginda QTc
araliginda yatar, oturur ve ayakta pozisyonda istatiksel anlaml farlilik gordiik. Bu

farklilik LQTS grubundan kaynaklandigini gordiik.

84



Munoz ve ark 36 LQTS tanis1 alan hasta da beta blokor tedavi 6ncesi ve sonrasi
oturarak ve ayakta EKG’de QTc aralig1 karsilastirildiginda tedavi 6ncesinde gozlenen,
ayakta durma sonrasinda QTc araligindaki anormal artis tedavi sonrasinda goriilen
artisa gore daha fazla saptanmis.t*Calismamizda QTc araliginda LQTS olan hastalarda
daha fazla uzama beklemekteyiz ancak hastalarin ¢ogunlugu kilavuzlara gore beta
blokor tedavisi almaktaydi bu durum QTc araliginda uzama kisitlayabilir. LQTS
hastalarinda QTc'yi ila¢ kullanmadan test etmek etik dis1 olacaktir.

QT dispersiyonu, ventrikiil repolarizasyonuyla ilgili kritik bir 6l¢timdiir ve standart
12 derivasyonlu EKG'deki maksimum QT aralig1 (QTmax) ile minimum QT aralig1
(QTmin) arasindaki farki gosterir. QT dispersiyonu ventrikiil repolarizasyon
homojenitesi, elektriksel stabilitenin bir gostergesidir ve QT dispersiyonundaki artis,
ventrikiiler aritmilerle iliskilidir. QT dispersiyonu ile kardiyak 6liimler arasinda bir
iliski oldugunu gosteren bazi ¢aligmalar bulunmaktadir.5? QT dispersiyonu, rapor
edilen degerler arasinda genis bir aralik gosterir; 0rnegin, normal degerler 10 ile 71 ms
arasinda degisebilir. Aslinda, QT dispersiyonu, repolarizasyonun genel seyri
tizerindeki anormalliklerin kaba ve yaklasik bir dl¢iistidiir. Belirgin anormal degerler
(6rnegin, >100 ms) Ol¢lim hatas1 araliginin diginda ise, biiyiik dl¢iide anormal bir
repolarizasyona isaret ederek potansiyel olarak pratik deger tasiyabilir.®® QT araligi,
QT dispersiyonu ve QTc dispersiyonu, otonom sinir sistem stimiilasyonundaki artistan
etkilenebilir.®* Bagl ve ark yaptigi 31 hastadan olusan CO zehirlenmesi sonucu
miyokard hasar1 olugsmasina baghi QTc dispersiyonunda artis goézlenmistir.®
Calismamizda QT dispersiyon her grup kendi i¢inde degerlendirildiginde LQTS olan
hastalarda (p=0,037) istatiksel olarak anlamli degerlendirdik. QT dispersiyonu senkop
ve kontrol grubunda pozisyon degisimi ile ¢ekilen EKG’de istatiksel anlamli fark
gormedik. Caligmamizda QT dispersiyonda pozisyon degisimi ile istatiksel anlamli
artis gormedik. Her {i¢ grup Kkarsilastirildiginda yatarak c¢ekilen EKG de QT
dispersiyonda istatiksel anlamli farklilik olmast LQTS grubundan kaynaklandigini
diistiniiyoruz. Calismamizda QTc dispersiyonunda {i¢ grup arasinda istatiksel anlamli
farklililk gormedik. Her grup kendi icinde degerlendirildiginde EKG’de QTc
dispersiyonda anlamli farklilik gérmedik. Calismamizda ventrikiiler repolarizasyon

degerlendirmek i¢in kullanilan QTd ve QTcd viicut postiiriinde degisiklik ile yatar
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pozisyondan oturur ve ayakta pozisyona geciste artis olmasini bekliyorduk. Ancak
calismamizda istatiksel olarak anlamli artig gormedik. LQTS hastalarinin biiyiik bir

kisminin beta blokor kullanmasindan beklenilen artisi kisitladigini diisiiniiyoruz.

QT ve QT dispersiyonu, kalp hizindan etkilenebilecekken, Tp-e/QT ve Tp-e/QTc
oranlar1 kalp hizindan bagimsiz olarak degerlendirildigi i¢in daha giivenilir bir
Olctiimdiir. Ventrikiiler repolarizasyonu degerlendirmek i¢in kullanilan parametreler
arasinda Tpe/QT ve Tpe/QTc oranlart bulunmaktadir. T dalgasi, ventrikiil
repolarizasyonunun EKG tizerindeki gostergesidir. Tpe araligi, T dalgasinin tepe veya
dip noktasindan izoelektrik ¢izgiye ulastigt noktaya kadar olan siireyi ifade eder.
Genellikle prekordiyal derivasyonlardan 6lgiilen Tpe araligi i¢in V6 derivasyonu sikca
kullanilir ve tercih edilir. V6 derivasyonu, sol ventrikiil transmural aksisini en iyi
yansitan derivasyon olarak kabul edilmektedir. T dalgasinin maksimum amplitiide
ulastig1 noktaya Tp (Tpik) denir. T dalgasinin inen kolunun izoelektrik hatta yaklastigi
maksimum egim noktasindan c¢izilen tanjantin izoelektrik hattiyla kesistigi noktaya
Tpe (T sonu) denir.®®Daha oOnceki arastirmalarda, Tpe araliginin aritmi riskini
degerlendirmede klinik olarak etkili oldugu gosterilmistir.®’ Tpe aralig1 igin normal
degerler 40-110 ms arasinda yer alirken, 117 ms ve tizerindeki degerlerin TdP aritmisi
ile iliskilendirilebilecegi bilinmektedir.®Calismamizda her grup kendi iginde
karsilagtirildiginda yatar pozisyon, oturur ve ayakta pozisyona gegerken cekilen
EKG’de Tpe degerlerinde artis gordiik ve bu artis istatiksel olarak da anlamli fark
saptadik. Her ti¢ grup karsilastirildiginda Tpe degerlerinde yatarak, oturarak ve ayakta
istatiksel anlamli farklilik gormedik. Calismamizda Tpe araligi her {i¢ pozisyonda
normal aralikta (40-110 ms) goriildii. Ancak yatar pozisyondan oturur ve ayakta oturur
pozisyona geciste artig saptadik. Literatiirde ¢aligmalara bakacak olursak Bagkan ve
ark 25 DMD tanili ¢ocuk hasta ve 27 saglikli ¢ocuk kontroller ile yaptig1 arastirmada
24 saatlik holter EKG’de ventrikiiler kasilma %1 den daha fazla olan DMD
hastalarinda EKG’de Tpe aralig1 daha uzun oldugu gériilmiis(p=0,007).%° Demirol ve
ark yaptig1 arastirma da 110 MVP olan ¢ocuk hasta ve 107 saglikli kontrol grubu hasta
karsilastirildiginda MVP'li hastalarda QT ve QTc dagilimlari, Tp-e araligi ve Tp-

e/QTc oram anlamli olarak yiiksek olarak saptamislar.”
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Tp-e araligimin uzamasi, ventrikiiler repolarizasyonun anormal bir sekilde
dagildigini gosterir.”* Ventrikiiler aritmilerin degerlendirilmesinde klinik uygulamada
Tp-e siiresi, Tp-e/QT ve Tp-¢/QTc oranlar1 énemli bir rol oynar.%* Tp-e araligmmn
uzamast ve Tp-e¢/QT oranmin artmasi ani kardiyak oliim ile iliskili oldugu
bulunmustur. >™ Tpe/QT iki ayr1 aritmi éngdriicii degerin bdliinmesiyle elde edilen
bir 6l¢ii olup normal siirlart 0.15 ile 0.25 arasindadir. Edinilmis LQTS hastalarda,
0.28'in iizerindeki degerler TdP aritmisi ile iliskilendirilmistir.®® Calismamizda
Tpe/QT aralig1 her ii¢ grupta da yatar pozisyondan oturur ve ayakta pozisyona
gecerken cekilen lic pozisyon EKG’de artis saptadik. Hastalarin Tpe/QT degerleri
normal aralikta (0.15-0.25) saptadik. Her ti¢ grup karsilastirildiginda her {i¢ pozisyon
EKG’de istatiksel anlamli farkin LQTS hastalarindan oldugunu saptadik. Tpe /QTc
her ii¢ grup karsilastirdigimizda her iic pozisyonda da istatiksel anlamli farklilik
gormedik. Kiigiik ve ark yaptigi1 arastirmada down sendromlu 160 hasta ve saglikli
kontrol grubu 110 hasta karsilastirildiginda, down sendromlu grupta Tp-e araligi
onemli 6l¢iide uzamis (75,2 x 23,2 ms vs 64,7 x 23,4 ms; p<0,001) saptanmis. Ayrica,
Tp-e/QT ve Tp-e/QTc oranlart down sendromlu hastalarinda kontrol grubuyla
karsilagtirildiginda anlamli derecede yiiksek saptanmis (sirasiyla down sendromlu
0,23+0,10 ve 0,19 + 0,06'ya kontrol grubu 0,19+0,08 ve 0,16+0,06; p<0,001 ve
p=0,008).”* Literatiirde arastirmamiza benzer bir calisma tespit edemedigimizden
karsilastirma yapilamamaistir. Bu durum ¢alismamizin 6zgiinliigiinii géstermekte olup
literatiire katki saglayabilmek i¢in daha ¢ok c¢alismaya ihtiya¢ oldugunu

gostermektedir.

Calismamizda serum elektrolitleri li¢ grup arasinda karsilastirildiginda gruplar
arasinda Mg degeri(p=0,041) ve K degeri (p=0,002) anlamli farklilik saptanirken; Ca
degeri (p=0,912) ve p degeri (p=0,078) anlamh farklilik saptanmamustir.
Calismamizda Mg ve K degeri gruplar arasinda farklilik olmasina ragmen toplamda
139 hastanin elektrolit degerleri normal aralikta saptanmistir. Elektrolit
bozuklugundan dolayr EKG’de QT uzunlugu goriilebilir.*® Hastalarin elektrolit
degerlerinin normal aralikta olmas1 EKG’de elektrolit anormallikleri sonucu bir bulgu

olmamasini ve ¢alismamizin daha giivenilir oldugunu diisiindiirmektedir.
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VI.SONUC VE ONERILER

1. LQTS grubu hastalarin %48,6’s1 erkek, %51,4’i kiz; senkop grubu hastalarin
%39,2’u erkek, %60,8’1 kiz; kontrol grubu hastalarin %49,0’u, erkek, %51,0’1 kiz
hastalardan olustugu goriildii. Literatiir ile uyumlu olarak gruplarin cinsiyet dagilimi

benzer saptanmaistir.

2. LQTS hastalarin yas ortalamasi 11,27+3,95; senkop hastalarin yas ortalamasi
12,51£3,57; kontrol hastalarin yas ortalamasi 11,77+3,79 olarak saptanmistir.

Literatiir ile uyumlu olarak gruplarin yas dagilimi benzer saptanmaistir.

3. LQTS, senkop ve kontrol grubu hastalarin ii¢ postiirde ¢ekilen EKG’sinde yatar
pozisyondan oturur ve ayakta pozisyona gegiste QT araligi her ti¢ grupta da kisalmustir.
Ayakta postiirde QT aralig1 en kisa sonuclanmistir. Her ii¢ grup karsilastirildiginda
istatiksel fark LQTS grubundan dolay1 oldugu goriildii. Literatiirdeki ¢aligmalar ile

uyumlu olarak QT araliginin ayakta postiirde daha kisaldigi saptanmustir.

4. Calismamiz LQTS, senkop grubu ve saglikli kontrol grubu hastalarda sirt iistii yatar
viicut pozisyonundan oturur ve ayakta pozisyona degisim ile QTc araliginda dikkate
deger farkliliklar oldugunu gostermektedir. LQTS'li ¢ocuklarda yatarak c¢ekilen
EKG’de ortalama QTc araligi 0,460 sn +0,043, oturarak ¢ekilen EKG’de QTc aralig1
0,477 sn £0,050, ayakta ¢ekilen EKG’de QTc araligi 0,490 sn +0,052 olarak saptandi.
Literatiirdeki ¢aligmalar ile uyumlu olarak QTc araliginda ayakta postiirde uzama
mevcuttur. LQTS’li ¢ocuklarda ayakta degerlendirmelerde anlamli derecede uzun bir
aralik oldugunu gostermektedir. Ayakta yapilan bir testin, sirtiistii pozisyonda belirgin
olmayabilecek uzamis QTc araliklarinin  belirlenmesinde ozellikle degerli
olabilecegini diisiindiirmektedir. Ozellikle LQTS’den siiphelenildiginde ¢ocuklarda

senkopun degerlendirilmesi agisindan degerli olabilecegini diisiinmekteyiz.
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5. Calismamizda ventrikiiler repolarizasyonu degerlendirmek icin kullanilan Tpe,
Tpe/QT, Tpe/QTc parametrelerinde her Ui grupta da sirt istii yatar viicut
pozisyonundan oturur ve ayakta pozisyona degisim ile artis mevcut oldugunu gordik.
Bu artis bize yatar pozisyondan ayakta pozisyona gegiste aritmi riski hakkinda bize
bilgi verebilecegini diisiinmekteyiz. Literatiirde benzer bir ¢alisma tespit
edemedigimizden karsilastirma yapilamamigtir. Literatiirde postiiriin - ventrikiil
repolarizasyon iizerine etkisini Tpe, Tpe/QT, Tpe/QTc parametrelerinde degerlendiren

caligmalar kisitli olmas1 daha fazla calismaya ihtiyac oldugunu gostermektedir.

6. Calismamizda ventrikiiler repolarizasyon degerlendirmek i¢in kullanilan QTd ve
QTecd viicut postiiriinde degisiklik ile yatar pozisyondan oturur ve ayakta pozisyona
geciste artis olmasini bekliyorduk. Ancak calismamizda her grup kendi iginde
degerlendirildiginde istatiksel olarak anlamli artis gérmedik. Bu fark, LQTS'li
cocuklarin %78,4’linde beta blokdr kullanimi olmasindan dolayr kaynaklandigi
disiiniilmektedir. Calismamizda EKG ¢ekimini hastalar 10 dk dinlendikten sonra
sirayla sirtiistii, oturur ve ayakta pozisyonda EKG'den hemen sonra gergeklestirildi ve
postiir degisimlerinde dinlenme olmadan EKG cekildi. Pozisyon degisimi sirasinda
olusacak farklilig1 tespit edebilmek i¢in hastalar dinlenmeden ¢ekmeyi planladik. Bu

durumun hastalarin EKG ¢ekimi sirasinda farklilik olabilecegini diistindiirdii.

7. LQTS’li cocuklar, senkop ve saglikli kontrollere kiyasla daha diisiik sistolik ve
diyastolik kan basinct degerlerine sahipti. Bu fark, LQTS'li ¢ocuklarin %78,4’tinde

beta blokdr kullanim1 olmasindan dolay1 kaynaklandig: diigiiniilmektedir.

8. Calismamiza LQTS olan hastalarin %78,4’ii beta blokor tedavisi almaktadir. QTc
uzamasinin bir kismini1 potansiyel olarak maskeleyebilecek vakalar arasinda beta-
blokerlerin kullanimina atfedilmektedir. LQTS hastalarinda ila¢ kesilerek QTc testi
yapilmasi etik disi kabul edilecektir. Beta blokor tedavisinin QTc de ki uzamayi
maskeleyebileceginden dolay1 tedaviye baslamadan Once yatarak ve ayakta EKG

goriilmesini tedaviye yanit1 degerlendirmek i¢in 6nemli olacagini diisiiniiyoruz.
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9. Kontrol grubu hastalar hastaneye diger tibbi durumlar igin ziyaret ettikleri gz
ontinde bulundurulursa bu durum, QTc uzamasi riskini etkileyebilecek diger tibbi

durumlar olabilecegini de diisiindiirmektedir.

10. Ayakta yapilan bir test, LQTS tanisin1 dogrulamak i¢in asla yeterli olmayacaktir.
Ayakta testin diger efor testi ve 24 saatlik EKG ile hangi hastalarin genetik taramadan
fayda gorecegini degerlendirmek i¢in kullanilabilecegine diisiiniiyoruz. Ayrica, bunun
gibi bir ayakta testin gerceklestirilmesi kolaydir ve risk altindaki hastalarin se¢ciminde

yararli bir ara¢ olabilecegini diisliniiyoruz.

11. Cinsiyet ve yasin elektrofiziksel siire¢ler tizerindeki etkisini mevcuttur ve menopoz
oncesi kadinlarin ortalama dinlenme kalp hizlarinin arttigina ve QTc araliklarinin daha
uzun oldugu saptanmis. Bu, QTc aralig1 6l¢iimlerinin yorumlanmasinda bu faktorlerin
(vki, cinsiyet, yas, hormonlar) dikkate alinmasinin Onemini vurgulamaktadir.
Caligmamizda Tanner evresi de dahil olmak tizere biiylime ve gelismeye iliskin bilgiler
eksikti bliylimenin farkli seviyeleri sirasinda ayakta durma testleri iizerine yapilacak
ileri caligmalar, borderline LQTS hastalarin1 saglikli ergenlik oncesi ve ergenlik

cagindaki ¢cocuklardan ayirmada yardimci olabilir.

12. Caligma, ayakta durma testinin diigiikk Ozgilligii nedeniyle LQTS tanisini
dogrulamak i¢in tek basina yeterli olmayabilecegi, ancak saglikli ¢ocuklarin yanlis
smiflandirilmas: riskini ortadan kaldirmak igin hassas bir ara¢ olarak destek
verebilecegi sonucuna varmustir. Ayakta testin diger degerlendirmelerle
kombinasyonu, klinik ortamda pratik ve erisilebilir bir yaklasim sunarak genetik

taramadan yararlanabilecek hastalarin belirlenmesinde degerli olabilir.

13. LQTS nin ayakta ¢ekilen EKG ile yas dagilimin1 degerlendiren ¢alismalar kisitl

olmasi nedeniyle daha fazla ¢aligmaya ihtiya¢ oldugunu gostermektedir.
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VII.EKLER

EK 1.
CALISMA FORMU

HASTANIN

Adi Soyadi:
Yast:
Cinsiyeti:
Viicut agirlig:
Boy:

VKI:

1. Sirekli kullandig: ilag (etken madde):
2. Yakin zamanda kullandig: ilag var ise ad1
(antibiyoterapi,antiepileptik,psddoefedrin igeren ilag) :
Beta blokor tedavisi aliyor mu?
Senkop Oykiisii var m1? Var ise kag¢ defa oldu?
5. Senkop ozelligi:

o Ayakta mi1 oldu?
Efor ile mi oldu?
Eslik eden bas agrist oldu mu?
Eslik eden bag donmesi oldu mu?
Var ise ek bulgu yaziniz.

bl

O O O O

6. Bilinen hastalik var m1?
o Diyabet
Hipertansiyon
Konjenital Kalp Hastalig1
Anemi
Astim
Diger (var ise yazisiniz)

O O O O O

Ameliyat 6ykiisii mevcut mu? Var ise nedir?
Ailede kalp hastalig1 6ykiisii var m1? Var ise kim?
. Kan basmci:

0. EKG bulgulart:

= 0 % 2

EKG YATARAK EKG OTURARAK EKG AYAKTA EKG
BULGULARI

Hiz

PR siiresi

QRS

QT

QTc

QTd

QTcd

Tpe

Tpe/QT

Tpe/QTc

11. Elektrolitler:

Ca Mg K P
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EK 2.

AKIS SEMASI
1.GRUP 2.GRUP 3.GRUP
Uzun Qt Senkop ile Kontrol
sendromu b
| asvuran grubu
e n:51 n:51
bagvuran
n:37
7 T T
Dislama kriterleri Dislama kriterleri Disglama kriterleri

*0Organik nedenler
dislanacak

*Kardiyak
problem

saptanmayan
hastalar

*3-18 yas arast
grup

*3-18 yas arasl
grup

*3-18 yas aras! grup

) N /

Mart 2023-Aralik 2023 tarihleri
arasinda

Manisa Celal Bayar Universitesi
cocuk kardiyoloji poliklinigine
bagvuran hastalar

Mart 2023-Aralik 2023 tarihleri arasinda
Manisa Celal Bayar Universitesi ve
Tepecik Egitim Arastirma Hastanesi cocuk
kardiyoloji poliklinigine bagvuran hastalar

!
OLCUMLER
!
*Yatarak-oturarak-ayakta EKG: KTA, PR, QRS, QT, QTC, QTd, QTcd, Tpe, Tpe/QT, Tpe/QTc

* Elektrolit Degerleri: Ca, P, K, Mg
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