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Girifl
Uzun QT sendromu (LQTS), otozomal geçiflli kal›t-

sal bir sendromdur.[1] Tan›lay›c› kriterler olarak elektro-
kardiyogramda (EKG) uzam›fl QT aral›¤›, aile geçmifli ve
aritmi semptomlar› kullan›lmaktad›r. LQTS, yenido-
¤anlarda tan›mlanmaktad›r;[2] ancak intrauterin dönemde
çok az olgu bildirilmifltir.[3,4] LQTS’nin prenatal tan›s›,
özellikle aile geçmiflinin olmad›¤› durumlarda nadirdir.[5]

Çal›flmam›zda, antenatal dönemde prematür atriyal eks-
trasistolleri olan sporadik LQTS olgusunu sunduk. 

Olgu Sunumu
Yirmi yedi yafl›ndaki primigravid kad›n, ultrasonda

fetal aritmi görülmesi üzerine gebeli¤inin 29. haftas›n-
da klini¤imize baflvurdu. Ortalama fetal kalp h›z›, daki-
kada 110 vurufl (bpm) olarak belirlendi. Fetal aritmiyi
de¤erlendirmek için, mitral ve aortik kanal hareketleri
dahil sol ventriküler girifl ve ç›k›fl kanallar›n›n M-mod
ve pulse Doppler kay›tlar› kullan›ld›. M-mod ultrason-
da, iki atriyal kas›lmadan biri prematür atriyal ekstra-
sistol olarak de¤erlendirildi. Her bir atriyal kas›lmay›
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Amaç: Prematür atriyal ekstrasistoller nedeniyle perinatal fetal arit-
mi olarak tan› alan ancak postnatal dönemde uzun QT sendromu ol-
du¤u görülen bir olguyu sunmay› amaçlad›k. 

Olgu: Yirmi yedi yafl›ndaki primigravid olgu, dikkat çekici fetal arit-
mi nedeniyle 29. gebelik haftas›nda klini¤imize baflvurdu. Prenatal
dönemde prematür atriyal ekstrasistoller tespit edildi. Postnatal dö-
nemde QT aral›¤› 500 ms idi. Bu nedenle olgu, prematür atriyal
ekstrasistoller ile iliflkili uzun QT sendromu tan›s› ald›. 

Sonuç: Prematür atriyal ekstrasistoller kolay tespit edilmektedir ve
genel olarak izole ritim bozuklu¤u fleklinde ortaya ç›kmaktad›r. An-
cak olgular›n çok az›nda, uzun QT sendromu gibi ciddi aritmi gö-
rülmektedir. Bu ölümcül durum, fetüs ve yenido¤an için potansiyel
riskleri öngörmek amac›yla ay›r›c› tan›da dikkate al›nmal›d›r. 
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Abstract: Long QT syndrome diagnosed by premature
atrial extrasystoles: a case report
Objective: We aimed to present a case that was prenatally diagnosed
as fetal arrhythmia due to premature atrial extrasystoles but turned
out to be long QT syndrome at postnatal period. 

Case: A 27-year-old primigravid woman was referred to our clinic at 29
weeks of gestation due to marked fetal arrhythmia. Premature atrial
extrasystoles were detected during the prenatal period. The QT inter-
val was 500 msec in the postnatal period. So the case was diagnosed
as long QT syndrome associated with premature atrial extrasystoles. 

Conclusion: Premature atrial extrasystoles are easily recognized and
generally presented as an isolated rhythm disorder. But the minority
of cases is associated with serious arrhythmia such as long QT syn-
drome. This lethal condition should be considered in the differential
diagnosis to predict the potential risks for the fetus and neonate. 

Keywords: Fetal arrhythmia, long QT syndrome, premature atri-
al extrasystole.



ventriküler kas›lma izledi. Bu bulgular, kondüksiyon
atriyal bigemine ritim olarak de¤erlendirildi (fiekil 1).
Konjestif kalp yetmezli¤i ve yap›sal anormallik kan›t›
yoktu. Ebeveyn öyküsünde herhangi bir aritmik sen-
drom yoktu ve anne baban›n fiziksel muayeneleri nor-
maldi. LQTS olas›l›¤›n› kontrol etmek üzere EKG’de
ebeveyn QT aral›klar› de¤erlendirildi ve uzun QT ara-
l›klar› olmad›¤› görüldü (<480 ms). Genetik sonografi-
de ek fetal anomali gözlenmedi. Gebeli¤in 29. haftas›n-
daki tan›dan bafllayarak hasta, haftal›k fetal ekokardi-
yografi ile takip edildi. Antenatal dönem boyunca, di-
¤er ritim bozukluklar› ve konjestif kalp yetmezli¤i ol-
maks›z›n prematür atriyal ekstrasistoller tespit edildi.
Sezaryen geçmifli ve fetal büyüme k›s›tl›l›¤› nedeniyle
gebeli¤in 38. hafta 2. gününde sezaryen do¤um gerçek-
lefltirildi. 2540 graml›k erkek yenido¤an dünyaya geti-
rildi. Do¤umdan sonra ekokardiyografi gerçeklefltiril-
di. EKG sonucunda yenido¤anda 500 ms’lik çok uzun
bir QT aral›¤› bulundu (fiekil 2). Bunun sonucunda
LQTS tan›s› kondu ve yenido¤an, ani bebek ölümü ris-
ki nedeniyle takibe al›nd›. Dört ay boyunca asempto-
matik kald›. Postnatal dönem boyunca t›bbi tedavi ge-
rekmedi. Yenido¤an›n ailesi, genetik de¤erlendirme
önerilerini reddetti. 

Tart›flma
Aritmiler, tüm gebeliklerin en az %2’sinde tespit

edilmektedir. Fetal kalp, antenatal dönemde dikkatli bir
flekilde incelenmelidir.[6] Olgu raporumuzda, in utero
prematür atriyal ekstrasistolleri olan ve postnatal dö-
nemde LQTS tan›s› alan bir fetüs sunduk. Konjenital
LQTS, transmembranik sodyum veya potasyum kanal›
proteinleri için kodlama yapan birtak›m genlerin bozul-
mas›yla iliflkili olan kal›tsal bir iyon kanal› bozuklu¤u-
dur. Alt› alt türdeki (LQT1–LQT6) mutasyonlar, kon-
jenital uzun QT’den sorumlu olan uzam›fl eylem potan-
siyellerine yol açan iyon kanallar›n›n bozulmas›ndan so-
rumludur.

Bu mutasyonlar, içe do¤ru depolarize olan sodyum
ak›mlar›n›n inaktivasyonunu yavafllat›r veya d›fla do¤ru
repolarize olan potasyum ak›mlar›n›n yavafllamas›na ne-
den olur.[7] Uzun QT aral›¤› tan›s›, fetal magnetokardi-
yografi kullan›larak[8] ve prenatal dönemde fetal EKG
ile[9] konulmufltur. Tüm ani bebek ölümü sendromu ol-
gular›n›n %50’sinde altta yatan risk faktörü LQTS’dir.[5]

LQTS prognozu, prenatal dönemde veya yaflam›n ilk
haftas›nda saptand›¤›nda iyi de¤ildir.[10] Uzam›fl QT’nin
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fiekil 2. Elektrokardiyografide, yenido¤anda 500 ms’lik oldukça uzun
bir QT aral›¤› bulunmufltur. QT aral›¤›, Q dalgas›n›n bafllang›-
c›ndan T dalgas›n›n bitimine kadar olan aral›kt›r. Beklenen QTc
aral›¤›, kad›nlarda 480 ms’den daha k›sa olmal›d›r.

fiekil 1. Kondüksiyon atriyal bigemine ritimli fetüste M-mod kayd›.
M-mod imleç sat›r›, sa¤ atrium (RA) ve sol ventrikül (LV)
kesiflmektedir. Tüm di¤er atriyal kas›lmalar erkendir; prema-
tür kas›lmalar› daima bir ventriküler kas›lma takip eder.



fetal tan›s›, gebeli¤in 16. haftas›na kadar erken bir za-
manda fark edilmifltir.[11] Sistematik bir incelemede,
LQTS’li 21 fetüs önemli derecede in utero kardiyak
bulgularla belgelenmifltir. On alt› (%76) fetüste bradi-
kardi (≤110 bpm), 4 (%19) olguda ventriküler taflikardi
veya tafliaritmi ve bir olguda plevral effüzyon görülmüfl-
tür. On bir (%52) fetüste, prenatal ve postnatal dönem-
de atriyoventriküler blok (AVB) saptanm›flt›r. Dört
(%19) fetüs, 100 ila 110 bpm aras›nda de¤iflen hafif bra-
dikardiye ve kardiyotokografide bafllang›ç de¤eri fetal
kalp h›z› (FHR) de¤iflkenli¤ine sahip bulunmufltur. Bu
nedenle, LQTS’li fetüslerde AVB nedeniyle sinüs bra-
dikardisi ve fetal bradikardi görülebilir.[10] Cuneo ve ark.
fetüslerin s›ras›yla %97.4’ünde ve %2.6’s›nda izole eks-
trasistoller ve AVB tespit etmifltir.[11] Biz de olgumuzda
izole prematür atriyal ekstrasistoller saptad›k. LQTS’li
baz› fetüsler, 110–120 bpm’lik hafif flekilde azalm›fl bafl-
lang›ç de¤eri (FHR) sergilemektedir. 110–120 bpm bafl-
lang›ç de¤eri FHR’ye sahip bu tür fetüslerde LQTS
flüphesi, hastalar›n prenatal olarak LQTS tan›s› alma
oran›n› art›rabilir.[10] Ayr›ca, LQTS’li baz› hastalar 120
bpm’nin üzerinde in utero FHR sergilemifltir.[12] Baz› ol-
gularda azalm›fl kalp h›z› de¤iflkenli¤i de saptanm›flt›r.[13]

Olgumuzda, ortalama FHR’yi normal kalp h›z› de¤ifl-
kenli¤i ile 110 bpm olarak hesaplad›k. Bu olgu, sadece
antenatal dönemde LQTS tan›s› alan bir olgu de¤ildir.
Postnatal dönemdeki tan›n›n sebebi, antenatal dönemde
tespit edilen aritmi flüphesidir. Fetal aritmili fetüslerde,
özellikle de aile geçmifli olmayan olgularda, ay›r›c› tan›
esnas›nda LQTS dikkate al›nmal›d›r. LQTS genetik bir
bozukluk oldu¤undan, aile geçmiflinde aritmi ve senkop
olmayan olgular›n ay›r›c› tan›s›nda dikkate al›nmayabi-
lir. Olgumuzda, fetal aritmi flikayeti ile baflvuran gebe-
lerdeki sporadik olgular›n olas›l›¤›n› dikkate alarak ante-
natal ve postnatal incelemeler gerçeklefltirmenin gerek-
lili¤ini vurgulamaya çal›flt›k. Fetal aritmide ay›r›c› tan›
olarak uzun QT sendromunu ak›lda tutmak, yenido¤an-
da ortaya ç›kabilecek olas› komplikasyonlar› fark etmeye
yard›mc› olacakt›r.

Bunun sonucunda ise, fetal aritminin tespiti prenatal
takip için yeterli de¤ildir; aritmi türünü tespit etmek de
önemlidir. Aritmiye efllik edebilecek LQTS gibi altta ya-
tan patolojiler daima araflt›r›lmal›d›r. Özellikle LQTS’li
sporadik olgularda, hem fetüs hem de yenido¤an için
prenatal tan› önemlidir. LQTS tan›s›, prenatal araflt›r-
mada EKG’ler ve genetik testler ile konulabilir. Böylece,
“ani bebek ölümü sendromu” insidans›, bu araflt›rmalar›n
yard›m›yla azalt›labilir.[10]

Sonuç
Fetal ekokardiyografi, QT aral›¤›n› tespit etmez. Bu

nedenle, fetal aritmilerde LQTS olas›l›¤›n› düflünmemiz
gerekmektedir.

Ç›kar Çak›flmas›: Ç›kar çak›flmas› bulunmad›¤› belirtilmifltir.

Kaynaklar
1. Schwartz PJ, Stramba-Badiale M, Crotti L, Pedrazzini M,

Besana A, Bosi G, et al. Prevalence of the congenital long-QT
syndrome. Circulation 2009;120:1761–7.

2. Schulze-Bahr E, Fenge H, Etzrodt D, Haverkamp W, Monnig
G, Wedekind H, et al. Long QT syndrome and life threaten-
ing arrhythmia in a newborn: molecular diagnosis and treat-
ment response. Heart 2004;90:13–6.

3. Donofrio MT, Gullquist SD, O’Connell NG, Redwine FO.
Fetal presentation of congenital long QT syndrome. Pediatr
Cardiol 1999; 20:441–4.

4. Ohkuchi A, Shiraishi H, Minakami H, Eguchi Y, Izumi A, Sato
I. Fetus with long QT syndrome manifested by tachyarrhyth-
mia: a case report. Prenat Diagn 1999;19:990–2.

5. Schwartz PJ, Stramba-Badiale M, Segantini A, Austoni P, Bosi
G, Giorgetti R, et al. Prolongation of the QT interval and the
sudden infant death syndrome. N Engl J Med 1998;338:1709–
14.

6. Southall DP, Richards J, Hardwick RA, Shinebourne EA,
Gibbens GL, Thelwall-Jones H, et al. Prospective study of
fetal hearth rate and rhythm patterns. Arch Dis Child 1980;55:
506–11.

7. Khan IA. Long QT syndrome: diagnosis and management. Am
Hearth J 2002;143:7–14.

8. Schneider U, Haueisen J, Loeff M, Bondarenko N,
Schleussner E. Prenatal diagnosis of a long QT syndrome by
fetal magnetocardiography in an unshielded bedside environ-
ment. Prenat Diagn 2005;25:704–8.

9. Fujimoto Y, Matsumoto T, Honda N, Tojo R, Furuya M,
Kasai K, et al. Prenatal diagnosis of long QT syndrome by
non-invasive fetal electrocardiography. J Obstet Gynaecol Res
2009;35:555–61.

10. Ishikawa S, Yamada T, Kuwata T, Morikawa M, Yamada T,
Matsubara S, et al. Fetal presentation of long QT syndrome –
evaluation of prenatal risk factors: a systematic review. Fetal
Diagn Ther 2013;33:1–7.

11. Cuneo BF, Strasburger JF, Wakai RT, Ovadia M. Conduction
system disease in fetuses evaluated for irregular cardiac rhythm.
Fetal Diagn Ther 2006;21:307–13.

12. Beinder E, Grancay T, Menedez T, Singer H, Hofbeck M.
Fetal sinus bradycardia and the long QT syndrome. Am J
Obstet Gynecol 2001;185:743–7.

13. Vigliani M. Romano-Ward syndrome diagnosed as moder-
ate fetal bradycardia. A case report. J Reprod Med 1995;40:
725–8.

Cilt 26 | Say› 1 | Nisan 2018

Prematür atriyal ekstrasistoller ile tan› alan uzun QT sendromu

53


