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  چكيده 
 ،شود تعريف مي زناندر  47/0و مردان ثانيه در  46/0اصلاح شده بيش از  QTطولاني كه به صورت  QTسندرم 

ند يك اختلال فاميليال همراه با كري توا نوع ايديوپاتيك مي .ايديوپاتيك يا ثانويه داشته باشد عللتواند  مي
شود و به  ناميده مي (Jervell & Lange Nielsen: JLN) نلسون لانژعصبي باشد كه سندرم ژرول  -حسي

در   QTبودن فاصله  به راحتي با مشاهده طولانياين سندرم گرچه  .دگرد ميصورت اتوزومال مغلوب منتقل 
در بيشتر اما  ،داده شودتشخيص ه حملات سنكوپ و تشنجات مكرر همراه با سابق  (ECG)الكتروكارديوگرافي

بيمار  .گردد ميشود و بيمار با تشخيص مشكلات نورولوژيك درمان  تلقي مي طبيعيبيمار   ECG موارد
وابسته به دانشگاه علوم پزشكي  )ع(شده اولين مورد تشخيص داده شده اين سندرم در بيمارستان امام رضا  معرفي
سالها , عصبي است كه به علت عدم تشخيص -ساله با سابقه كري حسي 12يك دختر  بيمار ؛باشد ميمشهد 

توانسته منجر به  شبه تشنج و سنكوپ كه هر كدام مي رتحت درمان با داروهاي ضد تشنج بوده و حملات مكرّ
 JLNاوليه سندرم هاي يپس از مراجعه به درمانگاه قلب و بررس .ادامه داشته است، مرگ ناگهاني قلبي شود

بالاي مرگ  خطربلوكر دوز بالا قرار گرفت و با توجه به  بتابيمار تحت درمان با  آن،پس از  .داده شدتشخيص 
تشخيص و درمان بموقع در انواع  .جهت تعبيه دفيبريلاتور داخل قلبي به تهران ارجاع شد ،ناگهاني قلبي

نياز به دقت  ،دبوعصبي  -جالب كه همراه با كري حسيبخصوص اين سندرم  ،طولاني مادرزادي QTهاي  سندرم
هباليني قوي در برخورد  تشخيصي و شكيدر سنين كودكي و نوجوان بيشتردارد تا بتوان اين گروه افراد را كه  اولي 

  .جا رهانيد هاز خطر مرگ ناگهاني و عوارض مصرف داروهاي ناب ،هستند
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  مقدمه 
ك اختلال عملكرد قلبي است كه يطولاني  QTسندرم 

وگرافي يدر الكتروكارد QT ةعشدن قط تظاهر بارز آن طولاني
  تا انتهاي  Qاز شروع موج  QTف قطعه يتعر .باشد مي

  عي آن كه بر اساس سرعت يزان طبياست كه م Tموج 
شود  ان مييه بيثان 44/0 اكثراً ،ضربان قلب اصلاح شده باشد

)1(.   
ه و در يثان 46/0تا مردان شده در  اصلاح QTگر چه عدد 

ش ير بيمقاد .عي تلقي شوديتواند طب ميز يه نيثان 47/0تا  زنان
رد كه عامل يگ طولاني قرار مي QTف سندرم ياز حد جزء تعر

ات يدكننده حيهاي بطني تهد تمييمساعدكننده براي آر
   .باشد مي

و اكتسابي ) مادرزادي(ك ياتپويدين سندرم به دو نوع ايا
ال يليك اختلال فاميك آن يوپاتيدينوع ا .شده استم يتقس

كه در باشد عصبي  -حسيكري  تواند همراه با ه مياست ك
شود  ناميده مي *(JLN)ن صورت سندرم ژرول لانژ نلسونيا

گر ينوع د .گردد ميكه به صورت اتوزومال مغلوب منتقل 
است كه به آن سندرم  طبيعيي يك همراه با شنواياتپويديا

به صورت  ن سندرميا .شود گفته مي �(RWS)وارد -رومانو
ال همراه با يلير فاميغ نواعا .گردد ميغالب منتقل  اتوزومال

قرار  Sporadic در گروه ز گزارش شده كهين طبيعيي يشنوا
   .)1( رنديگ مي

شود همراهي جالبي از  ن مقاله معرفي مييموردي كه در ا
 - حسي طولاني مادرزادي با كري دو طرفه QTك سندرم ي

ن يا .رديگ قرار مي JLNف سندرم ياست كه در تعرعصبي 
وابسته به دانشگاه  )ع( مارستان امام رضايدر مركز قلب ب بيمار

  .شدص داده يتشخ براي اولين بارعلوم پزشكي مشهد، 
  

  شرح مورد
است  ستييساله تحت پوشش بهز 12مار دختر خانم يب
 ر تشنجت حملات مكرّين سازمان با شكايا كاركنانسط وت كه

                                                           
* Jervell & Lange Nielsen (JLN) 
† Romano- Ward Syndrom (RWS) 

تهاي يفعالاري بخصوص به دنبال يسطح هوشكاهش  و
مشخص  ،هيو بررسيهاي اولدر شرح حال  .ورزشي مراجعه كرد

ه كري دو طرفه بوده و ب همبتلا ب ،مار از ابتداي تولديبكه شد 
تهاي ورزشي يدچار حملات مشابه تشنج به دنبال فعال دفعات

از  و نيسقوط به زم ,همراه با خروج كف از دهان وشده  يم
بدون اقدام  ووده ب قهيدق 30-15اري به مدت ين رفتن هوشيب

 علامتيكرده است و در فاصله حملات  يمدا پيخاصي بهبود 
   .نداشته است

لي يهاي تحص دورهاز نظر بهره هوشي و در طي مار يب
 نيزجسماني و  -رشد هوشي .مشكل خاصي نداشته است

   .دبومتناسب با سن وي بيمار بلوغ  وضعيت
اني را محدودتر تهاي جسميمار فعاليطي سالهاي گذشته ب

ن به پزشكان يهمچن ؛تا از تعداد حملات كاسته شود كرده بود
   .داشته استمتعدد مراجعه 

ش يآزما ،نوار مغز ،ك شامل نوار قلبيينياقدامات پاراكل
 ر انجام داده كه همگي سالم گزارش شدهخون و ادرار مكرّ

وده تال بيمار مدتها تحت درمان با فنوباربين وجود بيبا ا .بودند
  . است

صي شامل يز اقدامات تشخيي نياز نظر مشكل شنوا
تشخيص عصبي دو طرفه  -كري حسي وومتري انجام ياد

پس از اخذ شرح  .بود ز شدهيمار سمعك تجويداده و براي ب
مار ياز ب ECG ،ني كه خلاصه آن ذكر شدينه باليحال و معا

   .)1شكل ( مدعمل آه ب
  
  
  
  
  
  
  
  

  ي بيماركارديوگرافلكتروا - 1شكل 
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  msec 520اصلاح شده، محاسبه شد كه  QTميزان 
با توجه به اين كه بيمار سابقه مصرف داروهاي . بود

را ذكر نكرد، پس از رد سايرعلل  QTكننده  طولاني
با توجه به همراه بودن كري سنسوري  QTكننده  طولاني

بيمار تحت . تشخيص داده شد JLNنورال دوطرفه، سندرم 
 mg 40(وي بتابلوكر با دوز بالا قرار گرفت درمان با دار

سه هفته بعد بيمار جهت پيگيري ). پروپرانولول سه بار در روز
اصلاح شده بيمار  QTدرمان مراجعه كرد و در نوار قلب جديد 

20msec  ت فقط يك بود كاهش پيدا كردهو در طي اين مد
  . را گزارش كرد Near Syncopeبار حالت 

ه درمان قطعي اين سندرم در موارد پر با توجه به اين ك
باشد، پس از  مي (ICD)خطر تعبيه دفيبريلاتور داخل قلبي 

هماهنگي با مركز قلب شهيد رجايي تهران، بيمار جهت 
  .تكميل اقدامات درماني به آن مركز ارجاع داده شد

  
  بحث 

جاد يي براي اطولاني مادرزادي علت مهمQT سندرم 
ت است كه يناز نوع تورساد دوپوخصوص ببطني  يكارديكات

 در بيشترماران يب .باشد ات مييدكننده حيبالقوه كشنده و تهد
اشتباه  به كه دكنن ميبا حملات سنكوپ مراجعه موارد 

مار مدتها تحت درمانهاي يشود و ب ص داده مييتشخ پسيل ياپ
هوده است و عوارض يرد كه نه تنها بيگ قرار مي ضد تشنج

ق انداختن يكند بلكه با به تعو ل مييار تحمميي را به بيدارو
  .كند د مييمار را تهديخطر مرگ ناگهاني همواره ب, صيتشخ

ه با مرگ يطور اوله ن سندرم بيكودكان مبتلا به ااز % 10
گونه علامت  چيكه ه يدر حال ؛شوند ص داده مييناگهاني تشخ

 نيعلت مرگ در ا كه مسلماً) 1( اند ني در گذشته نداشتهيبال
كاردي بطني و منجرشدن آن يشدن دوره تا ك طولاني ،دسته
  .)1(باشد  ون بطني مييلاسيبريبه ف

 ,مادرزادي ييناشنوا هبه عنوان مجموع JLNسندرم 
ن يطولاني و مرگ ناگهاني اول QTماري فانكشنال قلبي با يب

 Lange-Nielsen و Jervellتوسط  1957بار در سال 

طولاني و  QT ارد جديدي ازآن زمان مو از .)2(توصيف شد 
از نقاط مادرزادي استعداد به مرگ ناگهاني در افراد با كري 

ن سندرم در كتب يوع ايش .)4،3( .ديا گزارش گرديمختلف دن
مورد  )ع( مارستان امام رضايدر ب و مرجع مشخص نشده است

در سالهاي اخير  تشخيص داده شده اولين مورد ،شده گزارش
عدم تعادل  ،كيهاي ژنت نهيشدن زم قبل از مشخص .بود
 1991از سال  ولي شده تلقّي ميماري ين بيك عامل ايمپاتس

ش از يطولاني شناخته و ب QTول براي سندرم ؤژن مس هفت
 QTافراد مبتلا به سندرم % 70ش از يون در بيموتاس 300

با وجود  .)5(ت سده اشطولاني مادرزادي مشخص 
ص يتشخ ،ي صورت گرفتهك مولكوليي كه در ژنتيشرفتهايپ

رات ييه تغيپا طولاني همچنان بر QTسندرم 
   .)4(ني است يك و مشخصات باليوگرافيالكتروكارد

طولاني  QTك يوپاتيديدرمان در موارد بدون علامت و ا
 ,كه سابقه سنكوپ افرادي وبلوكر است  بتا با داروهاي

ا سابقه خانوادگي مرگ ناگهاني يهاي كمپلكس بطني  تمييآر
در  .دونش درمان مي ,بلوكر با حداكثر دوز بتا ز باين ،دارند
 ،شته باشدتمي بطني وجود دايسنكوپ به علت آر كهي صورت
مار معرفي يماران پرخطر مانند بيب .شود يه ميتوص  ICDهيتعب

 بلوكربتا دوز اكثر د تحت درمان با حديبا ،ن مقالهيشده در ا
قرار  Overdrive تيخاص كر قلبي بايس ميتحمل و پ قابل

حداكثر درمان طبي  با وجودكه  يمارانيدر مورد ب ).1( .رنديگ
ون يبرداشت گانگل ،كنند هاي سنكوپ را تجربه مي هنوز دوره

د يتواتد مف مي زين ك سمت چپيكوتوراسيورك سيسمپات
كه تعداد  نآبا توجه به  ،شده گزارشمار يدر مورد ب .باشد

 ماريب ،ر داشتيهش چشمگحملات با مصرف پروپرانولول كا
ر اما به علت سابقه حملات مكرّ نشد ميونكتويد گانگليكاند

تمي يهاي آر درمان دوره به عنوانلاتور يبريفده يتعب ،سنكوپ
  .بطني در نظر گرفته شد

  
   رييگ جهينت

 QTطور كه مشخص شد سندرم  در مجموع همان
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ر طولاني مادرزادي به عنوان اختلال بالقوه كشنده قلبي د
ني و يتواند با روشهاي ساده بال ني مييبال صورت وجود شك

 ؛ص داده شوديوگرافي تشخيل الكترو كاردمثك ينيپاراكل
مادرزادي كه سندرم  ييناشنواخصوص در انواع همراه با ب

GLN ن سندرم يپزشك از وجود ادر صورت آگاهي , باشد مي
سابقه  كه يمارانيتر نوار قلب در برخورد با ب قيو بررسي دق

ص يتواند قابل تشخ بسادگي مي ،حملات شبه تشنج دارند
ب ين ترتيبه ا. ردياختصاصي قرار گدرمانهاي  باشد و تحت

و  كودكاني در گروه سنّ كه اكثراً را بتلامتوان افراد  مي
از خطر مرگ ناگهاني و درمانهاي  ،قرار دارند اننوجوان

به زندگي  جدداًي داد و ميك رهاينامناسب با داروهاي نورولوژ
 .عي بازگردانديطب
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Abstract 

Long QT syndrome, which is defined by corrected QT interval longer than 0.45 seconds in men and o. 47 sec 
in women , could be divided  into idiopathic (congenital ) and acquired forms. The idiopathic form is a 
familial disorder that can be associated with sensorineural deafness (Jervell and Lange- Neelson syndrome), 
which is transmitted with an autosomal recessive pattern. Although this syndrome could be simply diagnosed 
by observing QT interval in ECG, specially when history of syncope and seizure –like attacks and frequent 
convulsions are present, most of the time electrocardiography is interpreted as normal and the patient 
undergoes neurological treatments. The case under study is the first one diagnosed in the cardiology 
department of Imam Reza hospital as JLN Syndrome in recent years. Patient was a 12 year old girl with 
sensory neural deafness and recurrent syncope. For many years, the patient had been treated with anti- 
epileptic drugs without feeling any better and with frequent syncopal episodes. After referring the patient to 
out- patient clinic of cardiology in Imam Reza hospital, QT interval of 520 msec was noticed, and 
betablocker , propranolol , with maximal tolerated dose was started. Because of high risk criteria in the 
patient, internal cardiac defibrilator was indicated and the patient was referred to Tehran Rajaee hospital for 
further management. Early diagnosis and treatment of congenital long- QT syndrome needs a highly 
suspicious of clinician and enough attention to ECG in a person with a history of syncopal episodes so that 
the physician would be able to help this group of patients, who are mostly children and teenagers, and rescue 
them from sudden cardiac death and complications of neurological medication. 
 
Key Words: Jervell and Lange Neelson syndrome; Idiopathic; long QT interval; Congenital long QT 
interval 
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