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Abstract 
 

Congenital long-QT syndrome (LQTS) is an inherited disorder that presents with syncope, 

polymorphic ventricular tachycardia, torsade de pointes and sudden death. The incidence rate of LQTS is 

1 to 2 per 100000 and mainly involves children and young individuals. Because of familial and genetic 

underling and predisposing factors for life threatening arrhythmias in patients, diagnosis and treatment are 

an important aspects in the management of this syndrome. In this study LQTS is described in a 49 years 

old woman with syncope, ventricular fibrillation and torsade de pointes who was referred to the Fatemeh 

Zahra (S) teaching hospital and treated successfully. 
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      گزارش مورد  
  
  
  ــدرانــکـــــی مازنــــــوم پزشــشــــگاه علـــه دانـلـــمج

  )77-81    (1389سال    مهر     78شماره    بیستم دوره 
 

77 1389مهر  ، 78 ، شماره بیستم دوره                                                                          مجله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                      

  معرفی یک مورد بیمار نجات یافته از 
   طولانیQTمرگ ناگهانی ناشی از سندرم 

  
  امینی محمد سید        گلشنی صمد        سیدکاظم عبادی        ساسان طبیبان

 

  چکیده
لانی ارثی یک گروه اختلال فامیلیال است که افراد مبتلا را مستعد وقایع مهم قلبی مثل سـنکوپ، تـاکی                 طو QTسندرم  

 نفرجمعیـت   10000 در مـورد  2 تـا  1 حـدود  این سندرم که شیوعی در     .کند کاردی بطنی پلی مورفیک و مرگ ناگهانی می       
فاکتورهـای مـستعدکننده     نیز  خانوادگی و ژنتیک بیماری و     توجه به زمینه   با. سازد مبتلا می  جوانان را  و کودکان عمدتاً دارد

شناسایی بـه موقـع      ...فاکتورهای متابولیک و    داروها،  مصرف برخی  دارای زمینه مثل   افراد های کشنده در   برای ایجادآریتمی 
مرگ ناگهـانی قلبـی      آریتمی و  جلوگیری از  لازم درمانی و   بکارگیری تدابیر  نیز آن و  ساز فاکتورهای زمینه  علائم بیماری و  

زمینـه   فیبریلاسـیون بطنـی در      که دچار سـنکوپ و     دپرداز این گزارش به معرفی بیماری می     . ی دارد ا ویژهناشی ازآن اهمیت    
QT  گرفت ساری تحت درمان قرار )س( آموزشی درمانی حضرت فاطمه زهرا طی مراجعه به مرکز وبود طولانی شده.  

  
 تاکی کاردی پلی مورفیک بطنی، سنکوپ مرگ ناگهانی قلبی، ،طولانی QT سندرم :واژه های کلیدی 

  

  مقدمه
ــاری ــب     بیم ــایی قل ــی و نارس ــسکمیک قلب ــای ای ه

هــای مــرگ ناگهــانی قلبــی را تــشکیل   شــایعترین علــت
درصـد قربانیـان مـرگ ناگهـانی         8تـا    5 در   ، که دهند می

. )1(شـود  بیماری ساختمانی قلب مشاهده نمی     شواهدی از 
های   مرگ  درصد 35های یونی    ا کانال اختلالات مرتبط ب  

 سـندرم    درصـد  9ناگهانی با علت نـا معـین در جوانـان و            
دارند نقش  . دهد را تشکیل می  مرگ ناگهانی شیرخواران    

 Long Qt Syndrome: LQTS)(  طـولانی QTو سـندرم  
ــصاص داده اســت     ــود اخت ــه خ ــهم را ب ــشترین س . )2(بی

 سنکوپ اغلب با شروع یـک تاکیکـاردی پلـی مرفیـک           

(TDP1)   توانـد باعـث فیبریلاسـیون بطنـی و           است که می
گــر چــه ایــن بیمــاری اساســاً . )2(مــرگ ناگهــانی گــردد

مربوط به جوانان است ووقوع حملات سنکوپ و مـرگ    
عین حـال     سال نادر است در    40ناگهانی در بالغین بالای     

هـای   توانـد در دوره    هـا مـی    نخستین علائم بویژه در خانم    
  .)2،3( دهددیرتر از زندگی رخ

هدف گزارش حاضر معرفی بیمـاری اسـت کـه در           
 TDPبا اولین حمله سـنکوپ و آریتمـی          سالگی   49سن  

 و تحت درمان قرار     ارجاع شد قلب فاطمه الزهرا    به مرکز   
  .گرفت

 
 
                                                                                                                   1. TDP: Torsade de pointes 

  
   E-mail: dr.tabiban@yahoo.com            )س(درمانی وتحقیقاتی حضرت فاطمه زهرا  مرکزآموزشی،:ساری - ساسان طبیبان:مولف مسئول

   دانشگاه علوم پزشکی مازندران دانشکده پزشکی،، و عروق قلبگروه
  1/8/89 :           تاریخ تصویب 16/6/89: ریخ ارجاع جهت اصلاحات           تا13/4/89: ریافت تاریخ د
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   طولانیQTیک مورد سندرم 
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  معرفی بیمار
 سـاله بـدنبال افـت ناگهـانی سـطح           49بیمار خـانمی    

هوشیاری و سـنکوپ در حـین فعالیـت معمـولی بـه ایـن               
 در اولـین دقـایق پـس از انتقـال دچـار             .مرکز ارجاع شـد   

 که  دشسیانوز، افت سطح هوشیاری و فیبریلاسیون بطنی        
 جهت بیمـار   با شوک اصلاح و هوشیاری بیمار برگشت،      

در بررســی الکتروکــاردیوگرام  شــد، آمیــودارون تجــویز
 و  به نفع ایسکمی دیده نشد     T و   STشواهدی از تغییرات    

فیبریلاسـیون   عـلاوه بـر    نیـز  الگوی تاکی آریتمـی بیمـار     
به همین علت سـولفات منیـزیم         داشت، TDP بطنی نمای 

گزین آمیــودارون گردیــد، نکتــه قابــل ولیــدوکایین جــای
 لیدی بیمار طولانی بودن     12توجه در الکتروکاردیوگرام    

  .)1 شماره شکل( ) =msec560QTC( بودQTفاصله 

  
ــستری   بیمــار در بخــش مراقبــت ــژه قلبــی ب   هــای وی

  بررســی ســابقه پزشــکی بیمــار مــصرف داروی    در.شــد
  هـــای بیمـــار از  خاصـــی وجـــود نداشـــت، الکترولیـــت 

  پتاســیم، کلــسیم، منیــزیم و نیــز ســایر آزمایــشات  جملــه 
ــلول  ــر س ــار از نظ ــوی و    بیم ــرد کلی ــونی، عملک ــای خ   ه

  طبیعی بود، سـطح تروپـونین قلبـی بیمـار نیـز            ... کبدی و   
ــود   ــابی قــرار گرفــت و منفــی ب ــار مــورد ارزی   . چنــدین ب

  هـــای متعـــدد طـــی  در الکتروکـــاردیوگرام QTفاصـــله 
   نهایتـاً   ،بـود لـی ثانیـه      می 620 تـا    520 بستری در محـدوده   

 QTبا توجـه بـه مجموعـه شـرایط، بـا تـشخیص سـندرم                
 تعبیه و بیمار بـا حـال عمـومی          ICD1طولانی جهت بیمار    
  .خوب مرخص شد

  

 
(A) 

 
(B) 

 
(C) 

  
  (C)ه حمله تاکی آریتمیپس ازخاتم و )B(، فیبریلاسیون بطنیTorsade de pointes(A)طی حمله  در تصویرالکتروکاردیوگرام بیمار  :1شکل شماره 

 
 
1. Implantable cardioverter defibrillator 
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  ان و همکارساسان طبیبان                       مورد    گزارش    
  

79  1389 مهر  ،78 ، شماره بیستم دوره                                                                          مجله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                      

  بحث
ــا   ــانواده ب ــین خ ــال LQTS اول ــط 1957 در س  توس

Lange Nielsen و Jervell  فرزنـد  4 آنهـا  .توصیف شـد 
ــرگ     ــه، م ــنکوپ راجع ــم کــری، س ــا علائ ــانواده را ب خ

.  شناسـایی کردنـد    ECG طولانی در    QTناگهانی قلبی و    
 مشخص گردید این اختلال ناشـی از موتاسـیون          در ادامه 

 و کاهش جریان یونی پتاسـیم       KCNQ1هموزیگوس ژن   
هـای   درسـال . باشـد  با الگوی انتقالی اتوزومال مغلوب می     

 چنــدین خــانواده را بــا Ward و Romano 1964و 1963
، سـنکوپ   QTمشخصات مشابه از جهت طـولانی بـودن         

د بـا الگـوی     راجعه و مرگ ناگهانی کـه فاقـدکری بودن ـ        
ــد   ــب توصــیف کردن ــال غال ــالی اتوزوم ــدریج . )4(انتق بت

 Andersen (LQT7)های بالینی دیگر ازجمله سندرم  فرم
 طـولانی   QTکه ترکیبی از اختلالات عضلات اسکلتال،       

 Timothy (LQT8)شود و سندرم  ها را شامل می و آریتمی
هــای  مالفورماســیوندار  پــردهانگــشتان  بــا علائمــی چــون

 طولانی  QTاختلال شناختی،    عقب ماندگی ذهنی،  قلبی،  
  .)5،6(و آریتمی مورد شناسایی قرار گرفتند

بصورت اسـپورادیک     درصد 35در   LQTSبیماران  
بیمـاران آنالیزهـای     شوند کـه در بـسیاری از       شناسایی می 

 که والـدین آنهـا نـاقلین بـدون           است مولکولی بیانگر آن  
بیمارمــا  .انــد  ژنــی مربوطــه بــودهصعلامــت بــالینی نقــای

علائمی مثل   و داد نمی را نیزسابقه فامیلیال مشکل مذکور   
. نداشـت  وجـود  او در... های قلبی و   مالفورماسیون کری،

 نفر جمعیـت    10000 مورد در    2تا   LQTS، 1شیوع کلی   
ناشی  مریکا را آ سال در  مرگ در  3000تا و )5،6(باشد می
  .)7(دانند این سندرم می از

 های ز شناسایی ژن مسئول و ویژگی     گرچه با استفاده ا   
هـای متعـددی از       زیرگروه ،بالینی و الکتروکاردیوگرافی  

  طــولانی توصــیف شــده، ســه فــرم اصــلی و QT ســندرم
 مـوارد    درصد 90بیش از ) LQTS1,2,3شامل  (معروف آن   

 LQT1هـا نیـز      بـین ایـن    از کـه  )2(دهنـد  آن را تشکیل می   
ــدود ــا 45 ح ــد 50 ت ــدود LQT2و  درص ــد45 ح   درص

   15 تـا    5 نیـز    LQT3دهنـد، شـیوع      ژنوتیب را تشکیل مـی    

  

  .)5،6( در مطالعات مختلف گزارش شده استدرصد
ــشخیص  ــهLQTSت ــر یافت  و تاریخچــه ECGهــای   ب

ــت   ــتوار اس ــالینی اس ــوج   .)7(ب ــکل م ــک از Tش  درهری
ــندرم ــای  س ــدازهLQTه ــا ان ــاوت اســت  ت ، در )6(ای متف
LQT1   امواج T          ولـی بـا      پایه پهنـی دارد یـا نرمـال اسـت 

 با ولتـاژ پـایین،      Tامواج   LQT2در  . شود تاخیر شروع می  
 LQT3شـود و در       دیده می  Notched یا   Bifid دو مرحله 
، بــا قلــه ای تواننــد بــصورت دو مرحلــه  هــم مــیT امــواج

دیـده   بـا تـأخیر در شـروع          هم بصورت امواج    و غیرقرینه
 بسیار طولانی با موج کوچـک       ST سگمان   عمدتاً(شوند  

T(اج، امــو T  توانــد درهریــک از ایــن  نیــز مــیغیرقرینــه
 تـر   طولانی LQT2 در   QTمتوسط  . )5،6(ها دیده شود   سندرم

 نسبت  LQT2 است و درصد کمتری از بیماران        LQT1از  
توجـه بـه     بـا  .)5( نرمال دارند  QTc یک   LQT1به بیماران   

 بـا  بیـشتر   نمای الکتروکـاردیوگرام بیمـار     1 شماره   شکل
  .ارد تطابق دLQTS1الگوی 

 ایـن   افتراق انواع اکتسابی از انواع مادرزادی و ارثی       
 مـواردی مثـل انفـارکتوس میوکـارد،         . مهم اسـت   سندرم

هیپوکلـسمی،  (هـا، اخـتلالات متابولیـک        کاردیومیوپاتی
ــومنیزیمی و  ــالمی، هیپـ ــا...) هیپوکـ داروهـــای ( داروهـ

  آمیودارون، دیزوپیرامیـد، پروکـائین آمیـد،       آریتمی آنتی
 ایبوگــاین، آســتمیزول، ترفنــادین، ضــد  داروهــایی مثــل

 )...ای، هالوپریـدول، تیوریـدازین و        افسردگی سـه حلقـه    
ــم  ــیمه ــند م ــار.)8-3،5،10(باش ــا  بیم ــابقه م ــیچ س  ای از ه

 هـا از   بررسـی  سـایر  و داد نمـی  مصرف داروهای مـذکور   
  .منفی بود جهت علل ثانویه نیز
هـا دردهـه اول زنـدگی        ها و سـمپتوم    شروع شکایت 

هــای  ای از علائــم بــالینی از فــرم طیــف گــسترده  واســت
 طـولانی و     مشخـصاً  QT علامتدار بصورت فاصـله      کاملاً

های ساب کلینیکـال بـا فاصـله         های راجعه تا فرم    سنکوپ
QT              مرزی بدون حمـلات سـنکوپ یـا آریتمـی در بـین 

سنکوپ اغلب با شروع یک     . )2(شود بیماران مشاهده می  
باعــث  توانــد یمورفیــک اســت کــه مــ تاکیکــاردی پلــی
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ــیون و ــود  فیبریلاس ــانی ش ــرگ ناگه ــط  . )1(م ــن متوس س
ــا 7هــا در  ســمپتوم ــر  12 ت  ســالگی اســت و شــروع زودت

 در. )1،8(های شدیدتر بیماری همراهی دارد     معمولاً با فرم  
 همـراه بـا ورزش بـر خـلاف          QT فاصـله    LQTS بیماران

یابــد و حتــی ممکــن اســت  حالــت طبیعــی کــاهش نمــی
 مطالعـه مـشابهی کـه پاسـخ مبتلایـان      در. )6(افزایش یابـد  

LQTS           به تاکیکـاردی متعاقـب تغییـر وضـعیت سـریع از 
کـرد ایـن     حالت خوابیده به وضعیت ایستاده بررسـی مـی        

. )11( مختـل بـوده اسـت      LQT2پاسخ بـویژه در مبتلایـان       
 QT رخدادهای قلبی طـول    کننده خطر  بینی قویترین پیش 

ن فاکتورهـایی    عـلاوه بـرآ    .)2،3،9(باشـد    اصلاح شده می  
برخی  های ژنی خاص و    برخی جهش  مثل جنسیت بیمار،  

احتمـال   در زایمـان  دوره پـس از   شرایط مانند بارداری یا   
های سه گانـه     گروه هر یک از   وقوع رخدادهای قلبی در   

  .)2،12-4(های متفاوتی دارند نقش
ایــن  همچنــین عوامــل برانگیزاننــده وقــایع قلبــی در 

حـالی کـه فعالیـت       در مـثلاً  .نیـز متفـاوت اسـت      ها گروه
وقـوع   مهم اسـت،   LQTS1 در) بویژه شناکردن ( فیزیکی

حـین   در LQTS3 بیماران با  غالب موارد در   این وقایع در  
 در های روانی نیز   محرک و باشد، می خواب استراحت یا 

LQTS2 ــشتری دارد ــا  بیمــار. )2(نقــش بی  معرفــی شــده ب
ب ارجاع  قل تابلوی افت ناگهانی سطح هوشیاری به مرکز      

حملـه فیبریلاسـیون بطنـی       دچار نیزما   مرکز در و گردید
اشـخاص بـا    درمـانی،    نظـر  از . شـد  TDPوتاکی آریتمی   

مثـل سـالمندان حامـل      ( خطر خیلی پائین مرگ ناگهـانی     
 به درمان نیاز ندارنـد    ) نرمال QTفاصله   های ژنی با   جهش

ــاً ــد گرچــه احتیاط ــده   از بای ــولانی کنن ــای ط  QTداروه
   ، داروهـای  LQTدرمان اصلی بیماران     .)3(اینداجتناب نم 

  

ترکیبـات   باشـند،  کننده گیرنده بتا آدر نرژیک می      بلوک
 نــادولول، آتنولــول و پروپرانولــول نیــز مثــل طــولانی اثــر

هـای کانـال     بلـوک کننـده    .گیرنـد  مورد استفاده قرار می   
ممکن است در بیماران     مگزیلتین و فلکاینید     سدیمی مثل 

ــا  ــدن فاصــله   باعــث LQT3ب ــال ش ــودQTنرم   در.)3( ش
  مگـزیلتین   و حملات آریتمی عمده    LQT3شیرخواران با   

بـا  . )2(کننده گیرنده بتا پیشنهاد شده اسـت   همراه با بلوک  
این حال این داروهـا خطـر ایجـاد مـرگ ناگهـانی را در               

را افـزایش    دارنـد   همراهی سندرم بروگادا  با بیمارانی که 
  .)3(دهد می

 مبتلایان بـه   در TDPپیشگیری از  در نیز نیکوراندیل
LQTS1,2 رفته ولی در بکار LQTS3 7(نبوده است موثر(.  
ICD   رغـم    درصد از بیمارانی که علی30 تا  20 برای

کننده گیرنده بتا، سـنکوپ راجعـه دارنـد          دریافت بلوک 
بعنـوان درمـان    ( دهـد  یک جنبه مهم درمانی را شکل مـی       

  .)1،2،13 ()پیشگیری اولیه
 ICDنجات یافته از یک ایست قلبی کاندید        بیماران  

در تمـام شـرایط فـوق        .باشـند  بعنوان پیشگیری ثانویه می   
  نیـز بـرای    ICDهای گیرنده بتا باید بعد از تعبیه         کننده بلوک

  .)1،3( ادامه یابدICDهای شوک کاهش خطر ایست قلبی و
تغییــرات ســبک زنــدگی شــامل اجتنــاب از شــرایط 

داروهـای  ) های رقابتی  ورزشمثل  (مستعدکننده آریتمی   
 اسـتفراغ کـه      و ، شـرایطی مثـل اسـهال      QTکننده   طولانی

اختلالات متابولیک مثل کاهش پتانسیم را بـدنبال دارنـد          
  .)6،3،1(شوند نیز توصیه می
 توجــه بــه حملــه تــاکی آریتمــی و بــا نیــز مــا بیمــار

 ICD کننـده گیرنـده بتـا و       سنکوپ تحت درمان با بلوک    
  .گرفت قرار
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