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Kalitsal Uzun QT Sendromlu Cocukta Giivenli Anestezi Yonetimi
Safe Anaesthesia Management in a Child with Congenital Long QT Syndrome
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Antakya Devlet Hastanesi, Anesteziyoloji ve Reanimasyon Klinigi, Hatay, Tiirkiye

Uzun QT sendromu (UQTS) bas dénmesi, bayilma, hayat: teh-
dit eden ventrikiil aritmileri ve ani kardiyak 6liim gibi klinik bul-
gularla ortaya cikabilen bir kalp repolarizasyon bozuklugudur ve
genel populasyonda insidanst artmaktadir. Bu hastalarda Torsade
de pointes ve direngli aritmiler agisindan dikkatli bir anestezi yo-
netimi gereklidir. Bu olgu sunumunda dogustan UQTS’u olan
ve preoperatif degerlendirme esnasinda UQTS tanist konan yedi
yasindaki hastaya uyguladigimiz anestezi yonetimi tartigtlmustur.

Anahtar kelimeler: Uzun QT sendromu, anestezi, Torsade de
pointes

Long QT syndrome is a cardiac repolarisation disorder that can oc-
cur with clinical symptoms such as dizziness, fainting, life-threat-
ening arrhythmias and sudden cardiac death, and its incidence is
increasing in the general population. A careful anaesthetic man-
agement is required for patients with this syndrome because of the
risk of torsades de pointes and malignant arrhythmias. In this case
report, we discuss the anaesthetic management of a seven-year-old
patient with congenital long QT syndrome that was diagnosed
during the preoperative evaluation.
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Giris

zun QT sendromu (UQTS) bas dénmesi, bayilma, hayat1 tehdit eden ventrikiil ritim bozukluklari ve ani kardiyak

l | oliim gibi klinik bulgularla ortaya ¢ikabilen bir kalp repolarizasyon bozuklugudur. Etiyolojisi dogumsal veya edinsel
olabilir (1, 2). UQTS nin kalitsal formu potasyum kanallarinin olusumundan sorumlu genlerdeki mutasyon ile iligk-

ilidir. Iyatrojenik formu ise daha gok ilaglara ve elektrolit dengesizligine baglidir. Idiyopatik veya kalitsal UQTS, QT araliginin
uzamast, Ozellikle emosyonel veya fiziksel streslerin tetikledigi tasiaritmiler, senkop ataklari ve hatta ani 6liim ile karakterize
bir hastaliktir (3). Siklig1 1/3000-1/5000 arasindadir (4). Dikkatli anamnez alinmadig; zaman siklikla epileptik nébetlerle
karigtirilabilir. Taninin gecikmesi hayat tehdit eden durumlara neden olabilir. Bu olgu sunumunda dogustan UQTS olan ve

preoperatif degerlendirmede UQTS tanist konan yedi yagindaki hastaya uyguladigimiz anestezi yénetimi tartigildi.
Olgu Sunumu

Yedi yasinda erkek hasta yaklagik ti¢ aydan beri siiregelen burun tikanikligi, horlama ve siklikla gelisen tonsilit nedeniyle
kulak burun bogaz (KBB) poliklinigine bagvurdu. Yapilan fizik muayene sonrasi adenoidektomi ve tonsillektomi planlanarak
anestezi poliklinigine konsiilte edildi. Hasta yakinlarindan alinan hikayesinde baba, babaanne ve yakin akrabalarda ritim
bozuklugu oldugu ve kuzenlerinden birisinde sebebi bilinmeyen ani 6liim oldugu 6grenildi. Hastadan pediyatrik kardiyoloji
konsiiltasyonu istendi. Hastanin ekokardiyografisinde; ejeksiyon fraksiyonu %72, 1. derece trikiispit yetmezligi, 1. derecede
mitral yetmezligi tespit edildi. Yapilan muayene ve 6n degerlendirme sonucunda elektrokardiyografisinde (EKG) QT me-
safesinin uzun olmasi nedeniyle kalitsal UQTS tanist konuldu (QT=0,447). Hastaya propranolol HCI 20 mg tb (Dideral®)
2x1 peroral olacak sekilde recete edilerek intraoperatif yakin monitérizasyon ve QT’yi uzatmayan anestezik ilaglarin verilmesi
onerileriyle ameliyatinda kardiyolojik agidan sakinca goriilmedi. Hastanin yapilan preoperatif degerlendirmesinde yasamsal
bulgulart normal, akcigerlerin iyi havalandig; ral, ronkiis ve olmadigy, agiz acikliginin iyi bag-boyun hareketlerinde kisitlama
olmadigy, diger fizik muayene bulgularinda herhangi bir patoloji olmadig: griildii. Laboratuar tetkiklerinde Hb: 12,4 g dL*,
Htc: %35,3, trombosit:193 x 10° pL! ve diger elektrolit ile biyokimya sonuglarinin da normal sinirlarda oldugu tespit edildi.
Anestezi riskleri yoniinden hasta yakinlari bilgilendirilerek yapilacak girisim icin aydinlatilmig hasta onamlari alindu.
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Girigsim sabahi hasta midazolam 0,7 mg kg ile nazal yol-
la premedike edilerek ameliyathaneye alindi. Damar yolu
agildiktan sonra lidokain 1 mg kg', fentanil 1 pgr kg?,
propofol 2,5 mg kg ve rokuronyum bromiir 0,5 mg kg iv
olarak verildi. Oksijen %50 ve hava %50 karigimi ile bera-
ber 8 mg kg’ propofol infiizyonu [Total intravendz anestezi
(TIVA)] girisim boyunca uygulandi. Indiiksiyon asamasin-
da ve cerrahi islem siirecinde herhangi bir komplikasyon
goriilmedi. Yagamsal bulgular: stabil seyreden hastanin kalp
monitdrizasyonunda herhangi bir ritim ve aralik degisimi
olmadi. Girigim siiresi 35 dakika olarak kaydedildi. Cerrahi
islem sonuna dogru TIVA sonlandirilarak solutma islemine
gecildi. Kas gevseticinin etkisi sugammadeks 2 mg kg' do-
zunda iv olarak geri gevrildi. Rahat uyanma ve ekstiibasyon
sonrast derlenme odasina alinan hasta iki saat boyunca
monitdrize edilerek takip edildi. Yogun bakim iinitesinde 24
saat takip sonrasi istikrarli seyreden hasta ikinci giin KBB ser-
visine nakledildi.

Tartisma

Uzun QT sendromu yapisal olarak normal olan kalpte uzamig
QT araligy, tekrarlayan senkop ataklari, tasiaritmiler ve ani
oliime neden olan, nadir goriilen bir ventrikiil repolarizasyon
bozuklugudur. Bu sendromda, kalpte iyon kanallarinin
fonksiyon bozuklugu sonucunda meydana gelen yetersiz ven-
trikiil repolarizasyonu ile, karakteristik polimorfik ventrikiil
tasikardileri meydana gelir (5). Uzun QT sendromu, daha
ok tigiincii dekatta goriilmeye baglarken her yasta rastlamak-
ta mimkiindiir. Yenidogan ve intrauterin hayatta da UQTS
tanist alan hastalar bildirilmistir (6). UQTS klinik olarak
onemlidir, ¢iinkiit UQTS ventrikiil aritmileri icin bir risk fak-
toriidiir. Gozlenen aritmiler, EKG'de aks degisikligiyle birlikte
seyreden, polimorfik ventrikiil tasikardisi niteliginde, yiiksek
oliim oranina sahip “torsade de pointes (twisting of the points;
TdP)” tiirti aritmilerdir. UQTS nin baglica semptomu TdP tipi
ventrikill tasikardisinden kaynaklanan senkoptur. QT’yi uza-
tan antiaritmik ilaglarla tedavide %1-8 oraninda gdzlenen TdP,
oncelikle antiaritmik ilag ile siniis ritmine doniiste veya siniis
ritmi esnasinda QT araliginin uzamasi sonrasinda gozlenme-
ktedir. Olgumuzda herhangi bir ila¢ kullanim oykiistiniin ol-
mamast ve yakin akrabalarinda ritim bozuklugunun bulunmasi
UQTS’nin kalitsal oldugunu diistindiirmiistiir.

Sempatik uyartyr arturan stresler ve anestezi ajanlarint da
iceren birgok ilag, TdP’yi tetikleyebilir. Halojenli volatil
anestetiklerin (Halotan, Izofluran, Desfluran ve Sevofluran)
QT araligini uzatug: literatiirde yapilmig caligmalarda goster-
ilmigtir (7-9). Ancak bu ¢aligmalardaki bulgularin klinik
kullanimdaki etkileri ¢ok acik olmamakla birlikte 6nerilen
UQTS hastalarinda bu ajanlardan kaginilmasi gerektigidir.
Paventi (10) ise yapug1 calismada sevofluranin QT intervalini
uzattgini, propofolun ise kisaletigini beliremistir. Olgumuzda
tiim bu literatiir bilgilerine dayanarak volatil anestetiklerin
yerine propofol infiizyonunun daha giivenli olacagini diisii-
nerek TIVA uygulamasi tercih edildi.

Ozgiir ve Koseoglu. Uzun QT Sendromu

Uzun QT sendromu hastalarinda girisim éncesinde ve son-
rasinda beta bloker kullanimi, ilag olarak magnezyum siil-
faun ve defibrilatér’iin ameliyathanede hazirda tutulmast
onerilmektedir (11). Olgumuzda preoperatif dénemde beta
bloker tedavisine bagland: ve girisim esnasinda odada in-
fiizyon olarak verebilecegimiz kisa etkili beta blokerle birlikte
magnezyum siilfat ve defibrilatér hazirda bulunduruldu.

Anksiyete, aglama, bagirma ve yiiksek ses ve ameliyathane
ortami sempatik uyari yapmasiyla TdP’yi tetikleyebilir (12).
Bu yiizden hastaya ameliyat 6ncesi dénemde premedikasyon
olarak midazolam uygulandi. Postoperatif dénemde de agriya
bagli ajitasyonun olugsmamast i¢in parasetamol 2 mg kg do-
zunda iv olarak uygulandu.

Sonug

Hastalarin preoperatif degerlendirmesinde UQTS akilda
tutulmali ve EKG daha dikkatli bir gekilde incelenmelidir.
Hikayesinde senkop ve aritmi olan ¢ocuk hastalarda UQTS
mutlaka géz oniinde bulundurulmalidir. UQTS tanisi veya
siiphesi olan hastalarda anestezi idamesinde propofol in-
fiizyonu (TIVA) giivenli bir segenek olarak degerlendirilebilir.

Hasta Onamu: Yazili hasta onami bu olguya katlan hastanin ailesin-

den alinmigtir.
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