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Ozet

Amac: Nadir bir kalitimsal hastalik olan uzun QT sendromu (UQTS) dogumsal isitme engelli bireylerde
nisbeten daha sik saptanmaktadir. Ayrica, saghkl bireylerle karsilastildiZinda QT siiresinin isitme engelli
bireylerde daha uzun oldugu bildirilmistir. Van ve yoéresindeki dogustan isitme engelli olan ¢ocuklarda
UQTS sikhigi, QT siiresi ve dispersiyonu arastirildi.

Yontem: Dogustan isitme engelli olan 129 ¢cocuk ve aym yas gurubundaki saghkli 50 ¢ocuk fizik muayene ve
elektrokardiyografi (EKG) ile degerlendirildi, QTc siiresi ve QTc dispersiyonu (QTcD) hesaplandi. UQTS
tamsi icin Schwartz kriterleri kullamldi. isitme engelli cocuklar 2 yil sonra tekrar degerlendirildi.

Bulgular: Isitme engelli olan cocuklardan birinde (%0.8) UQTS tamisi konuldu, 16’sinda (%12.4)
maksimum QTc¢ (QTc-maks) >430 msn oldugu saptandi. Ortalama QTc-maks ve QTcD degerleri isitme
engelli grupta kontrol grubuna gore anlamh olarak daha yiiksekti (397.8+26.6 msn’ye karsi 384.9+19.2 msn,
p <0.001 ve 40.5+8.4 msn’ye kars1 33.5+4.6 msn, p<0.001). ikinci y1l kontrolde isitme engelli cocuklarda
klinik bir olay gelismedigi ve EKG verilerinde anlaml degisiklik olmadig1 bulundu.

Sonug¢: Dogustan isitme engelli olan cocuklarda QTc-maks ve QTcD uzamis olabilir ancak bu bulgunun
klinik 6nemi belirsizdir. Seyrek olmakla beraber bu ¢ocuklarda UQTS bulunabilir.

Anahtar kelimeler: sagirlik, dogumsal, uzun QT sendromu, QT aralig1, QT dispersiyonu

Uzun QT sendromu (UQTS) bas donmesi,
bayilma, hayat1 tehdit eden ventrikiiler aritmiler

bozukluklar1 edinsel nedenler arasinda yer alir
(1,3,4). Dogustan isitme kaybt ve UQTS

ve ani kardiyak 6liim gibi klinik bulgularla ortaya
cikabilen bir kardiyak repolarizasyon
bozuklugudur. Etiyolojisi dogumsal veya edinsel
olabilir (1,2).

Dogustan  UQTS, miyositlerde  aksiyon
potansiyelinin ¢esitli sathalarinda gorev alan iyon
kanallarin1 kodlayan genlerdeki mutasyonlarla
iliskilidir (3). Antiaritmikler, makrolit
antibiyotikler ve antifungaller gibi ilaglar,
hipokalemi ve hipomagnezemi gibi elektrolit
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arasindaki iligki Anton Jervell ve Fred Lange-
Nielsen tarafindan 1957 yilinda tanimlanmis ve
hastalik ‘Jervell, Lange-Nielsen sendromu’ olarak
adlandirilmistir  (5). Otozomal resesif kalitim
gosteren bu sendrom dogustan sensdrinoral igitme
kaybi, QT  intervalinde  belirgin  uzama,
tekrarlayan senkop ataklari ve ani kardiyak 6liim
ile karakterize idi (5).

Ventrikiiler aritmiler i¢in 6ngdrdiiriicii olan QT
araligt ve QT dispersiyonu dogustan isitme
engelli olan bireylerde saglikli bireylere gore
daha uzun bulunmustur (6). QT araligindaki
uzama UQTS olan bireylerde ise semptomlarin
ortaya ¢ikisi, ventrikiiler aritmiler ve ani kardiyak
6lum ile iliskili bulunmustur (7,8).

Uzun QT sendromunun kesin tanist gen analizi

ile konulmakta ancak toplum taramalarinda
yaygin  olarak  Schwartz  tant  kriterleri
kullanilmaktadir (9,10). Bu kriterlere gore

yapilan en genis taramada dogustan igitme kayb1
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Tablo 1. Schwartz uzun QT sendromu tani kriterleri

1. EKG Bulgulari

A. QTc stiresi

QTc > 480 msn 3 puan
460-470 msn 2 puan
450 msn (erkeklerde) 1 puan
B. Torsades pointes 2 puan
C. T dalga alternansi 1 puan
D. 3 derivasyonda ¢entikli T dalgasi 1 puan
E. Yasa gore diisiik kalp hizi 0,5 puan
2. Klinik Hikaye
A. Senkop
Stress ile 2 puan
Stress olmadan 1 puan
B. Konjenital sagirlik 0.5 puan
3. Aile Hikayesi
A. UQTS olan aile fertleri 1 puan
B. 30 yasin altinda ani 6lim hikayesi 0.5 puan

(UQTS: Uzun QT sendromu)

Bu tani kriterlerine gore 4 puan ve iizeri yiiksek olasilikla UQTS tanist konulur. 1 ile 4 puan arasinda orta olasilikla, 1 puan ve

alt1 UQTS ig¢in diisiik olasiliklidir.

olan ¢ocuklarda UQTS sikligi %0.21 bulunmustur
(11).

Bu calismada Van ve yoresinde dogustan isitme

engelli ¢ocuklarda UQTS sikligini, diizeltilmis
QT maksimum (QTc-maks) siiresini ve
dispersiyonunu (QTcD) inceledik. Ayrica
bulgularimizin uzun  ddnemdeki klinik

yansimasini ve QTc-maks siiresindeki degisimi
arastirdik.

Gerec ve Yontem

Van ve g¢evre illerde ikamet eden dogustan
isitme engelli c¢ocuklarin egitim ve Ogretim
gordiikleri okuldaki 129 ¢ocuk ve aynmi yas
gurubundaki sagliklt 50 g¢ocuk calismaya alindi.
Engelli ¢ocuklarin 64’ Van mekezinde, 18’1

Van’in  ilgelerinde, 13’4 Bitlis’de, 11’1
Hakkari’de, 8’it Agri’da, 5’i Mus’ta ikamet
etmekteydi.

Isitme  engelli ¢ocuklar  dgretmenlerinin

yardimiyla bas donmesi, bayilma gibi semptomlar
ve ailede ani 6liim Oykiisi agisindan isaret diliyle

sorgulandi. Okuldaki o6gretmenler ve gorevli
saglik personeline UQTS ve olusabilecek
kardiyak  olaylar hakkinda bilgi verildi.

Cocuklarin fizik muayenesi yapildiktan sonra 12-
derivasyonlu EKG kayd: alindi. Engelli ¢ocuklar
iki y1l sonra tekrar degerlendirildiler. Calisma
icin fakiiltemizden etik kurulu onay1 ve il Milli
Egitim Midiirliigli’nden izin alindi.

Elektrokardiyografi

On dakika istirahatten sonra supin pozisyonda
mevcut EKG cihazi (Marquette Case, Hellige
Medical System, Cardiosmart, Hellige Instrument

Company, Freiburg, Germany) ile 25 mm/sn hiz
ve 10 mV duyarlilik ile 12 derivasyonlu yiizey
EKG kayitlar1 alindi. Deneyimli bir gdzlemci
tarafindan biyiite¢ yardimi ile QT-maks siiresi,
DIl derivasyonundan o&lgiildii. T dalgasinin
sinirlarinin DIT derivasyonunda net secilemedigi
kayitlarda olgiim igin V5 derivasyonu kullanildi
(12). QT araligt QRS dalgasinin basindan T
dalgasinin sonuna kadar olan kisim olarak
tanimlandi. QTc-maks Bazett formiili
kullanilarak hesaplandi (13). Centikli T dalgalar
Olcime katildi. T dalgasindan sonra EKG
izoelektrik hatta ulasiyorsa, ikinci dalga U
dalgas1 olarak degerlendirildi ve U dalgast T
dalgasinin  %50’sinden daha biiyiikse Ol¢iime
katildi. DII’de U dalgas1 varsa dl¢lime katildi.
Tim EKG derivasyonlart gozden gegirilerek
maksimum ve minimum QTc degerleri saptandi.
Maksimum ve minimum QTc degerleri arasindaki
farktan QTcD hesaplandi (13). QTc-maks siiresi
430 msn ve ilizerinde olan o&grencilerde QTc
siiresi ikinci bir kontrol EKG ile teyid edildi.
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Tablo 2. Dogustan isitme engelliler ile kontrol grubunun demografik ve elektrokardiyografik ézelliklerinin

karstlastiriimasi

Dogumsal Isitme Engelli olanlar Kontrol Grubu P degeri
Erkek (n, %) 97 (%75.2) 40 (%80) 0.56
Kiz (n, %) 32 (%24.8) 10 (%20) 0.56
Yas (y1l) 11£3 (7-18) 12,4+2.8 (7-18) 0.227
Kalp Hiz1 (atim/dakika) 81.9+13.3 86+14.5 0.101
QTc maksimum (msn) 397.8+26.6 (359-476) 384.9+19.2 (336-422) <0.001
QTc dispersiyonu (msn) 40.5+8.4 (26-60) 33.5+4.6 (24-42) <0.001
QTc maksimum >430 msn (n, %) 16 (%12.6) 0 <0.001

Tablo 3. Dogustan isitme engelli grubunun baslangi¢taki ve iki yil sonraki elektrokardiyografik parametrelerinin

karstlastiriimasi
i1k takip Son takip P degeri
Kalp Hiz1 (atim/dakika) 82.39+12.2 82.39+14.1 1
QTc max (msn) 400.95£25.9 391.57+52.6 0.148
QTc Dispersiyonu (msn) 41.194+7.6 42.61+11.6 0.344

Tablo 4. Isitme engelli 6grencilerin Schwartz uzun QT sendromu tani kriterlerine gore aldigi puanlar ve cinsiyete gore

dagilimi
Disiik olasilik Orta olasilik Yiiksek olasilik Toplam
(1 puan ve alt1) (1-4 puan) (4 puanin istii)
Kiz (n,%) 29 (%22.5) 2 (%1.6) 1 (%0.8) 32 (%24.8)
Erkek (n,%) 84 (%65.1) 13 (%10) 0 (%0) 97 (%75.2)
Toplam (n,%) 113 (%87.6) 15 (%11.6) 1 (%0.8) 129 (%100)

Ekokardiyografi ve Yirmi Dort
Saatlik Ambulatuvar EKG Kaydi

QTc-maks >430 msn olan  Ogrenciler
transtorasik ekokardiyografi ve yirmi dort saatlik
ambulatuvar EKG ile degerlendirildi.
Ekokardiyografi sol lateral dekubit pozisyonunda
Vivid 3 (General Electric) cihazi ve 3 MHz
transduser kullanilarak yapildi (14). Aria dijital
holter kaydedici (Spacelabs healthcare) ile elde
edilen ambulatuvar EKG kaydi ‘Impresario Solo
package’ sistemi ile analiz edildi. EKG
kayitlarinda siirekli ve siireksiz  ventrikiiler
tasikardi, T dalga alternansi, bradikardi,
duraklama, ventrikiiler =~/  supraventrikiiler
aritmiler ve ekstra atimlarin olup olmadig:
degerlendirildi.

Uzun QT Sendromu Tanisi

Tablo 1°’de goriillen Schwartz UQTS tani
kriterlerine gore 4 puan ve fiizerinde olanlara
UQTS tanist konuldu (15).

Istatistiksel Degerlendirme

Sonuglar ortalama + standart sapma olarak
ifade edildi. SPSS 10.0 (SPSS Inc., Chicago,
Illionis, USA) programinda isitme engelli ve
kontrol gruplarina ait veriler kalitatif degiskenler
ki-kare testi, kantitatif degiskenler ise Man
Whitney-U testi ile karsilastirildi. Isitme engelli
cocuklarin bazal ve ikinci yil EKG verileri
ANOVA-tekrarlayan Ol¢iimlerde varyans analizi
ile degerlendirildi. Two-tailed testinde p degeri
<0.05 istatistiksel olarak anlaml1 kabul edildi.

Van Tip Dergisi, Cilt:16, Say1:3,Temmuz/2009 105



Giimriik¢iioglu ve ark.

Bulgular

Isitme engelli ve kontrol gruplar1 arasinda yas
ve cinsiyet acisindan anlamhi fark yoktu.
Ortalama QTc-maks ve QTcD isitme engelliler
grubunda anlamli olarak daha uzundu (Tablo 2).
Isitme engelli olan ¢ocuklarin 16’sinda (%12.4)
QTc-maks >430 msn idi. Bu 16 vaka calisma
grubundan ¢ikarildiktan sonra da  kontrol
grubuyla karsilastirildiginda QTc-maks ve QTcD
degerleri engelli grubunda anlamli olarak yiiksek
idi  (QTc-maks: 393.9+20.7 msn’ye karst
384.9419.2 msn, p=0.004, QTcD: 40.6+9 msn’ye
kars1 33.5+£4.6 msn, p<0.001).

QTc-maks >430 msn olan engelli ¢ocuklarin
hi¢birinde transtorasik ekokardiyografi ile yapisal
kalp hastaligina rastlanmadi. Bu &grencilerin 24
saatlik ambulatuvar EKG kayitlarinda,
siirekli/slireksiz ventrikiiler tasikardi, T dalga
alternansi, ventrikiiler/supraventrikiiler aritmi ve
ekstrasistol, bradikardi, duraklama saptanmadi.

Dogustan isitme engelli ¢cocuklarin baslangigta
ve iki yil sonra cekilen EKG’lerinde kalp hizi,
QTc-maks siiresi ve QTcD anlamli bir degisim
bulunmadi (Tablo 3). Bu siire zarfinda isitme
engelli 6grencilerde bas bonmesi, bayilma ve ani
kardiyak oOlim go6zlenmedi. Yine bu siirede
ogrencilerin ailelerinde higbir kardiyak olay

Dogumsal istme engelli gocuklarin Schwartz
UQTS tani kriterlerine gore aldigi puanlar Tablo
4°de gosterilmistir. Bu kriterlere gore engelli
¢ocuklarin 1’inde (%0.8) UQTS tanis1 konuldu.

Uzun QT sendromu saptanan 6grencinin QTc
siiresi 464 msn, stres ile ortaya ¢ikan senkop
hikayesi ve ailesinde dogustan igitme engelli olan
birey vardi. Schwartz tani kriterlerine gore 4,5
puan aldi.

Tartisma

Calismamizda, isitme engelli ¢ocuklarda QTc-
maks ve QTcD’nin saglikli ¢ocuklara gore daha
uzun oldugunu bulduk. Ancak, bu bulgunun iki
yillik  takip  siiresinde  klinik  yansimasi
olmamistir. Ayrica, isitme engelli ¢ocuklarin
%0.8’inde UQTS saptadik.

QT araligi, ventrikiiler miyokardin elektriksel
depolarizasyon ve repolarizasyon siirelerini
yansitir. QT  araligt  ve  dispersiyonunun
ventrikiiler aritmileri dngorebilecegi bildirilmistir
(6). UQTS olan bireylerde de QT araligindaki
uzama derecesi semptomlarin daha erken ortaya
¢ikmasi, ventrikiiler aritmi ve ani kardiyak 6liim
ile iliskili bulunmustur (7,8).

Isitme engelli cocuklar ile saglikli gocuklar
karsilastirildiginda isitme engelli olan ¢ocuklarda
QT siiresi ve dispersiyonunun artmis oldugu

bildirilmektedir (7,8,16). Yiizotuziki isitme
engelli ve 96 normal ¢ocugun incelendigi bir
calismada ortalama QTc-maks siiresi ve QTcD
isitme engelli olan grupta anlamli olarak daha
uzun bulunmustur ( QTc-maks: 408+22 msn’ye
karst 383+£26 msn QTcD: 43+£11 msn’ye karsi
33x14 msn) (16). Ancak semptomatik ve
asemptomatik igitme engelli ¢ocuklar
karsilastirildiginda QTc-maks ve QTcD degerleri
arasinda anlamli fark saptanmamistir (16). Biz de
asemptomatik olmalarina ragmen isitme engelli
olan ¢ocuklarda saglikli kontrol grubuna gore
ortalama QTc maks siiresini ve QTcD’yi anlamli
olarak daha uzun bulduk.

Calismamizda isitme engelli olan c¢ocuklarin
birinde (% 0.8) UQTS tanis1 koyduk. Simdiye
kadar yapilmis olan en biiyiik calismada Scwartz
ve ark. 3343 dogumsal isitme kayb1 olan gocugun
%0.21’inde UQTS saptamislardi (11). Ulkemizde
132, 350 ve 154 isitme engelli cocugun taranmis
oldugu ii¢ ¢alismada UQTS sirasiyla %3,8, %0,57
ve %1.3 oraninda bildirilmistir (16-18).

Kesin UQTS tanis1 gen analizi ile
konulabilmektedir (9). Hofman ve ark. (19)
UQTS tanisint  koymada  Schwartz  tani
kriterlerinin duyarliliginin %19, 6zgiilligiiniin ise
%99 oldugunu bulmuslardir (19). Yine ayni
calismada, QTc-maks i¢in esik degeri 430 msn
alindiginda yalniz basina QTc-maks’in UQTS’yi
belirlemede duyarliligt %72, ozgilligi %86
bulunmustur. Yazarlar, hastaligin tastyiciligim
belirlemek i¢in QTc-maks >430 msn saptanan
dogumsal isitme engelli bireyler ve akrabalarina
UQTS ig¢in gen analizi yaptirmalarini tavsiye
etmislerdir (19). Calismamizda 16 (%12.6)
engelli ¢ocukta QTc- maks >430 msn bulduk ve
genetik analiz yaptirmay1 planladik ancak gerekli
izinleri alamadik.

Genetik analizle UQTS tanis1 dogrulanan 328
birey ve 3343 birinci derece akrabanin 54 ay
takip edildigi bir ¢alismada UQTS tanisi olan 147
bireyde ve 13 akrabada ani kardiyak olim
gozlenmistir. Kardiyak olay gegirenlerin g¢ogu
daha o6nceden bayilma ataklari geg¢irmis olanlar
ve beta bloker tedavi almayanlardi (11).
Calismamizda sadece bir ¢ocukta UQTS tanisi
konulmus olup 24 aylik takip siiresince bu ¢ocuk
dahil olmak {iizere isitme engelli ¢ocuklarda ve
ailelerinde kaydiyak olay olmadigi 6grenildi.

Sinirlamalar

Isitme engelli ¢ocuklara genetik analiz
yaptiramamamiz, isitme engelli ¢ocuklarin
ailelerinin anamnez ve EKG’lerinin temin
edilememis olmasi calismamizin ~ 6nemli
sinirliliklarindandir.
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Sonu¢ olarak, dogustan isitme engelli olan
¢ocuklarda QTc-maks ve QTcD uzamis olabilir
ancak bu bulgunun klinik O6nemi belirsizdir.
Seyrek olmakla beraber bu ¢ocuklarda UQTS
bulunabilir.

Long QT Syndrome, QT Duration and
Dispersion in Children With Congenital
Deafness in Van and Near Villages

Abstract

Objectives: Long QT syndrome (LQTS) is a rare
inherited disease and is more frequent among
children with congenital deafness. Compared to
healthy subjects QT duration has been reported to be
longer in children with congenital deafness. In this
study, frequency of LQTS, QT duration and
dispersion were investigated in children with
congenital deafness living in Van and surrounding
area.

Methods: 129 children with congenital deafness and
50 healthy children were evaluated with 12-lead
ECGs and QTc duration and dispersion (QTcD) were
measured. Schwartz criteria were used to identify
LQTS. Children with congenital deafness were
reevaluated 2 years later.

Results: LOTS was defined in 1 (%0.8) child and
maximum QTc (Qtc-max) was >430 ms in 16 (%12.4)
children. Compared to healthy control group mean
QTc-max and QTcD were significantly increased in
deaf children (397.8+26.6 vs. 384.9+19.2 ms, p<0.001
and 40.5+8.4 vs. 33.5+4.6 ms, p<0.001). After two
years, no clinical event was developed and there were
no significant change in ECG findings.

Conclusion: QTc-max and QTcD may be prolonged
in children with congenital deafness. However,
clinical relevance of this finding is not clear.
Although rare, LOTS may be found in these children.

Key words: Deafness, congenital, long QT syndrome,
OT interval, QT dispersion
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