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Sensorinéral Isitme Kayipl Cocuklarda
Ventrikiiler Repolarizasyonun
Degerlendirilmesi: Tarama Gerekli mi?

Assessment of Ventricular Repolarization in
Children with Sensori-Neural Hearing Loss:
Is Screening Necessary?

OZET Amag: Dogustan sensorinoral igitme kaybi1 ve uzun QT sendromu birlikteligi Jervell-Lange-Nielsen
sendromu olarak bilinir. Bu nedenle sensorinéral isitme kayb olan hastalar, Jervell-Lange-Nielsen sendro-
mu yoéniinden ilgi ¢ektigi icin bu hastalara elektrokardiyografi taramas1 yapilmaktadir. Bu ¢alismada sen-
sorindral isitme kaybi olan ¢ocuklar, ventrikiiler repolarizasyon agisindan degerlendirildi ve isitmesi normal
olan ¢ocuklarla kargilagtirildi. Gereg ve Yontemler: Sensorinéral igitme kayb: olan 93 gocuk (grup A) (yas
10.4 + 2.3 y1l, aralik 6.6-15.3 y1l) ve isitme kaybi olmayan 109 ¢ocuk (grup B) (yas 10.3 + 2.9 yil, aralik 6.4-
15.6 y1l) ¢alismaya alindi. Tiim gocuklarin 12 derivasyonlu elektrokardiyografi kayitlar: alindi. DII'den kalp
hiz1 belirlenip, QT araliklan 6lciildii ve diizeltilmis QT (QTc) hesaplandi. Ortalama degerler iki grup ara-
sinda karsilastirildi. Bulgular: {1k elektrokardiyografi kayitlarinda her iki gruptan dérder 6grencide QTc
aralig1 > 0.440 s olarak 6lciildii. Bu 6grencilerden biri (grup A’dan) amitriptilin kullaniyordu. Bu hastada ilag
kesildikten sonra, diger 6grencilerde ise tekrarlanan elektrokardiyografi kayitlarinda QTc araliklari normal
olarak él¢iildii. Grup A'dan hi¢bir ¢ocuk orta veya yiiksek olasilikla uzun QT sendromu igin gerekli kriter-
leri tasimiyordu. Grup A'da ortalama QT aralig: grup B’den anlamli derecede uzun bulunurken (sirasiyla
352 + 35 ms, 326 + 26 ms) (p< 0.05), ortalama QTc grup B'den anlamli derecede diisiik olarak bulundu (s1-
rastyla 395 + 29 ms, 402 + 25 ms) (p< 0.05). Ortalama kalp hizi isitme engelli cocuklarda, normal ¢ocukla-
ra gore anlamh olarak diisiik bulundu (p< 0.05). Cocuklar kalp hizlarina gore gruplandirildiklarinda ortalama
QT ve QTc degerleri y6niinden gruplar arasindaki anlamli fark kayboldu. Sonug: Senkop ve ailede ani 6liim
oykiisii olmayan isitme engelli cocuklarin uzun QT sendromu y6niinden taranmasinin 6nemli bir kazang
saglamadig gortilmistiir. Ayrica, ¢alisma sonuglar sensorinéral isitme kaybi ile diisiik kalp hizi arasinda ge-
netik bir iliski olabilecegi diistincesini desteklemektedir.

Anahtar Kelimeler: Elektrokardiyografi, isitme kayb1, sensorinéral

ABSTRACT Objective: Association of congenital sensori-neural hearing loss and long QT syndrome is
known as Jervell and Lange-Nielsen syndrome. So, the patients with sensori-neural hearing loss are pati-
ents of interest in terms of the Jervell and Lange-Nielsen syndrome. In this study, the children with sen-
sori-neural hearing loss are evaluated in terms of ventricular repolarization and compared to children
with normal hearing. Material and Methods: Ninety-three children with sensori-neural hearing loss (gro-
up A) (10.4 £ 2.3y, range 6.6-15.3 y) and 109 children with normal hearing (Group B) (10.3 + 2.9 y, range
6.4-15.6 y) were included in the study. Twelve-lead electrocardiography was recorded. Heart rate and
QT interval were measured, and corrected QT was calculated. Mean values were compared between two
groups. Results: In first electrocardiography, four children from both groups had QTc of > 0.44 s. One of
them (from group A) was receiving amitriptyline. In this patient after withdrawal of the drug, and in re-
maining in repeated electrocardiography recordings the QTc intervals were found to be normal. None of
the children from group A had a moderate or high risk of long QT syndrome. In group A, the mean QT
interval was significantly longer (352 + 35 ms versus 326 + 26 ms) (p< 0.05), whereas the mean QTc was
significantly shorter (395 + 29 ms versus 402 + 25 ms) (p< 0.05). The mean heart rate in deaf children was
significantly lower than the normal children (p< 0.05). When the children were grouped by the heart ra-
te the significance between the mean QT and QTc intervals were disappeared. Conclusion: In children
with sensori-neural hearing loss but without a history of syncope or family history of sudden death, elec-
trocardiography screening for long QT syndrome does not seem to have a high diagnostic gain. Also the
lower heart rate in deaf children supports the idea that a genetic relation may be present between deaf-
ness and bradycardia.
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ervell-Lange-Nielsen (JLN) sendromu; dogus-
tan sensorindral igsitme kaybi ve uzun QT sen-
dromu birlikteligidir ve ani 6liim ile iliskisi iyi
ilinmektedir."? Bu nedenle dogustan sensorindral
isitme kayb1 olan ¢ocuklar JLNS yoniinden ilgi ce-
ken bir gruptur. Degisik caligmalarda dogustan sen-
sorindral igitme kaybi olan ¢ocuklarda JLN
sendromu siklig1 ve bu ¢ocuklarda ventrikiiler re-
polarizasyon parametrelerinin ne denli etkilendigi
aragtirilmigtir.’?® Bu ¢aligmada bolgemizde yaga-
yan ve sensorindral isitme kaybi olan okul ¢agi ¢o-
cuklarinda ventrikiiler repolarizasyon parametre-
leri degerlendirilmis ve yas gruplari uygun, isitme-
si normal olan ¢ocuklarla kargilagtirilarak bu co-
cuklarda repolarizasyon anormallikleri arastiril-
mistir.

I GEREG VE YONTEMLER

Calisma grubuna sehir merkezinde bulunan Isitme
Engelliler Ilkogretim Bélge Okulu’na devam et-
mekte olan toplam 117 ¢ocuktan dogustan sensori-
noral isitme kaybi oldugu bilinen 93 6grenci (grup
A) alindi. Isitme kaybinin tipi 6grencilerin kisisel
dosyalarindan 6grenildi. Kontrol grubuna ise, sehir
merkezinde bulunan ilkégretim okullarina devam
etmekte olan 6grenciler arasindan yag ve cinsiyet-
leri galisma grubuna uygun saglikli 6grenciler ara-
sindan rastgele secilen 109 6grenci (grup B) alind:.
Bu 6grencilerin tamami, sistem muayeneleri nor-
mal olan ve isitme sorunu olmayan saglikli 6gren-
ciler idi. Caligma grubuna alinan isitme engelli
cocuklarin hepsi detayli olarak muayene edildi, tib-
bi hikéyeleri, kullanilan ilaglar, bayilma, nébet ve
ailede ani 6liim Oykiisii yoniinden sorgulandi. Co-
cuklarin yasal velilerinden bilgilendirilmis onam
alind1.

Tim ¢ocuklarda dijital kayit yapabilen bir
elektrokardiyografi (EKG) sistemi (EKG Master
USB, TEPA Medical and Electronic Products In-
dustry and Trade Incorporated, Ankara, TUR-
KEY) kullanilarak standart 12 derivasyonlu EKG
kayitlar1 (kagit hiz1 25 mm/s) alindi. Ogrencilerin
isitme durumlar1 hakkinda bilgisi olmayan bir ¢a-
ligmaci tiim kayitlardan 6l¢iimleri yapti. Olgiim-
ler elle, cetvel kullanilarak yapildi. QT ve
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oncesinde gelen RR araliklar:1 DII’den hesaplan-
di. Diizeltilmis QT (QTc) Bazett formili
(QTc=QT/VRR) kullanilarak hesaplandi.”

Ttim veriler ortalama + standart sapma olarak
ifade edildi. Gruplarin kalp hizi, QT ve QTc deger-
lerinin ortalamalar1 Mann-Whitney U testi kulla-
nilarak kargilastirildi. P degerinin <0.05 olmasi
istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

I BULGULAR

Isitme engelli ve normal ¢ocuklarin ortalama yagla-
11 ve her iki grupta cinsiyet dagilimi arasinda ista-
tistiksel olarak anlamli fark bulunmadi. Isitme
engelli cocuklarin hi¢birinde bayilma, nébet ve ai-
lede ani 6liim oykiisii yok idi.

Ik EKG kayitlarinda her iki gruptan dérder
ogrencide QTc aralig1 >0.440 s olarak ol¢tldii. Bu
ogrencilerden biri (grup A’dan) amitriptilin kulla-
niyordu. Bu hastada ila¢ kesildikten sonra, diger
ogrencilerde ise tekrarlanan EKG kayitlarinda QTc
araliklar1 normal olarak 6l¢iildi. Grup A’da bulu-
nan ogrencilerden higbiri uzun QT sendromu i¢in
gerekli kriterleri tasitmiyordu.

Ortalama QT aralig1 grup A’da anlamli dere-
cede uzun iken (p< 0.05), ortalama QTc aralig1 grup
B’de anlamli derecede daha uzun olarak bulundu
(p< 0.05) (Tablo 1).

Her iki grup karsilastirildiginda ortalama kalp
hiz1 grup A’da anlamli derecede diisiik bulundu (p<
0.05) (Tablo 1).

TABLO 1: Galisma ve kontrol gruplarinin demografik
ozellikleri ve kalp hizi, QT ve QTc araliklari ydniinden
karsilastinimasi.

*Grup A *Grup B

(n=93) (n=109) p
Yas {yll) 104223 10329yl >0.05
Cins (E/K) 65/28 63/46 >0.05
Kalp hizi {atim/dak) 776167 926+ 153 <0.05
Ortalama QT (ms) (tlim grup) 352 + 35 326 + 26 <0.05
Ortalama QTc (ms) {tlm grup) 395+ 29 402 £ 25 <0.05

*Calisma grubu.
**Kontrol grubu.
Cinsiyet disindaki parametrelerde verilen degerler ortalama + SS'dir.
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SEKIL 1: Gruplara gore kalp hizlarinin birikim araliklan gériimektedir. Grup
A’ da kalp hizlari 50-70/dak arasinda, Grup B’ de 80-100/dak arasinda birikim
gdstermektedir.

Grup A’ da kalp hizlar1 60-80/dak arasinda bi-
rikim gosterirken, grup B'de kalp hizlar1 80-
100/dak arasinda birikim gosterdi (Sekil 1). Kalp
hizinin QT ve QTc kargilagtirmalar: iizerindeki et-
kisini ortadan kaldirmak i¢in hastalar kalp hizlari-
na gore 4 gruba ayrildi: (1) kalp hiz1 <60/dak, (2)
kalp hizi 61-80/dak arasinda, (3) kalp hizi 81-
100/dak arasinda ve (4) kalp hizi >101/dak. Grup-
landirma sonrasi ortalama QT ve QTc araliklar:
karsilastirildiginda ¢caligma ve kontrol gruplari ara-
sindaki istatistiksel olarak anlamli olan fark orta-
dan kalkt1 (Tablo 2).

I TARTISMA

Tekrarlayici senkop ataklari, ani 6lim ve malign
ventrikiiler aritmilerin QT araliginda uzama ile bir-
likteligi “uzun QT sendromu” olarak anilmaktadir.
Uzun QT sendromunun dogustan sensorindral igit-
me kaybi ile birlikte olan ve otozomal resesif kali-
timla gecen klinik formu “Jervell ve Lange-Nielsen
sendromu” olarak adlandirilir.®® Bu birliktelik isit-
me engelli cocuklar1 JLN sendromu yoniinden ilgi
cekici hale getirmektedir. Isitme engelli cocuklar
arasinda yapilan taramalarda uzun QT sendromu
siklig1 %0 ile %3.7 arasinda bulunmugtur."*'° Uzun
QT sendromunun klinik 6zelliklerini tagimayan
ancak sensorinoral isitme kaybi olan ¢ocuklarda
ylizey EKG’de kardiyak repolarizasyon parametre-
leri incelenmis ve bu ¢ocuklar normal ¢ocuklar ile
kargilastirildiginda ortalama QT ve QTc araliklari-
nin daha uzun oldugu saptanmigtir.®
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Tuncer ve ark. sagir dilsiz ¢ocuklarda ortala-
ma QT ve QTc araliklarini normal ¢ocuklardan an-
lamli derecede uzun bulurken, kalp hizlar arasinda
anlaml fark bulmamiglardir.! Benzer sekilde Hab-
bal ve ark. nispeten daha kii¢iik bir hasta grubun-
da yaptiklar1 calisgmada dogustan sensorindral
isitme kaybi olan ¢ocuklarda ortalama QT ve QTc
araliklarini normal ¢ocuklardan daha uzun bulur-
ken, kalp hizlar1 arasinda belirgin fark bulmadilar.®
Her iki caligmada c¢aligsmacilar bulduklari sonugla-
ra dayanarak, dogustan sensorindral isitme kaybi
olan ¢ocuklarin kalitsal olarak ventrikiiler repola-
rizasyon bozukluklarina sahip olduklari, bu neden-
le dogustan sensorindral isitme kayb1 olan
¢ocuklarin EKG ile taranmalar gerektigi sonucuna
ulagtilar.

Tutar ve ark. erken baslangicl sagirlig: olan
cocuklardan olusan genis bir hasta grubunu normal
saglikli cocuklarla karsilagtirarak bu iligkiyi detay-
I1 olarak aragtirdilar.® Tutar ve ark.nin ¢alismasin-
da da ortalama QT araligi dogustan sensorindral
isitme kayb1 olan ¢ocuklarda normal ¢ocuklara gé-
re uzun bulunmus, buna karsin QTc aralig ise nor-
mal c¢ocuklardan anlamli  derecede kisa
bulunmugtur.? Bu ¢eligskinin dogustan sensorinéral

isitme kaybi1 olan ¢ocuklarda ortalama kalp hizinin

TABLO 2: Olgular kalp hizina gdre gruplandiriidiktan
sonra bulunan ortalama QT ve QTc degerleri
(Ortalama = SS) ve bunlarin karsilastirimasi.

Grup A* Grup B* U p
Degeri  degeri
n=16 n=90
QT (ms) (KH <60/dak) 304£23
QTc (ms) (KH < 60/dak) 380 +23 -
n=49 n=21
QT (ms) (KH 61-80/dak) 361:22 35721 369 0438
QTe (ms) (KH 61-80/dak) 391£26 38722 373 0475
n=27 n=59
QT (ms) (KH 81-100/dak) 330£22  325:20 678 0.267
QTc (ms) (KH81-100/dak) 40028 401223 777 0.856
n=190 n=29
QT (ms) (KH =101/dak) 307£29 30818 141 0.897
QTc (ms) (KH =101/dak) 41638 401223 122 0475
*Galisma grubu.
**Kontrol grubu.
KH: Kalp hizi.
73
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anlamli derecede diisiik olusu ile iligkili olabilece-
gi distiniilerek her iki grup kalp hizlarina gore dort
alt gruba ayrilarak kargilastirmalar yapilmistir.
Gruplandirma sonrasi yapilan karsilagtirmalarda
QT ve QTc araliklar arasindaki farkin 6nemliligi,
iki kalp hizi grubunda azalmis, digerlerinde ise
kaybolmustur. Bizim ¢alismamizda da 6nceki ¢alig-
malar: destekler sekilde ortalama QT aralig1 dogus-
tan sensorindral igitme kaybi olan ¢ocuklarda,
normal sinirlar icinde kalmak tizere, anlamli dere-
cede uzun, buna kargin sagirtic1 sekilde ortalama
QTc araligi anlamli derecede kisa bulunmustur
(Tablo 1). Bizim caligmamizda ortalama kalp hiz1
dogustan sensorindral isitme kayb1 olan ¢ocuklarda
normal ¢ocuklara gore anlamli derecede diistik bu-
lundu. Bu grupta hastalarin kalp hizlar1 60-80/dak
arasinda yigilim gosterirken, normal ¢ocuklarda
80-100/dak arasinda y1g1lim gosteriyordu. Kalp hi-
zinin etkisini elimine etmek iizere Tutar ve ark.nin
onerdigi sekilde kalp hizlarina gore hastalar grup-
landirildiktan sonra yapilan kargilagtirmalarda her
iki grup arasinda ortalama QT ve QTc yoniinden
saptanan farklar kayboldu (Tablo 2).2 Bu sonug Tu-
tar ve ark.nin ¢aligmasindaki sonugla uyumlu idi.3
Buna karsin daha 6nceki ¢aligmalardan farkli bir
sonuctu."® Bu durum muhtemelen énceki caligma-
larda ¢ocuklarin kalp hizlarina gore gruplandiril-
diktan sonra karsilastirma yapilmamis olmasindan
kaynaklanmaktadir. Bu sonuglar kalp hizlar1 ben-
zer oldugunda dogustan sensorindral igitme kayb1
olan ¢ocuklarda isitmesi normal olan yasitlarina go-
re 6nemli ventrikiiler repolarizasyon bozuklukla-
rinin olmadigina isaret etmektedir.

Onceki caligmalarda dogustan sensorinéral
isitme kaybi olan ¢ocuklar ile saglikli cocuklar ara-
sinda ortalama kalp hizi acisindan belirgin fark bu-
lunmamugtir."® Buna kargin Tutar ve ark.? dogustan
sensorindral isitme kayb1 olan ¢ocuklarda ortalama
kalp hizimi saglikli cocuklardan anlamli derecede
daha diigitk bulmuslar ve bunun sans eseri ortaya
¢ikmis bir bulgu olabilecegi gibi sagirlik ve bradi-
kardiye neden olabilen bilinmeyen bir genetik de-
fekte de bagl olabilecegini diisinmiislerdir. Ayrica
sagirlik nedeniyle isitsel uyarilarin otonom sinir
sistemi iizerinde olan etkisinin kaybolmasi sonu-
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cunda azalan sempatik tonusun da bu bulgu iize-
rinde etkili olmusg olabilecegi diisiiniilebilir. Bizim
caligmamizda daha diisiik sayida hastay: icermesi-
ne ragmen ortalama kalp hizinin dogustan sensori-
noral isitme kaybi olan c¢ocuklarda anlamh
derecede daha diisitk bulunmus olmasi, bu bulgu-
nun tesadiifen ortaya ¢ikmadigini, aksine farkl bir
mekanizma ile ortaya ¢ikmis olabilecegini diisiin-
diirmektedir.

Caligmalar kulak ve kalpte elektriksel olarak
uyarilabilen benzer dokularin bulundugunu gos-
termigtir. Konneksinler ve potasyum kanal prote-
inleri gibi proteinlerin bu dokulardaki anahtar
stiregleri kontrol ettigi gézlenmistir. Yeni ¢aligma-
lar kalpte sinoatriyal nod hiicrelerinde spontan ak-
siyon potansiyellerinin olusumunda ve i¢ kulaktaki
normal isitme mekanizmalarinda kalsiyum kanal-
larinin rol oynadigini ortaya koymustur.''? Dola-
yistyla kalsiyum kanal proteinlerini kodlayan
genlerde olusan mutasyonlarin sagirlik ve sinoatri-
yal nod disfonksiyonuna yol acabilecegi diisiiniile-
bilir. Bir hayvan deneyinde D L-tip Ca2+ kanal
eksikligi olan farelerde sagirlik oldugu, ayni hay-
vanlarda bradikardi ve aritmi ile belirti veren siniis
nod disfonksiyonu gelistigi gosterilmigtir.'

Sonug olarak, kalp hizlar1 benzer oldugunda
dogustan sensorindral isitme kayb1 olan ¢ocuklar
ile isitmesi normal olan ¢ocuklar arasinda repola-
rizasyon parametreleri agisindan belirgin bir fark-
hlik saptanmamistir. Ayrica sagirlign  olan
¢ocuklarda JLN sendromu tanisi hikayeye dayana-
rak rahatlikla konulabilmektedir.? Dolayisiyla sen-
kop hikayesi, ailede senkop geciren ve/veya aniden
olen kisi varlig1 gibi bir bulgu olmayan isitme en-
gelli cocuklarda rutin EKG taramasinin uzun QT
sendromlu hastalar1 yakalamak agisindan 6nemli
bir kazang saglamadigi sonucuna ulagilmaktadir.
Ayrica sagirlik ile diisiik kalp hiz1 arasindaki iligki-
yiincelemek iizere daha ileri ¢aligmalara ihtiyag ol-

dugu anlasilmaktadur.
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