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Nadir Ventriküler Aritmiler 

 Uzun QT Sendromu 

 Kısa QT Sendromu 

 Brugada Sendromu 

 ARVD 

 KPVT 

 Erken Repolarizasyon 



Miyokard Hc-Aksiyon Potansiyeli 

 



QT interval Ölçümü 

 QT intervali depolarizasyon ve repolarizasyon süresi toplamıdır 

Ölçümü 

 QRS başlangıcından T’nin sonuna kadar olan mesafedir 

 DII ve V5 veya V6 dan ölçülür 

 En az 3-5 kardiyak siklus ortalaması alınır 

 Ölçülen en uzun değerler alınır 

 Kalp hızına göre düzeltilmiş değerler Bazett formülü ile 

hesaplanır  



Uzun QT 



Uzun QT Sendromu 

 YKH olmaksızın QT mesafesinde uzama ve malign 

ventriküler aritmilerle seyreden genetik kanalopatidir 

 Na, K, Ca kanallarında genetik defekt vardır 

 Otozomal dominant (Romano-Ward) 

 Otozomal resesif (Jerwell and Lange-Nielsen) sağırlık+ 

 %85 vaka ebeveynden genetik geçer 

%50’si yaşam boyu asemptomatik,  

%10-50’sinde belirgin QT uzaması yok 

 %15 de-novo mutasyondur 

 Prevalansı 1/2000-1/5000 arasındadır 

 



Uzun QT’de Genetik Defekt 

(Andersen Tawil S) 

(Timothy S) 



Uzun QT- Mekanizma 

 



 

Uzun QT-EKG Özellikleri 



Uzun QT Klinik Özellikler 

 En sık belirtisi senkoptur, 

 Kardiyak arrest / AÖ %1-3 

 12 yaşa kadar % 50’si semptomatik, 40 yaşa kadar %90 

Tipine göre spesifik tetikleyicileri mevcuttur 

 Uzun QT1: Fizik egzersiz (öz. yüzme), emosyonel stres 

 Uzun QT2: İşitsel uyaranlar (ani alarm, zil sesi), emosyonel 

stres ve post partum dönem. Epilepsi sık (%40) 

 Uzun QT3: aritmi istirahatte veya gece uykuda tetiklenir 

  

 

 



Uzun QT-Teşhisi 

 EKG ve klinik öykü ile konulur 

 Öncelikle QTc’yi uzatan edinilmiş durumlar ekarte 

edilmelidir 

İskemi, hipokalemi, KMP, hipokalsemi, hipomagnezemi, 

ilaçlar, hipotermi … 

 QTc belirgin uzunsa teşhis açıktır 

 Sınırda vakalarda skorlama sistemi kullanılır 

 



 QT’yi uzatan 

sekonder neden 

yokluğunda  

 ≥ 3.5 puan= Uzun QT 

tanısı konur 

 1-3 puan olanlar ve 

Latent uzun QT 

olanlarda ilave testler 

yapılır 



Latent Uzun QT 

 İstirahatte QTc Normal (latent Uzun QT) 

LQT1: %36 

LQT2:%19 

LQT3:%10  

İlave testler: 

 Seri EKG, 

 Holter,  

 Egzersiz stres test (recovery 4. dk QTc>445 ms) 

 Epinefrin test ile QT uzaması açığa çıkarılabilir 

 



Uzun QT Sendromu Teşhisi 

 Uzun QT 

a. QT uzatan sekonder neden olmaksızın risk skoru 

≥3.5 ve/veya 

b. Uzun QT genlerinden birinde belirgin patojenik 

mutasyon olması veya 

c. Sekonder neden yokluğunda tekrarlanan EKG’lerde 

QTc ≥500 ms 

 Açıklanamayan senkoplu hastada, QT’yi uzatan 

sebep ve patojenik mutasyon yokken QTc’nin 

480-499 ms olması durumunda Uzun QT tanısı 

konulabilir  
2013 HRS/EHRA/APHRS expert konsensus raporu 



QTc’ye Göre Risk Belirleme 

Sauer et al, JACC Vol. 49, No. 3, 2007 January 23, 2007:329–

37 



Uzun QT Sendromlu Hastalarda 

 Kardiyak Arrest veya AKÖ için Risk Tablosu    

Goldenberg I, Moss AJ. J Am Coll Cardiol. 2008 17;51(24):2291-300 



Kısa QT Sendromu 

 İlk kez 2000 yılında Gussak ve ark tarafından 

aynı ailenin 3 üyesinde belirlenerek tariflenmiş 

 

 Yapısal KH olmayan 17 y B hasta laparoskopik 

kolesistektomi sırasında HVC AF’a ve VF’ye 

girmesiyle belirlenmiş 

 

 Genetik olarak K ve Ca kanallarında defekt 

mevcuttur 



Kısa QT Sendromu 

 Epidemiyolojik veri yok 

 Erkeklerde daha sık 

 İlk semptom en sık kardiyak arrest 

 Senkop daha seyrek 

 %30 AF eşlik ediyor 



Kısa QT Sendromu-Genetik 

 



Kısa QT-Patofizyoloji  

 K kanallarının mutasyon sonucu fonksiyon 

kazanması aksiyon potansiyeli ve QT’yi kısaltır 



Kısa QT sendromu-Tanısı 

 QTc ≤330 ms ise kısa QT 

 QTc<360 ms ve ilave olarak birisi 

Ailede kısa QT öyküsü 

Patojenik mutasyon 

Ailede <40 yaş ani ölüm  

YKH olmaksızın VT/VF geçirmiş olma 

 
2013 HRS/EHRA/APHRS expert konsensus raporu 



Kısa QT-EKG 

 

QTc=240 ms 

T’ler  uzun, dar ve simetrik 



Brugada Sendromu 

 Tanımı; 

 YKH olmaksızın Sağ prekordiyal derivasyonlarda 

spesifik ST elevasyonu ile birlikte VF’a bağlı AÖ’le 

seyreden genetik bir iyon kanal defektidir 

 İlk kez 1992’de Brugada kardeşler tarafından 

tanımlanmıştır 

 Prevalansının 1/10000 olduğu tahmin ediliyor 

 Doğu Asya, Japonya, Filipinler, Tayland’ta daha sık 5-

10/10000 

 Endemik olduğu bölgelerde <50 yaş ölümlerin en sık 

sebebi 

 
Shimizu W. Journal of Arrhythmia 29 (2013) 65–70 



Brugada Sendromu 

 Genellikle erişkin dönemde ortaya çıkar 

 Ort Ani ölüm yaşı 41 

 Çocuklukta nadir 

 Vakaların %20-40’ında ailede sebebi belirsiz 

ani ölüm öyküsü mevcut  

 Erkeklerde 8 kat daha sık 

 

Shimizu W. Journal of Arrhythmia 29 (2013) 65–70 



Brugada Sendromu-Genetik 

 Otozomal dominant geçişli 

 %60 vaka sporadik 

 Kardiyak Na, K ve Ca kanallarının subunitlerini 

düzenleyen genlerde mutasyon mevcut. 

 Vakaların %35’inde genetik mutasyon tespit 

edilmiş 

%30 u SCN5A geninde mutasyon sorumlu 

%5’inde ise diğer gen mutasyonları sorumlu 

 Çoğunda mutasyon tespit edilememesinin 

nedeni: Bilinmeyen genlerde mutasyon, kopya sayısı 

farklılığı, inkomplet penetrans gibi sebepler olabilir 

 



Br Sendromu Genetik defektleri 

 



EKG Özellikleri 

 



BrS-EKG 

 Supraventriküler aritmiler sık 

 % 10-20’sinde AF eşlik eder 

 İntra his ileti defektine bağlı PR uzaması 

görülebilir  



Br Sendrom-Mekanizma 

 



 



Brugada Sendrom Tanısı 

 Sağ prekordiyal derivasyonların en az birinde (V1-

V2-2,3,4. İKA) spontan veya İV sınıf I AA ilaçlarla 

provakasyon sonucu Tip 1 EKG morfolojisinin 

bulunması veya 

 Tip 2 veya 3 EKG paterni olup Sınıf 1 AA ilaçlarla 

provakasyon sonucu Tip 1 EKG paterni 

belirlenmesi ile teşhis edilir 



Brugada Sendromu Teşhisi 

 Tip 1 EKG “Brugada Paterni” diyagnostiktir 

 Na kanal blokerleri (ajmalin, flekainid, pilsikainid 

veya prokainamid) ile Tip 1 EKG indüklenmesi de 

diyagnostiktir 

 Kesin Brugada Sendromu Teşhisi Tip 1 EKG’ye 

ilave olarak aşağıdakilerden en az birisi 

bulunmasıyla teşhis edilir 

Aile Öyküsü: Ailede <45 yaş AÖ öyküsü veya  Aile 

bireylerinde Tip 1 EKG paterni olması 

Aritmi ilişkili semptomlar: Senkop veya agonal nokturnal 

solunum 

Ventriküler Aritmi: PVT/VF 



BrS-Klinik Seyri 

 Özellikle istirahat, uyku veya vagotonik durumlarda 

meydana çıkan; 

VT veya kardiyak arrest 

Senkop 

Uykuda agonal solunum 

Çarpıntı  

 Tip 1 BrS olup VF ile gelenlerde 4.5 yıllık takipte 

tekrar %69* 

 %64 vaka asemptomatik  

*Brugada J, et al. Circulation 2002;105:73–8.  



Br Sendromu –Risk Belirleme 

 Asemptomatik BrS hastalarında olay riski %8 ile 

% 0.5 arasında değişmektedir 

 Arrest ve senkop tekrar için kötü prognoz 

göstergesidir 

 EPS’de aritmi indüklemenin risk belirlemede yeri 

yok (PRELUDE çalışması) 

 Diğer risk faktörleri 

Fragmante QRS, ventr RP <200 ms, Egzersiz recovery de ST 

elevasyonu, AF  ve PR uzaması  

Arbelo E, Brugada J. Curr Cardiol Rep (2014) 16:508 



ARVD-Tanım 

 Sağ ventrikül miyokardiyumun fibröz ve yağ 

doku ile yer değiştirdiği, malign ventriküler aritmi 

ve progresif ventrükül disfonksiyonuna neden 

olan genetik bir KMP’dir 

 Sıklığı 1/2000-1/5000 

 Erkeklere 3 kat fazla  

 Genç erişkin ve atletlerde 

 2. sık ani ölüm nedeni 



ARVD 

 Ort başlama yaşı 29. 

 12 yaş öncesi ve 60 yaş sonrası pek görülmez. 

 En sık semptom çarpıntı ve senkop (%25) 

 Progresif seyirlidir 

 Erken evrede yapısal değişiklikler olmayabilir 

veya hafif veya lokalize olabilir 

 En sık lokalizasyon; anterior infindibulum, RV 

apex ve RV inferobazal kısmı “displazi üçgeni” 

karekteristik özelliği 

 



ARVD-Doğal Seyir 

 Semptom ve yapısal olarak 4 fazda incelenir 

1. Gizli Faz: 

Asemptomatik olup görülebilir RV yapısal 

anomaliler yok veya minimaldir 

Ani ölüm görülebilir 

2. Aşikar elektriki bozukluk: 

Çarpıntı, senkop ve genellikle eforla tetiklenen RV 

kökenli semptomatik aritmiler (VPS’den VF’ye)  

 

 



ARVD-Doğal Seyir 

3. RV Yetmezliği (RV miyokardiyum kaybı sonucu 

pompa yetmezliği) 

4. Bivetriküler Yetmezlik: İleri evre. İVS ve LV tutulur. 

RV anevrizmalar içinde trombüs izlenebilir 

 Sonuçta ileri dilate KMP’ye benzer. Ayırımı zor olabilir 

 

 



ARVD-Genetik 

 Edezyonu sağlayan desmozomlardeki protein defekti sonucu 

oluşur 

 

 Plakofilin,  

 desmoglein, 

 desmoplakin, 

 Desmocollin, 

 plakoglobin  

 

 

 en sık muatasyona uğrayan 5 protein 

 



ARVD-Genetik 

 Otozomal dominat geçişlidir 

% 30-50’sinde aile hikayesi mevcut  

 Otozomal resesif – Carvajal send./ Naxos h. 

 



ARVD 

 Klasik Patern: RV tutulumu ön planda 

 Anterior T negatifliği ve LBBB şeklinde ventr aritmi 

 Sol Dominant Aritmojenik KMP (LDAC) 

LV etrafını 1/3 dış miyokardiyumu dairesel şekilde 

çevreler 

LV dilatasyon, duvar hareket boz ve gadolinyum 

tutululu artar 

İnfero-lat T negatif ve RBBB şekl ventr aritmi  

 Biventriküler Aritmojenik KMP  

Erken dönem lokalize yapısal anomaliler olabilir 

İleri evrede Dilate KMP’ye benzeyebilir 



ARVD –Diyagnostik Kriterler 



ARVD Tanısı 

Kesin ARVD 

 2 major 

 1 major +2 minör 

 4 minör kriter ile tanı konur 

Sınırda Tanı 

 1 major + 1 Minor 

 3 Minör  

Olası Tanı 

 1 major 

 2 minör 

Tipik genetik mutasyonun 

gösterilmesi yeni major 

kriter olarak sınırda veya 

olası ARVD durumunda 

faydalı olabilir  



ARVD-Epsilon Dalgası  

 



>14 yaş ve RBBB olmayanlarda V1-V3 T negatif- Major kriter 

  

ARVD- EKG 

LBBB şekil VPS  



ARVD-VT 

 

LBBB+ Süperior aks 



ARVD-EKO 

 Parasternal uzun aks RVOT≥32 mm 

 Kısa aks RVOT ≥ 36 mm  



ARVD-EKO 

 

RV anevrizma  



ARVD- MR 

 
 Yüksek sinyal 

yoğunluğu (yağ) 

 RVOT ektazisi 

 Diskinetik şişkinlikler 

 RV, RA dilatasyonu 

 

 Fibrozis yağdan 

daha spesifik 

Midiri M. Int J Cardiovasc Imaging. 2001 

 



Katekolaminerjik Polimorfik VT (KPVT) 

 

 Egzersiz ve stres gibi adrenerjik aktivite artışının 

tetiklediği bidireksiyonel yada polimorfik VT/VF ile 

seyreden nadir bir aritmidir 

 Çok nadirdir (1/10000) 

 Yapısal KH yok ve QT normaldir 



KPVT-Genetik 

 İki Tipi vardır 

Otozomal dominant: (KPVT1): ryanodin reseptör  

(RyR2) mutasyonu vardır (%50-60) 

Otozomal resesif: (KPVT2): Calsequestrin (CASQ2) 

mutasyonu mevcut (Nadir görülür %1-2) 

 İlave olarak K kanallarında KCNJ2 gen defekti 

de belirlenmiş 

 Uzun QT7’nin varyantı olabileceği düşünülmekte 

 Ank2 (uzun QT4) gen mutasyonu gösteriliş 

 



KPVT-Mekanizma  

 RyR2’de mutasyon sonucu sarkoplazmik retikulumdan 

diyastolde stoplazmaya aşırı Ca sızıntısı olur 

 

 Sitoplazmadan Na-Ca exchanger ile Ca ile Na yer 

değiştirerek Hc’ye Na girişi ve gecikmiş 

afterdepolarizasyonlar oluşur 

 

 B adrenerjik stimulasyon altında gecikmiş 

afterdepolarizasyon ve tetiklenmiş aktivite sonucu 

ventriküler aritmi gelişir.  



 



KPVT-Kliniği 

 Sıklıkla 1 ve 2. dekatta egzersiz ve stresle 

senkop, nöbet yada AÖ şeklinde ortaya çıkar 

 

 %30 aile öyküsü mevcut 

 

 Düşmelere kasılmalar eşlik ettiğinde epilepsi ile 

sık karıştırılır 

 

 İstirahatte EKG normal, Hız hafif düşük olabilir 

 



KPVT-Tanı 

 Tanısı sıklıkla efor testi ile konur 

Hasta egzersize başlayınca gittikçe progresif 

olarak VPS’ler, daha sonra polimorfik VPS sonuçta 

bidireksiyonel veya PMVT gelişir 

Efor sonrası progresif azalıp kaybolur 

 Egzersizle atriyal ektopi ve AT izlenebilir 

 EPS ile indüklenemez 

 



KPVT 

 



Bidireksiyonel VT 

 



KPVT Tanısı-HRS/EHRA Konsensus Raporu 



Erken repolarizasyon 

 İki komşu derivasyonda J ve ST segment 

elevasyonu ile karekterizedir. 

 Prekordiyal ise benign, 

 inf/lat ise idiyopatik VF ile ilişkili 



HRS/EHRA Konsensus Raporu 

 Resusite edilmiş nedeni belirsiz PMVT/VF’li 

hastada inf ve/veya lateral de ≥2 komşu 

derivasyonda ≥1 mm J nokta elevasyonu olması 

durumunda ER Sendromu tanısı konur 

 AÖ olup otopsi negatif ve önceki EKG’lerinde inf 

ve/veya lateral de ≥2 komşu derivasyonda ≥1 

mm J nokta elevasyonu olması ER Sendromu 

tanısı konulabilir 

 inf ve/veya lateral de ≥2 komşu derivasyonda ≥1 

mm J nokta elevasyonu olması durumunda ER 

Paterni tanısı alır 
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