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ABSTRACT

Background & objectives: Long QT syndrome (LQTS), congenital or acquired disorder, is
characterized by a prolonged QT interval associated with syncope attacks and sudden death.
Jervell and Lange-Nielsen first described LQTS in conjunction with sensory-neural congenital
deafness. In long QT syndrome, the modified QT interval is greater than 440 ms and 460 ms
in men and in women respectively. Acquired forms of prolonged QT are the consequence of
metabolic disorders and various medications.
Since the number of people with congenital deafness in the society is not low and studies in
Iran about this syndrome, especially in children are limited, therefore identification of these
patients by performing an ECG and simple measures, may be useful in reducing sudden death
among these patients. The aim of this study was to determine the prevalence of prolonged QT
syndrome in children with congenital sensory-neural deafness which undergoing cochlear
implant surgery.
Methods: In this study, a single-center cross-sectional observational study, all children with
congenital deafness which undergoing cochlear plantation at northwest of Iran were enrolled.
Patients' heart rate and QT interval were calculated using Bazett's formula. The association of
long QTc with syncope and sudden death, evaluated by using Schwartz's criteria in children
with long QT syndrome.
Results: Of the 357 studied patients, 204 (57.1%) were male and 153 (42.9%) were female.
The mean±SD of the current age of the patients was 7.15±2.93 years with a mean of 7 years.
The mean±SD of QT interval in the studied patients was 291.01±26.89 ms with a mean of 280
ms. the mean±SD of the  QTc interval in the studied patients was 400.52±25.74 ms with a
median of 404 ms. Frequency of Long QTc in the studied patients was 17 cases (4.8%) and
long QT syndrome was 5 cases (1.4 %).
Conclusion: The prevalence of prolonged QT syndrome in patients with congenital deafness
in northwest of Iran in 2019 was 4.8%, and 2 cases had syncope and 3 cases had sudden
death.
Keywords: Long QT Syndrome; Congenital Deafness; Children; Iran
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چکیده
) نوعی اختلال مادرزادي یا اکتسابی در مرحله رپولاریزاسیون است کـه باعـث   LQTSطولانی (QTسندرم :هدفوزمینه

از بیشـتر  اصـلاح شـده   QTفاصله طولانی QTطبق تعریف در سندرم . شودسطحی میECGدر QTفاصله طولانی شدن
ms440 در مردان وms460 باشد. اشکال اکتسابی میدر زنانQTناشی از اختلالات متابولیک و داروهاي مختلـف  طولانی ،

در نیلسـن -لانـژ وجرولشود.انی مشخص می) همراه با حملات سنکوپ و مرگ ناگهLQTSطولانی (QTسندرم هستند. 
که تعداد افراد دچار کـري مـادرزادي در  عصبی شرح دادند. ازآنجا-را در همراهی با کري مادرزادي حسیLQTSابتدا 

ی ایـن  توان از مرگ ناگهانجامعه کم نیستند و با توجه به اینکه با شناسایی این بیماران با انجام نوار قلب و اقدامات ساده، می
طولانی در کودکان با کـري  QTافراد به میزان قابل توجهی جلوگیري کرد، هدف از این مطالعه تعیین میزان شیوع سندرم 

اند. عصبی، در بیمارانی است که تحت عمل جراحی کاشت حلزون قرار گرفته-مادرزادي حسی
تمام کودکان مبتلا به کـري مـادرزادي کـه    بود،اي مقطعی تک مرکزيدر این مطالعه که یک مطالعه  مشاهده: کارروش

طـولانی پـس از   QTوارد مطالعه شدند. نـوار قلبـی بیمـاران و وجـود     بودندتحت عمل جراحی کاشت حلزون قرار گرفته
ن با سنکوب و مرگ ناگهانی مورد بررسی قرار گرفتند و در نهایت بـا  آبا استفاده از فرمول بازت و همراهی QTمحاسبه 

طولانی بودند تشخیص داده شـده و همراهـی آن بـا کـري     QTکودکانی که مبتلا به سندرم کرایتریاي شوارتزده ازاستفا
مادرزادي ارزیابی گردید.   

%) مونث بودنـد. میـانگین سـن فعلـی     9/42مورد (153%) مذکر و 1/57مورد (204بیمار مورد مطالعه، 357از یافته ها:
در بیمـاران مـورد مطالعـه برابـر    QTفاصـله  سال بـود. میـانگین  7سال با میانه 25/7±93/2بیماران مورد مطالعه برابر

ــه  89/26±01/291 ــا میان ــه ب ــی ثانی ــانگین فاصــله  280میل ــود. می ــه ب ــی ثانی ــر  QTcمیل ــه براب در بیمــاران مــورد مطالع
مـورد  17بیمـاران مـورد مطالعـه برابـر     در Long QTcمیلی ثانیه بود. فراوانـی  404میلی ثانیه با میانه 74/25±52/400

) بود.%4/1(مورد5طولانی QTمیزان شیوع سندرم ) و8/4%(
طولانی در کري عصبی در کودکان مراجعه کننده جهت کاشت حلزون در شهر تبریز QT: میزان شیوع سندرم گیرينتیجه

.بوددرصد 4/1برابر با 1398در سال 
ی، کري مادرزادي، کودکان، ایران طولانQTسندرم :کلیديهايواژه
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مقدمه
) نوعی اختلال مـادرزادي  LQTSطولانی (QTسندرم 

پولاریزاسیون اسـت کـه باعـث    یا اکتسابی در مرحله ر
. شـود سـطحی مـی  ECGدر QTشدن فاصله طولانی

ــندرم    ــف در س ــق تعری ــولانی QTطب ــله ط QTفاص

در ms460در مردان و ms440از بیشترشده اصلاح
برابر است با فاصـله  QTC] (فاصله 2،1باشد [میزنان 
QTیم بر جذر فاصـله  تقسRR   اشـکال اکتسـابی .(QT

، ناشی از اختلالات متابولیک و داروهاي مختلف طولانی
نوع جهش ژنتیکی مجزا منجر بـه  چهارهستند. حداقل 

شوند. اشکال مادرزادي اشکال مادرزادي این اختلال می
ند (سـندرم جـرول و   ممکن است با کري همـراه باش ـ 

) یــا بــه تنهــایی روي دهنــد (ســندرم 1نیلســون-لانــژ
ــانو ــر QTســندرم ]. 5-3) [2وارد-روم طــولانی در اث

یــا پتاســیمی و -هــاي یــونی ســدیمیاخــتلال در کانــال
شود که این اخـتلال ژنتیکـی در ایـن    کلسیمی ایجاد می

افراد باعـث اخـتلال در رپلاریزاسـیون بطنـی و مـرگ      
ــی ــانی مـ ــتلال  ناگهـ ــک اخـ ــندرم یـ ــن سـ ــود. ایـ شـ

Uunderdiagnosesاز درصــد10-15باشــد و مــی
طبیعـی دارنـد   QTفاصله LQTSهاي افراد حامل ژن

اري، با توجه بـه رونـد افزایشـی تشـخیص بیم ـ    ]. 3-7[
نفــر 10000میــزان شــیوع ایــن بیمــاري یــک در هــر 

مرگ در سال ناشی از 4000شود و تا تخمین زده می
دهد. میزان بروز این سـندرم در  این سندرم روي می

ولی میزان مرگ ].4-1باشد [زنان بیشتر از مردان می
و میر در مردانی که بیمـاري در آنهـا تشـخیص داده    

که یکـی از  معمولا زمانیشده بیشتر است. این سندرم
ECGمیـرد و یـا   اعضاي خانواده بصورت ناگهانی مـی 

طولانی باشـد، تشـخیص داده   QTدهنده فاصله نشان
سنکوپ شود. بیماران ممکن است ابتدا با تشنج، پرهمی

و طپش قلب و یـا سـنکوپ مراجعـه کننـد. دو تظـاهر      
ــرات     ــنکوپ و تغیی ــلات س ــاري حم ــده بیم ECGعم

اي بدسـت  یافتـه معاینـه بـالینی معمـولاً   باشد و درمی

1 Jervell & Lange-Nielsen
2 Romano-Ward

آید که نمایانگر وجود این سـندرم باشـد. بـا ایـن     نمی
کـاردي نامتناسـب بـا    وجود، برخی از بیماران با برادي

کنند و همچنین برخی از بیمـاران  شان مراجعه میسن
ممکــن اســت کــاهش شــنوایی (ناشــنوایی مــادرزادي) 

جـود سـندرم   احتمـال و دهنـده نشانداشته باشند که 
]. خوشـبختانه  3,7,8باشـد [ مـی نیلسـن -جرول و لانـژ 

در این Torsade de Pointحملات تاکی آریتمی بطنی
باشـد. خطـر   شـونده مـی  خود محدودمعمولاًبیماران

Highماران ـــمرگ ناگهانی در بی Risk   بیشـتر اسـت
ICD3دفیبریلاتـور کاشـتنی قلبـی   که بعد از درمان با 

کـه  آنجـا از]. 6-8واهنـد داشـت [  خوبی خآگهییشپ
تعداد افراد دچار کري مادرزادي در جامعه کم نیستند 

ــران در خصــوص ایــن و مطالعــات انجــام شــده در ای
باشـد و بـا   سندرم به ویژه در کودکـان محـدود مـی   

توجه به اینکه با شناسایی این بیماران با انجام نوار قلب 
بتـا بلـوکر،   و اقدامات ساده نظیر استفاده از داروهاي 

کننده آریتمـی مثـل مصـرف    ایط مستعداجتناب از شر
کننــد، را طــولانی مــی QTداروهــایی کــه فاصــله   

هاي رقابتی و شرایطی مثـل اسـهال و اسـتفراغ    ورزش
توان از مرگ ناگهانی دهند، میکه اختلال متابولیتی می

این افراد به میزان قابل تـوجهی جلـوگیري کـرد، لـذا     
QTتعیین میـزان شـیوع سـندرم    هدف از این مطالعه 

عصـبی  -طولانی در کودکان با کري مادرزادي حسـی 
که تحت عمل جراحی کاشت حلزون قـرار گرفتـه  بود

. بودند

کارروش
و تک مرکـزي 4این مطالعه که یک مطالعه مقطعیدر

با تشخیص کري از بین شیرخواران و کودکانی کهبود،
1398ایـت  لغ1385سـال  از5عصبی-مادرزادي حسی

سال در مرکز کاشت حلزون شمال غرب13به مدت 
قـرار گرفتـه  6کشور تحت عمل جراحی کاشت حلزون

3 Implantable Cardioverter Defibrillator
4 Cross Sectional
5 Congenital Deafness
6 Cochlear Implant
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نفـر  357بودنـد تعـداد   و یا کاندید ایـن عمـل   بودند
و با استفاده از سوابق این بیمـاران  وارد مطالعه شدند

PR intervalو QTکلیه اطلاعات لازم از جمله میزان

یا وابستگان بیمـار،  وپ در بیمار و، وجود سنکECGدر 
یا در خود بیمار وSCD(1(مرگ ناگهانیسابقهوجود

در وابستگان درجه یک بیمار، استخراج و مورد بررسی 
بـر  حجم و تعداد نمونـه و آنالیز آماري قرار گرفتند.

جراحـی بـراي   اساس تعداد بیمارانی که کاندیـد عمـل  
نـین  بـر   مچکاشت حلزون و منتظر عمـل بودنـد و ه  

شـده قبلـی در ایـن زمینـه     اساس سایر مطالعات انجام
بیمـار). در  400تـا  350انتخاب شد (به طور متوسـط  

طــولانی، ســنکوپ، مــرگ ناگهــانی، QTپایــان میــزان 
طــولانی در ایــن بیمــاران بررســی شــد. QTســندرم 

ــندرم  ــاي  QTاحتمــال س ــاس معیاره ــر اس ــولانی ب ط
آمده اسـت  1ول شود که در جدمحاسبه می2شوارتز

-5/1احتمال کم، امتیاز 1≤]. طبق این معیارها امتیاز 9[
ــاز3 ــا ≤5/3احتمــال متوســط و امتی ــاد ب احتمــال زی

طولانی دارد.QTهمراهی سندرم 

]9. معیارهاي شوارتز [1جدول 
امتیازهایافته ها

3هزارم ثانیه480بالاي  اصلاح شدهQTفاصله نوار قلب
2هزارم ثانیه479تا460

1هزارم ثانیه(در مردان )459تا 450
1هزارم ثانیه در دقیقه چهارم پس از تست ورزش480بالاي 

torsade de pointes2تاکی آریتمی بطنی 
T1تناوب هاي موج 

1شکاف دار در سه لیدTموج 
5/0تعداد ضربان قلب پایین نسبت به سن

2با استرسسنکوپبالینیشرح حال
1بدون استرس

1قطعیQTعضو یا اعضاي خانواده با سندرم سابقه فامیلی
30مرگ ناگهانی قلبی غیر قابل توجیه در سن زیر 

5/0سال در افراد درجه یک خانواده

12آنالیزوآماريهايروش

هاي به دست آمـده توسـط نـرم افـزار آمـاري      داده
SPSS-18   ــل ــه و تحلی ــورد تجزی ــد.  م ــرار گرفتن ق

ــه ــانگین  یافت ــورت می ــه ص ــده ب ــت آم ــه دس ــاي ب ،ه
معیار و فراوانی (درصـد) ارائـه شـدند. رابطـه     انحراف

و 3مجـذور کـاي  بین متغیرهاي کیفی توسـط آزمـون   
بررسـی شـدند.   4تـی متغیرهاي کمی توسـط آزمـون  

دار تلقی شد. معنی05/0کمتر از p-valueمقدار 

1 Aborted Sudden Cardiac Death
2 Schwartz
3 Chi-Square
4 Student's T Test

خلاقیملاحظات ا
IR.TBZMED.REC.1398.489مطالعه حاضر با کد 

به تصویب کمیته اخلاق دانشـگاه علـوم پزشـکی تبریـز     
ــت. کل  ــیده اس ــه   رس ــاران در مطالع ــات بیم ــه اطلاع ی

محرمانه بود.صورت کاملا ًبه

هایافته
مبتلا بـه کـري مـادرزادي    کودك 357در این مطالعه 

ون عصبی که کاندید عمل جراحی کاشـت حلـز  -حسی
بودنـد، یا در انتظار ایـن عمـل جراحـی    قرار گرفته و

وارد مطالعه شدند. میانگین سن فعلی بیمـاران مـورد   
سـال بـود.   7سال بـا میانـه   15/7±93/2مطالعه برابر 
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سـال  19سـال و بیشـترین آن   1کمترین سن بیماران 
بود. هنگام تشخیص بیماري کمترین سن بیماران برابر 

ماه بود. از نظر توزیع 165رابر ماه و بیشترین آن ب1
) ٪1/57مــورد (204جنســی بیمــاران مــورد مطالعــه 

) مونث بودند.٪9/42مورد (153مذکر و 
تمامی بیماران مورد مطالعه ریـتم سینوسـی داشـتند.    

در بیمـاران مـورد مطالعـه برابـر     PRمیانگین فاصـله  
بود. ثانیهمیلی100با میانه ثانیهمیلی68/16±45/100
و بیشـترین آن  ثانیهمیلی60برابر PRترین فاصله کم

ــانگین فاصــله ثانیــهمیلــی160برابــر  در QTبــود. می
ثانیه میلی89/29±01/291بیماران مورد مطالعه برابر

برابـر  QTبود. کمترین فاصـله  ثانیهمیلی280با میانه 
ثانیـه میلـی 360و بیشـترین آن برابـر   ثانیهمیلی240
بود. 

تعداد ضربان قلب بیماران مورد مطالعه برابر میانگین
beats/min32/19±76/115 با میانهbeats/min112

و بیشـترین  70بود. کمترین تعداد ضربان قلب برابـر  
بود. beats/min160آن برابر 

در بیماران مـورد مطالعـه برابـر   QTcمیانگین فاصله 
بود. نیهثامیلی404با میانه ثانیهمیلی74/25±52/400

و بیشـترین  ثانیـه میلی359برابر QTcکمترین فاصله 

دو نفر از بیماران مـورد  بود.ثانیهمیلی522آن برابر 
در Long QTcمطالعه سابقه سنکوپ داشتند. فراوانی 

.) بـود ٪8/4(مـورد 17بیماران مورد مطالعـه برابـر   

در بیماران به تفکیک وجود یا عدم وجـود  QTcفاصله 
Long QTc نشان داده شده است. 2در جدول

بین دو گروه بیمارانQTc. مقایسه مدت زمان 2جدول 
Long QTcمیانگین فاصله فراوانیQTc

مثبت
منفی

17
340

83/24±459
6/22±6/397

) بر%4/1(بیمار 5بیمار با کري مادرزادي تنها 357از 
نی طـولا QTساس کرایتراي شوارتز مبتلا به سـندرم  ا

).≤5/3بودند (
سه مورد از بیماران فوت شده و دو مورد نیز سـابقه  
مرگ ناگهانی در فامیل درجه یک داشـتند کـه رابطـه    

QTداري بـین مـرگ ناگهـانی قلبـی بـا      آماري معنـی 

) ولـی رابطـه آمـاري    p=001/0طولانی مشاهده شد (
داري بین مرگ ناگهانی قلبی با کري حسی عصبی معنی

طولانی تحت QTدو مورد از بیماران با مشاهده نشد. 
).1قرار گرفته بودند (نمودار ICDجراحی و تعبیه 

فراوانی مرگ ناگهانی قلبی در بیماران و بستگان بیماران مبتلا به کري حسی عصبی.1نمودار 

کـاري  ) کـم %5/2(مـورد 9در بیماران مورد مطالعـه،  
 ـQTتیروئید داشتند که بدون  وده و رابطـه  طولانی ب

QTداري بین ابتلا به کم کاري تیروئید با آماري معنی

طولانی و سندرم کري حسی عصبی در بیماران مـورد  
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155و همکاران خسروشاهیاحمد جامعی ...QTبررسی شیوع سندرم

سـایر مطالعـات ازجملـه    مطالعه مشاهده نشد کـه بـا  
مطالعـــه مرکـــز جـــامع تحقیقـــات کاردیوواســـکولار 

.]4[بیمارستان ماساچوست همخوانی دارد 
وداري بین سنعنیدر بررسی حاضر رابطه آماري م

ــا  طــولانی در بیمــاران مــورد مطالعــه QTجنســیت ب
مشاهده نشد

بحث  
این مطالعه با هدف بررسـی میـزان فراوانـی سـندرم     

QT کـري مـادرزادي در   طولانی در کودکان مبتلا بـه
ــه ــاران مراجع ــزون   بیم ــت حل ــز کاش ــه مرک ــده ب کنن

صـورت  1398لغایـت  1385سال غرب کشور ازشمال
.گرفت

بیمـار کـه کـري مـادرزادي     357از حاضر مطالعه در
عصبی داشتند و جهت کاشت حلزون به مرکـز  -حسی

کاشت حلزون شمالغرب کشور مراجعه کـرده بودنـد،   
.طـولانی داشـتند  QTنـوار قلـب فاصـله    بیمار در 17

در این بیمـاران  QTcو میانگین 52/0بیشترین میزان 
در کل QTcمیانگین حاضرثانیه بود. در مطالعه 46/0

ثانیـه بـه دسـت آمـد. در ایـن مطالعـه       04/0بیماران
ــی هــیچ ــه معن ــه رابط ــین گون ــولانی در QTداري ب ط

کودکان مبتلا به کري مادرزادي با جنسیت، سن، سابقه 
هاي آماري انجـام شـده یافـت    فامیلی بر اساس تست

نشد که مشابه مطالعات انجام شده توسط سایر مراکز 
QTامــا میــان مــرگ ناگهــانی و ،]10-13[باشــد مــی

داري به دست آمد که متفـاوت از  طولانی رابطه معنی
].6[باشد دیگر مطالعات انجام شده می

در بیماران مورد مطالعـه برابـر   Long QTcفراوانی 
هاي دیگر ازکه در مقایسه با مطالعهبوددرصد 18/4

در Long QTcمیــزان شــیوع  1اکــالجملــه مطالعــه 
دهـد  میزان بیشتري را نشـان مـی  درصد22/2ودحد

و در مقایسه با مطالعه دکتر فریـد، میـزان شـیوع     ]3[
Long QTc میزان کمتري را نشان درصد 5در حدود

.  ]10[دهد می

1 Ocal

بیمـار پنجحاضرهمانطور که مشاهده شد در مطالعه 
طولانی داشتند که در مقایسـه بـا   QTسندرم ) 4/1٪(

].6-13[زان شیوع بالاتري داشت سایر مطالعات می
طبق نتایج مطالعه حاضـر دو نفـر از بیمـاران آریتمـی     

قـرار گرفتنـد. در   ICDقلبی داشتند کـه تحـت تعبیـه    
مطالعــات گونــاگون نشــان داده  شــده اســت کــه در 
صورتی که بیماران مبتلا بـه آریتمـی قلبـی باشـند در     

50هـا بیشـتر از   صورت عدم درمان مرگ و میـر آن 
5د خواهد بود ولی با درمان صحیح این میزان تا درص

]. به طور کلـی بیمـارانی   8[کند درصد کاهش پیدا می
عصـبی همـراه بـا    -که مبتلا به کري مادرزادي حسـی 

باشـند، مسـتعد   طولانی در نـوار قلـب مـی   QTفاصله 
هاي کشنده قلبی و مرگ ناگهانی هستند که با آریتمی

ادگی قابـل شناسـایی   انجام الکتروکاردیوگرافی بـه س ـ 
ــا انجــام توصــیه مــی ــل باشــند؛ و ب هــاي ســاده از قبی

هاي رقابتی، شنا، حالات خودداري از شرکت در ورزش
را QTاضطرابی، اجتناب از مصرف داروهایی که فاصله 

کنند، درمان بـه موقـع اسـهال و اجتنـاب از     طولانی می
ه و تعبیبلوکردهیدراتاسیون و در نهایت استفاده از بتا

ICDتـوان  هاي لازم مـی در صورت وجود اندیکاسیون
از مرگ این افراد جلوگیري کرد.

محدودیت مطالعه
بـودن آن،  مرکـزي هاي این مطالعه تـک از محدودیت

هاي این کودکان جهت عدم دسترسی کامل به خانواده
 ـ ارزیابی تاریخچه خانوادگی و ارزیـابی  راي هـاي لازم ب

یابی به نتیجه آمـاري  ستسایر علل سنکوب بود. عدم د
دار ممکن است ناشی از حجم نمونه کم باشد لذا معنی

گردد مطالعات مشابه با تعداد نمونه بیشتر پیشنهاد می
انجام شود.

گیرينتیجه
تـوان  این مطالعه، میازبر اساس نتایج به دست آمده 

طـولانی در  QTنتیجه گرفت که میزان شیوع سندرم 
کننـده جهـت   دکان مراجعـه عصبی در کو-کري حسی

کاشت حلزون به مرکز کاشـت حلـزون شـمال غـرب     
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باشـد. همچنـین رابطـه    درصـد مـی  4/1کشور برابـر  
QTداري بـین مـرگ ناگهـانی قلبـی بـا      آماري معنـی 

.طولانی وجود دارد
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