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RESUMO

O presente trabalho foi orientado no sentido de
pesquisar a existéncia da sindrome cardio-auditiva de Jervell e
Lange-Nielsen em escola especializada para surdos, ﬁa cidade de
Curitiba, e avaliar no grupo a ocorréncia de arritmias. Essa
sindrome & uma entidade autossémica recessiva gue cursa com in-

tervalo QT prolongado e surdez congénita.

Foram estudados, através de histdria clinica, exa
me fisico e életrocardiografico de repouso, cento e quarenta e

um alunos, dos quais quatro foram escluidos por serem portadores

de estenose pulmonar - grave (um caso), estenose adrtica congéni-
ta (um caso), e bloqueio do ramo direito do III grau . (dois ca-
sos.

Dos cento e trinta e sete pacientes restantes ha-
via dois casos da sindrome de Waardenburg e um caso sugestivo da

sindrome de Pendred.

Realizamos eletrocardiografia dinamica de vinte
e quatro horas em quinze pacientes, que correspondia a 9,13 por

cento da amostra.

Pudemos reconhecer, na série, a sindrome cardio
“auditiva de Jervell e Lange-Nielsen em trés casos, sendo que em
um deles havia consanguinidade entre os pais. Os sintomas mais
frequentes foram a convulsdao e o desmaio. A convulsao simula epi
lepsia, e a maioria dos pacientes recebeu medicagao anticonvulsi -
vante, dificultando a avaliagao da prevaléncia real da sindrome

em questdo, jd que a difenil-hidantoina e o fenobarbital podem



interferir no intervalo QT, encurtando-o, e consequentemente di

minuindo o nimero de ataques.

Com respeito ao grupo de surdo-mudos com sintomas:
e aquele assintomatico nao existiu diferenca estatisticamente
significante, relacionada & maior duracao do intervalo QT dos

respectivos eletrocardiogramas.

No grupo estudado nao foi detectada nenhuma ta-

quiarritmia.ventricular,

A inversao da Onda T, acompanhada do prolongamen
to do intervalo QT pode ser um achado adicional na sindrome car
"dio-auditiva de Jervell e Lange-Nielsen. O emprego da eletrocar
diografia dindmica de vinte e quatro horas & extremamente Gtil
para o diagndstico das alteracOes da repolarizagao ventricul ar

e para a detecgao de arrtmias.

Na comparagao das médias das variaveis — QT _ ma-

ximo, médi

]

e minimo - os pacientes portadores de surdez congé-
nita apresentaram valores mais elevados do que aqueles portado-

res de surdez adquirida, com significancia estatistica Q)(0,0S”

Nao houve diferenca estatisticamente significati
va entre as médias das trés variaveis citadas, com relagao  ao
sexo, contudo verificou-se diferenga significante da variavel

QTC maximo nos grupos congénito e adquirido, em ambos Os sexos.

Como achado adicional, encontramos valores eleva

dos do QTc nos dois casos da sindrome de Waardenburg.

S3o tecidos comentarios sobre os aspectos genéti
cos, o quadro clinico, as alteragdes eletrocardiograficas, a pa
togénese, o diagndstico, o progndstico e o tratamento da sindro

me em epigrafe.



ABSTRACT

The present paper was conducted with the purpose
of researching the existence of the cardio-auditory syndrome of
Jervell e Lange-Nielsen in Special School for deaf-mute children
in Curitiba and also to assess the occurrence of arrhytmia in
the group, _This syndrome is a recessive autossomic affection

Which goes with a prolonged QT Interval and congenital deafness.

A hundred and forty one students were avaliated
through the clinical history, physical examination énd rest
electrocardiogram. Four students wefe excluded due the fact
that they had severe pulmonary stenosis (one case), congenital
aortic stenosis (one case) and right block of third degree (two

cases) .

From the hundred and thirty seven patients left,
there were two cases of Waardenburg syndrome and one suggested

to be of Pendred syndrome.

It was performed dynamic electrocardiograms for
24 hours in fifteen patients, which corresponds to 9,13 per cent

of the sample.

We could detect the occurrence of the cardiof
auditory syndrome of Jervell and Lange-Nielsen in three cases,
one of-which was demonstrated consanguinity between the parents.
The most frequent symptoms were convulsion and “faint. | The
convulsion resembles epilepsy and the majority of the patients
had received anticonvulsivant drugs,vtherefore the assessment of
the real prevalence syndrome was difficult, since diphenyl-hi-

dantoin and phenobarbital can interfere with the QT ° interval,



decreasing it, and consequentely decreasing the number of attacks.

With respect to the symptomatic deaf-rmte and dumb
group and those assymptomatic, there wasn't statiscally signifi
cant difference related to the prolonged QT intervals of the

respective electrocardiogram.

There hasn't been detected any ventricular taqui

-arrhytmia in the group studied.

The T wave inversion with the prolonged QT inter
val could be an additional finding in the cardio-auditory syndr
ome of Jervell e Lange-Nielsen. The dynamic electrocardiogram
of 24 hours is extremely helpful in diagnosing the alterationiﬁ

ventricular repdiarization and to detect arrhytmias.

‘Comparing the average of variables - QTc maximum
‘medium and minimum, the patient who had congenital deafness presen-

ted higher values than those who had acquired deafness whice was sta

tiscally significant (p <0,05).

There wasn't statiscélly significance difference
between the average media of the variables cited above related
to sex, however it was observed a significative Adifference in
the variable up to the maximum in‘the'congeﬁit' and acquired

groups in both sexes.

As additional finding, we found QTc values }ﬁgher

in two cases of Waardenburg syndrome.

We discuss the genetical aspects, - the clinical
state and the electrocardiographic alterations, the pathogenesea
the diagnosis, the prognosis and the treatment of the syndromé

in epigraphy.
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TRTRODUCAC

Provavelmente o primeiro relato desta sindfome;
deve~se a Meissner, em 1856, conforme cita Fraser et alii (17).
Descreveu aquele autor a histdria de uma menina, aluna de uma
escola para surdos, em Leipzig, gque morreu subitamente, quando
advertida pelo diretor. Seus pais nao se mostraram surpresos,

pois ja haviam perdido dois filhos, apds emocgoes violentas, La-

lataram o caso de uma familia, cujos pais eram primos em se-
gundo grau e tinham cinco filhos surdos. Sofriam estes de epi=
lepsia miocldnica e trés deles faleceram precocemente, um de
morte sUbita, e dois por pneumonia. Em nenhum deles foi rea-

lizado eletrocardiograma.

Em 1957 Jervell e Lange-Nielsen(33) descreveram
uma sindrome constituida por surdez congénita e doenca cardia-
ca peculiar. Os membros desta familia eram noruegueses e ha-
via seis irmaos, sendo quatro surdo-mudos . Apresentavam, es-
tes Gltimos, ataques sincopais provocados pelo exercicio ou pe-
lo medo, havendo morrido trés deles, subitamente, com idades de
quatro, cinco e nove anos. Nao havia consanguinidade entre és
pais. O exame clinico e radioldgico, realizados em trés des-
sas criéngas, nao revelaram doeﬁga cardiaca, mas os eletrocar-
diogramas mostraram acentuado prolongamento do intervalo QT. A
avaliacdo da sistole mecanica através do fonocardiograma, en-
tretanto, era normal. Os niveis séricos de calcio e potassio
foram normais, assim como o metabolismo basal e o teste de to-
lerancia a glicoéé. Autépéié realizada em um caso nao mostrou

anormalidades macro e microscopicas.
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Foi esta sindrome denominada, em 1964, por Fra-
ser et alii (16) de sindrome cardio-auditiva de Jervell e Lan-
ge-Nielsen, porém Jervell(32) argumenta gue o nome "Sindrome
surdo~cardiaca com intervalo QT prolongadoﬁ seria mais apro-
priado, ja gue a surdez congénita ocorre combinada com varios

sintomas cardiacos.

-

A sindrome de Romano-Ward (20,23,24,36,52,79) e
uma entidade semelhante, que cursa com ataques sincopais, mor-
te slbita por fibrilacao ventricular, porém com audicao normal

e caracteriza-se por apresentar heranca autossdmica dominante.

Mathews et alii(51) em 1972, relataram o achado
de uma familia com sindrome cardio~auditiva, cujos membros &i-
nham QT prolongado e sincope, acompanhandd ou nao a surdez, . e
estabeleceram a hipdotese de que, neste grupo, os defeitos car-
dlaco e auditivo deveriam ser herdados separadamente, atraveées

de um mecanismo autossOmico dominante.

Para Phillips e Ichinose (61) e Garza et alii(25)
a sindrome de Jervell e Lange-Nielsen e a sindrome de Romano
-Ward devem ser consideradas como entidades separadas, tanto
pela surdez como pela diferenca no medo de heranca. Entretan-
to Kallfez(37) considera a surdez um achado pouco importante,

embora frequente.

Karhunen et alli(38) distinguem a sindrome de
Romano-Ward como entidade clinica distinta, pela evidéncia su-
gestiva de heranca autossomica dominante,-borém nao afastam a
possibilidade de que ela venha a sérruma forma frusta da s$in-

drome de Jervell e Lange—Nieisen.

A surdez congénita & uma entidade heterogénea,

cuja heranca, na maioria dos casos, & autossOmica recessiva, a-
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pesar de muitos tipos de genes estarem envolvidos. Através de
sua expressao pleiotrdpica, varias sindromes podem ser reconlie-
cidas, como referido anteriormente, gragas a outros distOrbios
clinicos que acompaﬁham o defeito de audigao. Numa populagao:
de surdos, coﬁo destacam  Fraseret alii(l6), trés sirdromes po-
dem ser ainda encontradas: 1) A sindrome de Pendred (Pendred,
1896), constituida por surdez e bdocio; 2) A sindrome de Usher
(Von Graefe, 1858, Usher, 1914), apresentando surdez e retini-
te pignentosa; 3) A sindrome de Waardenburg (Waardenburg,1951),
com surdez associada a heterocromia da iris, madeixa branca

frontal e despigmentacao cuténea.

Dentre essas diversas variantes nosoldgicas re-
feridas, interessamo«nos‘particularmente pela sindrome de Jer-
vell e Lange-Nielsen, face a seu risco potencial, a vantagen
de seu conhecimento e a relativa facilidade de seu diagndstico,

ensejando medidas preventivas.

Constituem-se os deficicntes auditivos, grupo
impar dentro da comunidade, com problemas de integragao, sujei-
tos a tensdes emocionais e a desajustes de conduta. O prolon-
gamento do intervalo QT, encontrado em certo nimero de surdos,
vem merecendo nos Ultimos anos, importancia éxpressiva, devido
sua relagao com a morte sibita, pelb favorecimento de arritmias
ventriculares, potencialmente letais, mormente . sob esforgos

maiores ou emogoes.

Por todos esses motivos, decidimos pesquisar es-
ta sindrome nos alunos de uma escola especializada para surdos,

na cidade de Curitika.
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OBJETIVOS

1. Pesquisar a existéncia do intervalo QT longo em
uma amostra de surdo-mudos oriundos de escola especializada, na

\

cidade de Curitiba.

2. Correlacionar a presenga deste achadno com a ocor-

réncia de arritmias.

MATERIAL E METODCS

Foram estudados 141 alunos da Escola Epheta, es-
pecializada para surdo-mudos, entre 1978 e 1980, na cidade de
Curitiba, Paranada. Eram 69 do sexo masculino e 72 do sexo fe-
minino,.variando as idades entre 3 a 17 anos para O sexo mas-—
culino (média étéria de 11,44 anos) e 3 a 20 para o sexo femi--

nino (média etaria de 9,84 anos).

Afora um paciente portador de estenose pulmonar
e outro com o diagndstico de estenose adrtica, os demais nao

apresentavam alteragoes cardio-vasculares manifestas.

Os pacientes foram avaliados através da obtencao
de histdria clinica e realizacao de exame fisico e eletrocar-
diograma, tarefas executadas sempre pelo mesmo observador. Os
dados de anamnese foram fornecidos pelos prdprios alunos, pe-
los familiares e professores, identificando-se, através dessas

informacgoes, a possivel etiologia da surdez.

Os exames de otoscopia e audiometria ficaram a
~cargo do Servigo de Otorrinolaringologia da prdopria Escola,rea-

lizados sempre pelo mesmo observador.
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Os eletrocardiogramas em repouso foram obtidos
con um aparelho Hewlet-Packard, modelo 1500-~B, nas doze deri-
vagOes convencionais, 3 velocidade de 25mm/seg., repetindo-se
ao final, a derivacao D II com a velocidade de 50mm/seg., para

melhor andlise do tracado.

O intervalo QT foi medido a partir do inicio da
onda Q (onda R, se a onda Q nao estivesse presente), até o fim
da onda T ou da onda U, em sua juncao com a linha de base. o}
intervalo QT foi corrigido para a frequéncia cardiaca corres-
pondente, através da equagao de Bazett,<mlseja;Cﬁ%:= QT17\ RrRi.
A medida dos intervalos QT foi efetuada na derivagao D II, com
a velocidade de 50mm/seg., mensurados os QT¢ de cinco em cin-
co ciclos cardiacos. Obtivemos ao final de cada caso, a média
calculada sobre dez QTC medidos. Determinamos também, o ritmo
e a frequéncia cardiaca, o eixo elétrico das ondas P, complé—
X0s ORS e ondaé T, bem como avaliamos a morfologia, a duragao

e amplitude das ondas, o espaco PR, e O segmento ST.

Dos pacientes vortadores de surdez congénita,
quinze foram selecionados vara realizarmos o registro por ele-
trocardiografia dinamica, na impossibilidade de o efetuarmos em

todos, consoante os seguintes critérios:

I - QTc acima de 424 mseg. para 0s pacientes do sexo masculi
no com mais idade e para as criancas, até 12 anos; de440

mseg. ou mais para o sexo feminino.

II - Histdoria de surdez familial.
IITI - Presenca de sintomas relacionados a arritmias.
IV - Sindromes clinicas vinculadas & surdez congénita.

O exame através da eletrocardiografia dindmica

foi realizado pelo sistema Holter de dois canais - M e Q1 V-V,

5
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por um periodo de 24 horas, sendo utilizado o analisador Dyna-
Gram modelo 6000. As atividades desenvolvidas ou enventuais ' in
tercorréncias eram anotadas em didrio prdprio, para correlagao

ulterior com alteracgOes no registro.

Por motivo de ordem superior ndo pode ser rea-
lizado o Teste Cicloergométrico e o exame dactiloscdpico nos pa

cientes.

0 tratamento estatistico foi realizado atraveés

A 2
do teste dof{‘ , para comparar O grupo de pacientes com QTé

normal, com e sem sintomas e aquele grupo:com-QTc longo, com e

sem sintomas. Além desse teste utilizamos o teste "t" de Stu-

dent, para amostras independentes, através do qual as médias
foram comparadas. AsS analises foram, neste caso, efetuadas,
utilizando~se "O pacote estatistico para Ciéncias Sociais"
(S.P.S.S. - Statistical Package for the Social Sciences) (57) no

Centro de Computacao da Universidade Federal do Parana.

RESULTADOS

Dos 141 alunos estudados, foram excluidos qua-
tro casos de surdez congénita, pelos seguintes achados: Este-
nose pulmonar congénita grave (caso n? 36), estenose adrtica
congénita (caso n?@ 136) e bloqueio do ramo direito do III graﬁ
(casos ne 5 e no 126). Analisamos portanto o total de 137 pa-
cientes, sendo 66 (48,2%) do sexo masculino e 71 {(51,8%)do se-

xo feminino.

Segundo a classificag¢ao etioldgica, os pacientes
distribuiram~-se da seguinte:forma: 67 (48,9%) - congénita; 54
(39,4%) - adquirida; 16 (11,7%) - ignorada.

A média de idade por sexo foi de 10,30 anos pa-

ra o sexo masculino e de 9,70 anos para o sexc feminino.
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Na Tabela 1 apresentamos 0s principais achados dos
eletrocardiogramas - de repouso da amostra. A Tabela 2 esté"con_si
tituida da casulstica estudada. As Tabelas, 3, 4 e 5 mostram,
respectivamente, a identificac¢ao dos pacientes com surdez con-
génita, adquirida e de etiologia duvidosa, que apresentaram QT

naximo prolongado no eletrocardiograma de repouso.

Com relacao aos sintomas encontradigos na: sin-
drome de Jervell e Lange-Nielsen, eles puderam ser reconheci
dos em dezoito pacientes da série (ver Tabela 6 e 7), todos com

surdez congénita, exceto o caso n? 74 (I.J.A.)

A Tabela 8 relaciona os pacientes portadores de
surdez congénita submetidos a eletrocardiografia dindmica e
os critérios de escolha para o exame. Todos apresentavam va-
lores aumentados para o QTC, exceto o caso n? 4 (E.F.S.)., Esta pacien
te aos 17 anos roi submetida d hemitireoidectomia direita por ser porta-

dora de bdcio, o gue nos sugeriu o diagndostico de sIindrome de Pendred.

Eram irmaos os pacientes identificados como. ca-
sos n? 2 (M.T.R.) e n? 120 (J.R.); n® 9(M.R,) e n? 52(R.R.); n?
12 (J.A.A.) e n? 46 (J.A.). Em relacao a este 0ltimo, .cujos
pais eram também surdos, observou-se importante alteracao ‘priméria‘,
difusa, da repolarizagao ventricular, no ECG de repouso (ver Flg
1), QT_ normal, sendo impossivel seu estudo por eletrocardio-

grafia dindmica. Apresentava este paciente, acentuada palidez.

Foram caracterizados como portadores da sindro-
me de Waardenburg, as pacientes correspondentes aos casos n@ 17
(A.M.G.) e n? 43(S.L.P.). Nos antecedentes desta tltima, cujo
QTC maximo foi 485 mseg. no ECG de repouso (veg Fig. 2), havia
o relato de morte sibita na familia e o reconhecimento dessa mesma

sindrome em umaprima em segundo grau, ex-aluna da Escola Epheta,



TABELA 1 - Achados do ECG de

repouso em amostra de
141 surdo-mudos®
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N? de casos

Achados

Abs. %
Ritmo sinusal:
FC entre 60 e 100 bpm 90 126,9
FC acima de 100 bpm 29 40,89
FC abaixo de 60 bpm 02 2,82
Arritmia sinusal 18 25,38
Qutros diagnésticos:
Hipertrofia ventricular direita 0L 1,41
Hipertrofia ventricular esquerda 01 1,41
Desvio db SAQRS para a direita (acima de 909) 02 2,82
Desvio do SAQRS para a esquerda (acima de 09) 03 4,23
Espacgco PR curto 10 14,10
Blogueio de Ramo Direito do III grau 02 2,82
Alteragao difusa da repolarizagao ventricular 02 2,82
Extra-sistolia ventricular 01 1,41
Marca-passo migratdrio 02

*Nao registramos aqui as alteragdes do QT,



TABELA 6 - Sintomas e sua correlacgao
com o QTs maximo
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Ne SIlNTOMAS ,QTC
do : Maximo
Laso Desmaio| Convulsao |Tonteira {Dor no Peito\Palpitagﬁ (mseg)
1 b4 b4 428
6 X 447
8 X 396
9 X X X 441
11 X b4 < X X 464
15 X 443
38 X X 391
39 X 415
42 b4 390
45 x 447
52 X 452
67 X X 430
74 X 436
80 X 465
88 x 455
98 X 454
- 115 X 457
120 456




TABELA 7 - Percentual dos sintomas
de pacientes com QT, maximo
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NQ de pacientes

Sintomas

abs. 3
Desmaio 5 27,7
Convulsao 13 72,2
Tonteira 2 11,1
Dor no Peito 3 16,7
Palpitacao 4 22,2
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TABELA 8 - Identificagao dos pacientes portadores
de surdez congénita submetidos a
Eletrocardiografia dinamica

NQ do Idade Sexo Critério de QT Maximo
caso 4 Escolha* (mseqg)
2 16 F I, II 442
4. : 20 F Iv 424
6 13 F I, III 447
9 12 F I, II, III 441
11 11 M I, III | 464
12 15 M IT 424
17 11 F I, 11, IV 473
43 11 F I, I1, 1Vv 485
52 11 M I, IT 452
88 5 M I, ITI 455
98 6 F I 454
115 7 M I, IIT 457
120 12 M I, II 456
124 11 F I 448
130 7 M I 448
*Critério de Escolha
I - QTc acima de 424 mseg para adultos do sexo masculino

e para criancas (até 12 anos) de ambos os sexos e 440
mseg para o sexo feminino.

II - Histdria de surdez familial

III - Presenca de sintomas

iv - Sindromes clinicas v1ncu1adas 3 surdez congénita
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Flg. 1 — Caso n? 46 — J.A., 11 anos, sexo masculino

Alteragao primaria, difusa, da repolarizacac ventricular
QT Max1mo = 407 mseg.; QT Medio = 390 mseg.; QT Mini-
= 364 mseg. ¢

Em relagao & analise da eletrocardiografia di-
namica, os achados obtidos foram enquadrados de acordo com a

seguinte distribuicao:

Comportamento do ritmo cardiaco

I -

II - Comportamento da condugao do estimulo

III - Presenca de atividade ectdpica

IV = AlteracgOes observadas durante ou logo apds aumento sibi-

to da frequéncia cardiaca.

Quanto ao ritmo cardiaco, observamos que sete

paciente permaneceram em ritmo sinusal; oito apresentaram mar-

ca-passo atrial mutavel; dois, arritmia sino-atrial e um rit-

mo atrial (ver Tabela 9).

No tocante a conducao do estimulo, registrou-se

espago PR curto (10 mseg.) em um paciente(caso n? 6) e em ou-
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TABELA 9 - Comportamento do ritmo cardiaco observado
em 15 surdo-mudos submetidos a
Eletrocardiografia dinamica

Ne do

Ritmo caso

Sinusal 2

11
17
43
98

13¢C

Sinusal + Marca-passo atrial mutavel 5

120

Sinusal + Marca-passo atrial mutdvel + Arritmia
sino-atrial 12

124

Sinusal + Marca-passo atrial mutdvel + Ritmo atrial 115
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tro, blogueic atrioventricular de 19 grau, discreto,(caso n@ 9)..
No caso nQ 1l observou-se no mesmo registro, espago PR varia-
vel, blogueio -atricventricular de 19 grau intermitente e blo-
queio ‘atrioventricular de 29 grau, tipo Wenckbach. Outros acha-:
dos multiplos foram encontrados no caso n® 43, com espago PR
variavel, blogqueio atrioventricular de 19 grau, intermitente

e variavel.

No que tange 3 analise da atividade ectdpica, as

sequintes eventualidades puderam ser detectadas: Extra-sisto-
le atrial {nica, durante o sono, no caso n?Q 2, extra-sistoles
véntriculares tardias, unifocais, em dois casos (n? 11 e ne 43)
e extra-sistoles ventriculares unifocais, precoces e tardias,

isoladas ou bigeminadas, no.caso n? 6.

Com relagdo ao aumento slbito da frequéncia car-
diaca, em nove pacieﬂtes o intervalo QT variou proporcionalmen~—
te a mesma. O caso n? 2 apresentou inversao da onda T com in=
tervalo QT de 300 mseg. para intervaio RR de 420 KWKL(QQ:= 462
mseg.). Inversao de onda T também foi encontrada no caso n® 9
que apresentava intervalo QT de 300 mseg. para intervalo RR de
410 mseg. (QTC = 468 mseg.). No caso n? 98 houve aumento do

QT  de 471 mseg. para 516 mseg., tardando para retornar ao va-

o]
lor normal. No caso n® 17 o QTC-variou entre 541 msegqg. a 492‘
mseg.,.mantendo 0o seu intervalo QT em 440 mseg., para uma va-
riagao do intervalo RR de 660 a 800 mseg. Observou-se supres
sao da atividade ectdpica, no caso n? 6, quando submetido a
aumento da frequéncia cardiaca. Apresentou o caso n?® 43, mar-

ca-passo atrial mutavel apds atingir a frequéncia cardiaca ma=

xima.

O estudo através da eletrocardiografia din3mica

permitiu a constatagao de certos achados de interesse em alguns
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pacientes, que procuraremos registrar.

Caso n 2 - M.T.R., sexo feminino, 16 anos, nas-
ceu de parto normal. Os pais sao primos em segundo grau; o
sexto irmdao (caso n? 120 desta série) & surdo e outro & defici-
ente mental; um tio materno tem convulsdes. A paciente tem ana
cusia bilateral, nao tendo sido possivel levantar outros sin-
tomas, contudo havia na ficha da escola, o relato de um eletro
encefalograma com moderada irregularidade, de tipo irritativo,
mais nitida nas areas fronto-temporais, o gue nos sugeriu histé

ria prévia de convulsao.

Apresentamos a seguir o heredograma que pode ser
levantado em relagao a paciente (ver Fig.3) seu - eletrocardiogra
ma de repouso(ver Fig. 4) e segmentos do registro do Holter (ver Fig.5),

ague ilustram alguns dados referidos.

Surdez .

Convulsao Y

Retardo mental e

Arritmia E

Fig. 3 — Heredograma do caso n? 2 — (M.T.R.). O sexto irmao (caso n? 120
desta serie) apresentou na eletrocardiografia dinamica, marca-passo atrial

mutavel e seu QTc Maximo no eletrocardiograma de repouso alcangou o valor

de 456 mseg.

Caso n? 9 - M.R., sexo feminino, 12 anos, nasci
da de parto normal. Nao ha consanguinidade entre os pais, ten

do um irmao (caso n? 52 desta série) gque apresentava, como a
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paciente, anacusia bilateral. Ha informes de que a paciente
teve convulsdes desde o primeiro més de vida até os dez anos,
que cederam sem uso de medicacao; ha presentemente histodria va

ga de tonteira.

Seu heredograma esta montado na Fig. 6, documen
tando-se em seguida, alteragoes eletrocardiograficas em segmen

tos do Holter (ver Fig. 7).

Natimorto NM.
n Surdez ‘
Convulsao
Arritmia &8
Desmaio AN

Morte Subita <

Fig. 6 — Heredograma do caso n? 9 — (M.R.). O quarto irmao (caso n? 52
desta série) apresentou no eletrocardiograma de repouso, marca-passo atrial

-

mutavel e seu QTc maximo chegou ao valor de 452 mseg.

Caso n? 98 - A.A.B., sexo feminino, 6 anos, nas-

cida prematura (sete meses), de parto normal. Em sua historia
familial pode ser obtido apenas o relato de que & surda uma
prima paterna em segundo grau, atualmente com 20 anos, com ]
informe de que um primo paterno em quarto grau recebera o diag

ndostico de epilepsia.

Sua audiometria indicava severa hipoacusia sen-
sdrio-neural, bilateral. Teve convulsoes durante a infancia,
seu eletroencefalograma foi normal, entretanto fez uso de anti

convulsantes.

O eletrocardiograma de repouso mostrava dis-
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Fig. 7 — Caso n? 9 - M.R. 16 anos, sexo feminino.

GO, sem
com

atividade referida; ao despertar (8:39 hs.) inversao da onda T,

aumento subito da frequencia cardiaca e QT de 468 mseg.

1 durante a vigilia e o sono; frequencia

ida de 184 bpm (13:27 hs.), depois do almo

laca maxima atingi

-

com marca-passo atrial mutave

3 - - -
nas frequencias cardiacas mais baixas, alternando-se permanentemente

-
-

Segmentos de Holter ilustrando ritmo sinusal, discretamente arritmico
-

card
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cretas variacgdes no QT .+ porém sempre prolongado(ver Fig. 8) e
no eletrocardiograma dinamico foi observado aumento bem evi-
dente deste intervalo durante o sono (ver Fig. 9), com acen-

tuado retardo para atingir seu valor normal.

Caso n? 17 - A.M.G., sexo feminino, 11 anos, nas

cida de parto normal, prematura de 8 meses.

N3ao hd histdria de casamentos consanguineos na
familia, sendo surda sua primeira irma. A mao & portadora de disr
ritmia cerebral e fez uso de difenil-hidantoina durante seis

anos.

Foi reconhecida anacusia bilateral na paciente-
no primeiro ano de vida. Em seu exame fisico destacava-se a
existéncia de telecanto (deslocamento lateral dos angulos in-
ternos dos olhos), proeminéncia e alargamento da raiz do nariz,
hiperplasia superciliar com fﬁséo mediana e heterocromia par-
cial da iris. Havia antecedentes de madeixa branca nos cabelos
e de manchas hipocrdmicas na pele do tronco e membros. No exa
me do precdrdio detectamos apénas‘discnan sopro sistdlico na
area mitral, intensidade uma em gquatro cruzes, sem irradiagao.
Com esses elementos foi feito o diagndstico de  sindrome de

Waardenburg.

No eletrocardiograma . de repouso O QTCDﬁdhafoi
de 427 mseg., chegando a atingir entretanto o valor de 473 mseq.,
éonforme ilustra a Fig. 10. Na eletrocardiografia de 24 horas
o intervalo QT nao apresentou a reducao esperada de sua dura-
cao, durante os aumentos slbitos da frequéncia cardiaca, tendo

o QT oscilado entre os limites de 417 a 500 mseqg.(ver Fig. 1l)..
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Fig. 11 - Caso 17 - A.M,G., 11 anos, sexo feminino, com diagnostico
de sindrome de Waardenburg. Na eletrocardiografia das 24 horas du-
rante o sono (01:09 hs.), nao apresentou o QT: a redugao esperada
de sua duragao, durante o aumento da frequencia cardiaca, tendo o
QT oscilado entre os limites de 417 a 500 mseg.; o QTc tambem se
moStra prolongado, atingindo 520 mseg., quando o paciente se levan-—
tava, pela manha, fazendo higiene pessoal. (06:44 hs.)
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Tratamento Estatistico:

Através do teste do ?iz, empregado para comparar
o grupo de pacientes com QTC normal, com e sem sintomas‘e aque-
le com QTC longo, com e sem sintomas, (ver Tabela 10) concluimos
que nio existe diferencga significativa (p > 0,05) no grupo de
surdo-mudos, quanto aos valores elevados do QT,, entre indivi-

duos com sintomas e aqueles assintomaticos.

As variaveis analisadas pelo teste "t" de Student

foram Q’I‘c maximo, médio e minimo e suas respectivas médias es-

tdo expostas na Tabela 11,

Comparando-se . entre si as mé&dias das trés va-
riaveis, segundo 0s grupos etioiégicos a que pertencem (ver Ta-
bela 12), os resultados mostram gue somente os pacientes porta-
dores de surdez congénita ou adquirida possuem médias que dife-
rem estatisticamente (p < 0,05). Na comparagao dos demais gru-

diferentes(p ) 0,05).

._l.
0]

~ -
po — mee o mam A —~ ~ a -
pPOsS nac nouve medias estatisticament

Quando comparamos os resultados das mé&dias das
trés variaveis entre os grupos formados pelo sexo masculino e
feminino (ver Tabela 13), estes nao mostram diferenca significa

tiva entre suas médias (p » 0,05).

Os resultados da comparacao das médias das trés
variaveis, considerando-se o sexo e a etiologia da surdez (ver
Tabela 14), mostram que para o sexo masculino as médias dos gru
pos congénito e adquirido, apresentam QT Maximo diferindo es-
tatisticamente (§><0,05); 0 mesmo ocorrendo entre Os grupos con
génito e ignorado para o QT minimo. Na comparacao dos demais
grupos nao houve diferenca estatisticamente significante entre

as médias.
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DISCUSSAQ

I - SINDROME DE JERVELL E LANGE~NIELSEN

A sindrome cardio-auditiva de Jervell e Lange-
Nielsen & realmente muite rara. Fraser et alii (16) em 1964 es
timaram sua frequéncia em 0,03 por cento dos nascimentos e em
menos de um por cento da totalidade da surdez congénita, na In
glaterra. Entretanto 3 medida em que a sindrome esti se tor-

nando conhecida, novos casos vém sendo identificados.

Conforme James(29), apesar da inconsisténcia do
tratamento efetivo, e da sIindrome ser fatal em grande nimero de
pacientes, existe também uma nitida evidéncia de que a maioria
das criancas com desmaios cessam de apresenta-los com o cres-
cimento, e isto nos faz acreditar que a sindrome .possa ser mais

frequente do que tem sido documentada.

Segundo Schwartz et alii(70) muitos »pacientes
sem diagnOstico, pela falta de conhécimento da sindrome, fale-
cem de causa ignorada. Conforme o referido autor, a sindrome
em epigrafe representa trinta por cento de todos os pacientes

afetados pelas doencas que cursam com o intervalo QT prolongado.

Na Tabela 15 relacionamos 0s casos que consegui
mos levantar, obtendo uma visao global sobre o tema, na litera

tura.

ASPECTOS GENETICOS

O carater familial & comprovado pelos dados da

literatura: Quatro casos em seis membros, da familia analisa-
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da por Jervell e Lange~Nielsen (33) eram irmaos; trés casos dews
irm3os e dois casos de irmios, nas duas familias estudadas por
Fraser et alii (16); seis criangas e o pai, na familia focali-
zada por Choussat et alii (07); dois casos na familia descrita
por Lamy et alii(43); dois irmaos do caso de Depuis et alii(12)
eram surdos e morreram subitamente; a irma -do caso de Cascos
et alii (05) era surda e morreu subitamente; a mae e sete ir-
méos, na familia estudada por Grossi(26); os pais do caso nQ 02

desta série eram primos em segundo grau

Através do nosso levantamento, de 69 casos, exis
tia consanguinidade em doze (17,39 por cento). A transmissdo
& autossdmica recessiva, atribuida a um gene muito raro, de ori
gem céltica(29), tendo sido descritos casos na Noruega, Finlég
dia, Estados Unidos, Pais de Gales, Irlanda, Inglaterra, Alema

nha, Frang¢a, Africa do Sul e Brasil.

Pernot et alii (60) em 1972 descreveran, nos

e wmn ]
CO VOiLumossS 50 ui

!.l.

seus dois casos, um ldbulo heterccromit
dos cromossomos do grupo D e sobre um do grupo G, além do gran
de Y caracteristico da racga; és quebras das cromatides pareciam
numerosas, mais do que aquelas resultantes de simples artefatcs.

O valor destas anomalias & dificil de precisar.

Cascos et alii (05) encontraram alteragOes der-
matoglificas no seu paciente, havento aumento do nimero de ar-

cos de modo a imitar o padrao tipico da trissomia 18.

QUADRO CLINICO

Com respeito ds sincopes, estas podem ser desen
cadeadas pelo esforg¢o, ira, crises de choro, medo e emogoes

violentas. Sua frequéncia e intensidade variam de individuo
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para individuo. Quando de mé&dia intensidade, o pulso & normal
e nio ha perda de consciéncia, podendo acompanhar-se de dor pre
cordial, similar d angina de peito. Muitos casos sao rotulados
de histeria ou atribuidos a distlrbios de‘comportamento(lG)(46L
Os atagues severos cursam com convulsao e incontinéncia urina-
ria, podendo ser fatais, na maioria das vezes sendo diagnosti-

cados como epilepsia.

A primeira sincope ocorre em geral na inféancia,
entre dois e seis anos, entretanto um caso de Jervell et alii
(35) apresentou-a aos dois meses e meio e o paciente de Pernot
ét alii(60), aos quatro meses. Em nossa série o caso ne 09
M.R.) teve seu ataque inicial no primeiro més de vida, que se

repetiu ao longo de dez anos, cedendo sem o uso de medicacgao.

No presente trabalho, dos sintomas vinculados a
sindrome de Jervell e Lange—Nielsen, o mais frequente foi a con.
vulsao, jamais esquecida pelos pais, talvez pela dramaticidade
do seu gquadro, e em seguida o desmaio. Entretanto, ao nivel de
noventa e cinco por cento de probabilidade, podemos afirmar que
nesta pesquisa, nao existiu'diferenga estatisticamente signifi
cativa no grupo de surdo-mudos, quanto aos valores elevados do

QTc' entre os alunos com sintomas e aqueles assintomaticos.

Tal resultado difere daquele encontrado por Pu-
letti et alii (62) que encontraram, nos surdo-mudos com histd-
ria de lipotimia, uma maior frequéncia do intervalo QT discre-

tamente prolongado.

O caso n? 11(A.J.P.) apresentava todos os sinto
mas, porém o eletrocardiograma dindmico mostrou que era por-
tador de bloqueio atrioventricular de 19 grau, intermitente, e

bloqueio atrioventricular de 29 grau, tipo Wenckbach, o que po
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deria explicar, ao menos, parte da sintomatologia.

Southall et alii (73) estudando o eletrocardio-
grama de vinte e quatro horas de cento e quatro criangas sa-
dias, permaneceram hesitantes em afirmar se os bloqueios inter
mitentes de primeiro e segundo grau seriam ou nao normais. Ad-
mitem que nao sao perigosos curtos periodos dé bradicardia ou
taquicardia, os ritmos juncionais de escape, de até vinte minu
tos de duracao, as pausas sinusais, ndo excedendo 1,82 segun-
dos, e as extra-sistoles supra-ventriculares isoladas, na fre;
quéncia de uma por hora. Atribuem a hipoperfusdao cerebral co-
mo causa de arritmias de conduczo, por alteracoes  autondmas,
com repercussao direta no tono arterial e venoso. Scott et alii
(66) admitem o aumento do tono vagal como agente depressor da
condugao do nodo atrioventricular, gerando bloqueios atrioven-

triculares incompletos, em geral & noite.

A surdez gue acompanha a sindrome de Jervell e

do tipo congénito, bilateral, defeito percep-
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tivo do tipo Scheibe, com apenas uma pequena ilha para a pre-
servacao de tons baixos(16), impondo a necessidade da crianga

-«

frequentar uma escola especializada. Este padrao & tipico de

i

surdez nervosa, determinada por heranga recessiva(l9).

Outros achados adicionais da sindrome Cérdio—ag

ditiva sao:

a) Anemia hipocromica (35, 44), que melhora com o uso do ferro.
b) Retardo no desenvolvimento pOndero-estatural (43).
c) Retardo mental (37).

d) Nevo pigmentado (21).
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ELETROCARDIOGRAMA

1. CONSIDERAQGES‘SOBRE'O INTERVALO QT

O intervalo QT representa o processo completo
de despolarizacao e repolarizag¢ao ventricular e corresponde
ao periodo de tempo entre o inicio do complexo QRS e o fim

da onda T.

Segundo Lepschkin e Surawicz(45), trés sao as

causas de erro na medida do intervalo QT:

a) Obstaculos na determinacao exata dos pontos a serem usa-

dos na medida do intexrvalo QT, em um determinado complexo,

b) Dificuldade em aviliar-se o intervalo QT nos diferentes
complexos, quando esse mostra flutuac¢des fisioldgicas,mes
mo sob frequéncia cardiaca constante, mas especialmente,
quando ela varia, como por exemplo, na arritmia respira--

tdria ou na fibrilagao atrial.

c) Correcado do intervalo QT para a frequéncia cardiaca, em

especial, quando o complexo QRS tem duracao prolongada.

Os citados autores em 1952, estudaram exausti-
vamente a determinacao dos pontos a serem usados na medida
do intervalo QT, e suas normas foram aceitas por todos quan

tos vieram a tratar do assunto posteriormente.

Numerosas formulas foram feitas para corrigir o
intervalo QT para a frequéncia cardiaca, algumas. representa
das em grafico cartesiano, por linhas curvas e outras ex-

pressas por linhas retas — equagoes de 19 grau — (76).

Décourt (09) demonstrou que quaisquer das formu

las propostas devem ser aceitas apenas como proposigles em-
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piricas, com razoavel margem de erro, cujos limites, podem

ser tolerados em Biologia.

Em nosso meio a egquagao mais empregada & a de

Bazett: QT = K R-R', onde K & uma constante que correspon

deria ao valor do intervalo QT normal para a frequéncia car
diaca de 60 ciclos por minuto e R-R' & o intervalo entre duas
ondas R sucessivas. Este valor, corrigido para a frequéncia

cardiaca, @ denominado de QT corrigido ou simplesmente QT .

Tranchesi (76) salienta que ag variacoes slbi-
tas da frequéncia cardiaca nao sao acompanhadas de imediato,
por variagoes proporcionais do intervalo QT. Este fendmeno
de adaptagao lenta as variacgoes de frequéncia representauma

histerese do intervalo QT.

Décourt (10) usando a equagdo de Bazett, obser-
vou que as criancas, até doze anos e os adultos do sexo mas
culino, constituem um grupo estatisticamente homogéneo e
distinto de outro formado pelos aaultos do sexo feminino,pois
0s primeiros tdm como valores maximos da normalidade 424

mseg. e os do segundo grupo, 440 mseg. para o QTC.

0O intervalo QT foi estudado por Alimurung et
alii (02) em 517 criancas normais, cuja idade variou entre
o primeiro més de vida até os treze anos, empregando as e-
quagoes de Bazett e de Ashman e Hull e comparando-as respec
tivamente. O QTC médio foi de 404 mseg. para a primeira e-
quacdo e de 378 mseg. para a segunda, nao sendo notada dife
renca entre os dois sexos; entretanto foram observadas di-

ferencas em certos grupos etarios.
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ANORMALIDADES ELETROCARDIOGRAFICAS NA SINDROME CARDIO-AUDITIVA DE

JERVELL E LANGE-NIELSEN

As anormalidades sao localizadas na fase de re-
polarizagao ventricular, levando ao prolongamento do intervalo QI;‘,
ds custas do segmento ST e da onda T, a qual pode mostra-se a-
chatada, negativa, bifasica, entalhada e alternante(16,18). Um rit
mo sinusal & geralmente encontrado, entretanto foram regis-
trados casos de "flutter" atrial, arritmia sinusal, bradicar
dia sinusal(30), extra-sistoles ventriculares e marca-passo
mutavel (58). Este Ultimo na nossa pesquisa, estava presente ros

casos n? 9 e n® 52, assim como no casol20, irmao do caso nQ 2.

- Para Fraser et alii(l6) o intérvalo QT pode va-
riar de dia para}dia ou até mesmo de hora para hora, sem es-
se prolongamento seja relacionado com a severidade das sinco-
pes, sendo esse fato observado em alguns dos nossos casos.
Pode existir, contudo, uma associagdo entre o grau do prolon
gamento do intervalo QT e a idade do inicio dos sintomas,as-

sim como com a frequéncia das crizes.

Algumas vezes o prolongamento do intervalo QT,
apés o exercicio, aparece sem nenhuma alteragao de frequén-
cia cardiaca, como o caso 2 de Jervell et alii(35). Todavia
Pernot et alii (60) correlacionam diretamente os paroxismos
sincopais com a duragao do prolongamento do intervalo QT; o
miocardio tornar-se-ia mais wvulneravel, na presenga de uma
repolarizagcao prolongada, apesar de realizar uma atividade menos a
narquica do que a fibrilacao ventricular classica, chamada de
forma A de Pick. Este tipo de arritmia ventricular ocorrespon
de ao tipo B de Pick, intermedidria entre a fibrilagao ventricular e
a taquicardia ventricular, e & denominada tagquicardia ventricular

"multifocal" ou "de fooos variaveis" ou ainda de "fooos alternantes". B
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a chamada "torsade de pointes" de Motté. Caracteriza-se tam
bém por parada espontinea de suas crises e pela boa respos-
ta a infusao de isoprenalina intra-venosa, seguida de insti

tuicao de marca-passo endo-cavitario(41).

Jervell e Sivertssen(34), van Bruggen et alii (77),
Furlanello et alii(21l) e Hartzler e Osborn(28) documentaram

crises sincopais acompanhadas por fibrilagao ventricular.

Olley e Fawler(58) constataram uma sincope acom
panhada por assistolia e van Bruggen et alii(77) observaram

fases de fibrilacao e "flutter" atriais.

Em nossa pesquisa, semelhante a outros autores,
ndo observamos nenhum episddio de taquiarritmias ventricula

res.

Perno£ et alii(60) observaram marcada constancia.
do alongamento do interval§ QT no seu paciente, contrapon-
do-se a grande variacao de forma c dc gsentido da onda T. Foi
por eles também notificada curiosa alterndncia de um comple
X0 QRS com intervalo QT 1ohgo, seguido de um complexo cujo

intervalo QT era mais curto.

Schwartz e Malliane (68) no estudo de um caso da
sindrome de Romano-Ward enconﬁraram ondas T alternantes, du -
rante varios minutos, pelo medo do teste de esforgo e afir-
maram que o achado do intervalo QT longo & uma caracteristi
ca estavel, enquanto a alterndncia das ondas T parece estar
relacionada com um aumento abrupto da atividade simpatica.
Seus experimentos em gatos elucidam tanto o prolongamentodo
intervalo QT como a alternancia das ondas T. Moss e McDo-
nald(55) atribuem este achade a um sibito desequilibrio das

descargas simpaticas entre os ganglios estrelados direito e
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esquerdo, caracterizado por um aumento assimétrico da des-
carga do ganglio estrelado esquerdo. Suas conclusGes se ba

seiam nos trabalhos de Yanowitz et alii(81l).

No presente trabalho nao encontramos nenhum ca-
so de alternancia de onda T, semelhante a outros autores, entretan
to no caso n? 2 (M.T.R.),conforme ilustra a Figura 5, detecta-
mos em segmentos de Holter, alteracCes na morfologia da onda T,
ora positiva, ora achatada, ora negativa. A inversao deu-se no
aumento sibito da frequéncia cardiaca, quando assistia tele

visao e ao levantar pela manha, sempre acompanhada de QTc¢ longo.

No caso n? 9 (M.R.) a paciente também apresentou inversaoda
onda Tcom aumento sibito da frequéncia cardiaca, ao despertar, tam

bém com QT prolongado.

Até onde pudemos pesguisar, nao encontramos na
literatura, relatos.de inversa da onda T com QT o prolongado, durante
os aumentos subitos da frequéncia cardiaca, como pudemos cons

tatar em nossa série, nos casos n? 2 e n? 9,

No caso n? 98(A.A.B.) o QT , sempre permaneceu
acima dos valores normais, sendo mais prolongado durante .0
sono. Ferrer e Talner(l4), estudando a sindrome da morte
sibita em criancas, afirmaram que o intervalo QT-é mais lon
go durante o sono, em comparagao com o estado desperto, e o

comportamento deste paciente fortalece esse achado.

ANATOMOPATOLOGIA

Consultamos varios autores que se ocupam do tema, en-

contramos a descrigao de diversos achados anatomopatoldgicos abaixo

resumidos:.

O exame macroscdpico do coragac era normal, ex-

ceto em um caso, no qual a superficie do endocardio tinha a a-
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paréncia de fibroelastose subendocardica(l6). Ao exame micros
copico foram observados:
a) Hipertrofia da tGnica média da porg¢ao intra-segmentar da ar

téria do nodo sinusal e da artéria da jungao atrioventricular.
b) Hemorragias extensas na juncao do nodo sinusal - atrio direita
c) Focos de fibrose e degeneracao gordurosa do nodo sinusal,

d) Fibras de Purkinje esparsas, sem edema e sem zona Clara pe-

ri-nuclear.

e) Ganglios para-simpaticos regionais hemorriagicos e degenera-

dos(16,31).

Tais lesces histoldgicas podériam justificar o
intervalo QT longo e as arritmias. A fibrose implicaria em um
processo isquémico antigo(29), porém segundo Cascos et alii (05)
& dificil saber se tais achados sao primarios ou secundarios aos

ataques.

Observagdes através da microscopia  eletrdnica
(54) mostraram corpos redondos densos, no interior das mitocéﬁ
drias, lembrando os aciumulos de calcio vistos por Shen e Jennin—
gs(72) em processo isquémico experimental. Este acumulo de
sais de calcio interfeririam no mecanismo metabdlico, contratil
e elétrico miocardicos, levando a uma repolarizacao anormal e

as arritmias ventriculares fatais.

Seguado Friedman et alii(18,19) no ouvido, o or
gao de Corti estava ausente ou degenerado e havia degeneragao
da macula. A estria vascular era atrofica, assim como o gan-
glic espiral; a estria vascular continha inclusdes esféricas de
uma substancia hialina eosinofilica em todo o caracol, mas a-
parenteménte mais abundante na parte apical. Esse material for

mava gldobulos ou agregagdes irregulares na estria espessada, ten
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do em torno tecido de granulacao e capilares congestos. Os de-
pdsitos frequentemente projetam~se para dentro do ducto coclear
e a superficie lacerada da estria vascular parecia ter sido ro
ta por um material fibrilar ou hialino, formando o depdsito de
inclusao. O material depositado resultou uma reacao PAS posi-
tivo, sugerindo que contivesse algum mucopolissacarideo ou subs
tancia afim.» Depdsitos semelhantes ocorreram na crista degene

rada e em menor extensao, na macula,

Depdsitos PAS positivo nao sao exclusivos da sin
drcme cardio-auditiva e sua presenca, em pelo menos dois outros
tipos de surdez recessiva sugere uma via final comum para ex-
plicar varios defeitos genéticos, ocorrendo também em ouvidos

lesados por outras causas.

PATOGENESE

Conforme cita James(30), o intervalo QT longopé
de ser observado pelo usolexcessivo de digital, quinidina e diu
réticos; nos distirbios eletroliticos, tais com hipocalcenia e
hipocalemia; com o uso de certas drogas como a amarina, certos
derivados da propiofenona, alguns aideidos aliféticos, a feno-
tiazina e os antidepressivos triciclicos, com a imipramina. Com
respeito a estes Gltimos, seus eféitos sobre o aparelho cardio
vascular sao Verificadps mesmo em doses terapéuticas, havendo
relatos de morte sibita. Isto pode estar relacionado com O
Bloqueio da receptacgao das aminas por esses medicamentos, com

aumento resultante da concentragao de noradrenalina no miocar-

dio(4).

Atualmente discute~-se a importancia do prolonga

mento do intervalo QT na sindrome da morte sGbita na infancia



(1, 39, 40, 42, 49, 50, 74) entidade clinica importante que,
através de arritmias cardlacas letais, faz entre oito mil a dez
mil vitimas por ano nos Estados Unidos. Conforme foi dito an-
teriormente, Ferrer e Talner(l4) valorizam o aumento do inter-
valo QT durante o sono, tendo em vista que a referida sindrome
ocorre invariavelmente nesse periodo. Corroboram seus achados,
o resultado da pesquisa de Haddad e col.(27) que sugerem: 1. O
desequilibrio do tono simpatico & maior no sono paradoxal do

que no sono REM, em criangas normais. 2. Os ventriculos podem
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ser mais susceptiveis a arritmias poten

no. paradoxal do que no estagio REM.

Ainda, o aumento do intervalo QT tem sido apon-
tado como indicador de risco em pessoas com doenga isquémicaco.
ronariana, (69) bem assim, em pacientes que se submetem a 'die-

tas liguido-proteicas para tratamento de emagrecimento(78).

Algumas teorias foram formuladas para elucidar

-
a patogenese de

wrritmias hereditarias, distlrbios de conducao

1

e alteragoes no segmento ST, onda T e intervalo QT, na ' ausén-

cia de doenca cardiaca manifesta.

E quando consideramos a sindrome cardio-auditi-
va, as teorias de Fraser et alii(l6) merecem destaque especial,
porque elas procuram explicar os dois achados mais importantes

~— QT longo e surdez — na sindrome em epigrafe.

Além dessas teorias, outras também merecem re-
alce, apesar de apenas procurarem elucidar os distQrbios de re
polarizacgao, abrangendo portanto as entidades rotuladas _por
sindromes do QT longo:

1. Teoria dos distlrbios metabdlicos

2. Teoria vascular
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Teoria dos distOrbios vagais
Influéncia do Sistema Nervoso Central

Estimulagao simpatica assimétrica da musculatura ventricular

Teoria dos DistlUrbios Metabdlicoss

O retardo na repolarizagao seria causado por
uma anomalia enzimatica, congénita, possivelmente conectada
com o sistema regulador do metabolismo do glicogénio pelo
coragao. As alteracoes do ouvido tais como auséncia do Or-
gao de Corti e degeneragao da estria vascular do tipo Scheibe
seriam provocadas por anormalidades quélitativas e qguanti-
tativas da endolinfa ou pela degeneragéd primaria dos neu-

ronios do VIII par.

Concentragoes intra e extraceluar do Ion potas-
sio sao importantes na condugao cardiaca e alguns achados
eletrocardiograficos da sindrome cardio-auditiva se aproxi-
mam daqueles resultantes da hipocalemia. Todavia os niveis
séricos de potdssio nao se correlacionam diretamente com os

- . . . - . .
niveis intramiocardicos, o que torna irrelevante uma .dosa-
gem sérica normal bem como a falta de resposta & administra

cao do referido ion.

Também a endolinfa do ouvido interno & rica em
potassio, cuja concentracao assemelha-se dquela encontrada
nos fluidos intracelulares, o que pode ser importante para a

condugao do nervo auditivo.

Citando Falber Hansen e Thomsen, Fraser et alii
(16) admitem haver alguma conexao entre a auséncia de zona
clara perinuclear, geralmente contendo glicogénio, nas fi-

bras de Purkinge do coragao e o ato de estar o glicogénioam
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plamente distribuido nas c&lulas ciliadas do drgao de Corti
normal, desempenhando importante papel no seu metabolismo a

naerobio.

Poderia desse modo haver na sindrome em estudo
um desequilibrio eletrolitico decorrente de um defeito enzi
matico, na capacidade da célula miocdrdica de reter potassio

e algo semelhante no ouvido.

Tal teoria nao explica contudo as alterages vas-

culares.

2. Teoria vasCUw.was

Citando o'eXperimento de Gruneberg, Fraser et
alii(16) admitem que mutagaéé atroficas na estria vascular,
em macacos, podem causar degeneragao do Orgao de Corti, acom
panhada de alteragdes secundarias no ganglio eépirél. Saben’
do-se que pessoas com a sindrome de Jervell e Lange-Nielsen
tém auséncia completa do drgao de.Corti ao nascer e que O
vaso espiral desenvolve no homem o mesmo papel seﬁelhanteao
macaco, entao as alteragdes observadas seriam causadas pela
oclusao seletiva ou estenose do vaso espiral,-na vida fetal..
Dessa forma as lesOes do ouvido e do coragao poderiam = ser

primariamente vasculares.

~Esta teoria, porém nao explica o defeito de con
ducao cardiaca. Alé&m disso sendo ainda pouco conhecidoc o
desenvolvimento do sistema de conducao do coragao e do apa-

relho auditivo, tal teoria permanece deveras especulativa.

3. Teoria dos distlrbios vagais

As alteragoes eletrocardiograficas do caso de
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Levine e Wocdworsth(46) foram atribuidas por Frank Wilson a
algum desequilibrio metabdlico oﬁ possivelmente a um distir
bio do sistema nervoso vegetativo. Contudo, a verdadeirana
tureza dos mzqueé sincopais permaneceu inexplicada, ja que
durante um deles, presenciado pelos autores, nao ocorreram

assitolia ou acentuada hipotensao vagal.

Influéncia do sistema nervoso central

Evidéncias clinicas indicam que doencas do sis-
tema nervoso central podem ser acompanhadas de eletrocardio
grama anormal, na auséncia de doenca cardiaca deteétével.
Tais anormalidades consistem em alteracoes inespecificas da
forma do segmento ST e da onda T, sendo ocasionalmente vis-
tas extra-sistoles maltiplas e ritmos idioventriculares. Um
dos distlrbios eletrocardiograficos mais caracteristicos vis
tos em pacienteé conm doenga vascular  cerebral, consiste de
um prolongamento do intervalo QT, &s vezes aparente, resul-
tante da fusao das ondas T e U. Foram feitas tentativas ?g
ra correlacionar tais alteracdes com distlrbios eletroliti-
cos e isquemia subendocardica. Alteracoes semelhantes fo-
ram observadas agudamente durante procedimentos neuro-cirlr
gicos. Baseados em experimentos de laboratdrio, Yanowitz et
alii(81) sugerem que alteragoes no tono simpdtico constituam
o fator primario na producao de mudancas eletrocardiografi-
cas de causa neurogenica.

Estimulacao simpadtica assimétrica da musculatura ventricular

Conforme Lown(48), Verrier et alii observaramque
quando os ganglios estrelados foram estimulados com uma cor

te limiar duplicada, ocorreu fibrilacao ventricular em ses-
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senta por cento dos animais estudados. Schwartz et alii, co
mo referido por Lown(48), demonstraram que o ganglio estre-
lado esquerdo & dominante, no aumento da vulnerabilidade car
diaca para a fibrilagao ventricular, esclarecendo que o blo-
queio unilateral dos ginglios estrelados direito e esquerdo
exercem efeitos opostos na incidéncia de arritmias associa-
das com isquemia miocardica. Aumenta aquelas com o blequeio
do ganglio estrelado direito e diminuem com © bloqueio de

ganglio estrelado esquerdo.

Yanowitz et alii(8l) em preparagoes em caes, de
tectaram alteracdes eletrocardiogrdficas e do periodo re-
fratario ventricular que se seguem & estimulagao ou a abla-

cao unilateral dos ganglios estrelados.

A ganglionectomia direita ou a estimulacgao do
ganglio estrelado'esquerdo resulta em intervalo QT prolonga
do e em aumento da amplitude da onda T. A ganglionectomia
esquerda ou a estimulacao do ganglio estrelado direito oca-
siona aumento da negatividade da onda T, sem alteracao men-

suravel do intervalo QT.

As mudangas de forma das ondas T no eletrocar-
diograma, resultantes de altefagaes no tono simpatico, ' me-
diadas pela . inervacao estrelada direita e esquerda, podem
estar correlacionadas com alteracgoes no periodo refratirio
ventricular. Seguindo-se a ablagao do ganglio estrelado di
reito, os prolongamentos do periodo refratario foram mais
acentuados sébre a superficie ventricular anterior; enquan-
to que tal ablégao a esquérda produziu maior - prolongamento
em sua superficie posterior. Tais experimentos tentam eluci
dar aquelas alteracoes eletrocardiogrdficas vistas em paci-

entes com lesao funcional do sistema nervoso central, con-
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forme citamos anteriormente.

Também Olley e Fawler (58) admitiram que as anor
malidades vistas na sindrome em questac, estio relacionadas
com o controle adrenérgico neural ou com o metabolismo = da
norepinefrina pelo miocardio. Talvez um sistema enzimatico
anormal, localizado na membrana celular, leve a uma respos-

ta a norepinefrina neural ou circulante.

DIAGNOSTICO

Nao & dificil o diagndstico, se mé&dicos que cui
dam de surdo-mudos familiarizarem-se com a sindrome. Se un ele
trocardiograma . de repouso mostrar um intervalo QT com limite
superior ao normal, & recomendado repeti-lo apds o exercicio.
Na sindrome de Jervell e Lange-Nielsen o intervalo QT aumenta—
rd, em contraste com a diminuigac vista em pessoas normais,-dai
a importadncia expressiva do emprego da eletrocardiografia diné

mica em tais casos.

Para a identificacao de heterozigotos recorre-
mos ao eletrocardiograma (16,35) e 3 analise dermatoglifica(5),
encontrando um aumento do nimero de arcos, com um padrao suges

tivo.de trissomia 18.

TRATANMENTO

Segundo Jervell(32,35) a digital encurta o in-
tervalo QT e diminui o nimero de crises. Furlanello tratou seu
paciente com digoxina, com melhora do quadro e redugao do in-
tervalo QT(21). Gale et alii(22) nao foram bem sucedidos com
o uso da digoxina e do cloreto de potassio. Para Olley e Faw-

ler (58) e para James(30) a digital encurta o intervalo QT mas
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& potencialmente arritmogénica.

A guinidina diminui a extra-sistolia, porém a-
longa o intervalo QT (30). A mae do probando da familia B, de
James (29) nao teve sucesso com o0 uso da quinidina ou da procai

namida.

E provavel que o fenobarbital e a difenil-hidan
toina sejam {iteis na prevencao de descargas paroxisticas . do
sistema nervoso central, na supressao do automatismo miocardi-
co e na melhora da condugac atrioventricular{58,71). . Levine e

Woodworsth (46) e Langslet e Sgrland(44) nao tiveram sucesso com

seu emprego.

Em nossa pesquisa observamos que dos treze ca-
sos com histdria de convulsSes;.doze fizeram uso de fenobarbi-
tal ou de difenil-hidantoina, ja que a causa de convulsao ' na
infancia & frequentemente atribuida a epilepsia(31, 63). Se
tais drogas encurtam o intervalo QT e diminuem o nimero .de cog
vulsdes, realmente grande nimero de éasos da sindrome surdo-car

diaca passaria desapercebido. .

O propvranolol foi usado com bons resultados poxr
alguns autores (17, 31, 58). Os pacientes podem permanecer li-
vres de sintomas, porém o eletrocardiograma pode continuar anor
mal(l7): James(30) contestou seu uso, por ser a frequéncia si
nusal baixé em certo numero de pacientes com intervalo QT lon-
go hereditario. A eliminagao ou supressao das respostas . dos
receptores beta-adrenérgicos pelos beta—bloqueadoreé pédé _in-
tensificar a bradicardia e aumentar a probabilidade do aéaréci

3

mento de arritmias ventriculares.

A avaliacao mais recente dos efeitos da terapéu

tica das sindromes do QT longo indicou que em cerca de quinhen
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tos pacientes os betablogueadores reduziram o Indice de morta-
lidade de seis por cento, comparados com o grupo hao tratado,

cujo indice foi de setenta e trés por cento(70).

Conforme Moss e Schwartz(56) a ganglionectomia
simpatica cervicotoracica esquerda (estelectomia) foi empregada
em quinze pacientes que nao responderam ao tratamento clinico,
nao havendo ocorrido Obito, num seguimento de trés neses a se-
te anos. O intervalo QT encurtou em apenas seis dos guinze pa
cientes. Esses achados sugerem que a protecao feita pela este
lectomia esquerda atua mais no limiar da fibrilagao ventricular
do que na reducao do intervalo QT. Para que a terapéutica ci-
rirgica seja benéfica devem ser removidos nao sd o ganglio es-
trelédo esquerdo, mas também os primeiros terceiro e quarto-

ganglios toracicos.

A associagao de estelectomia esquerda com o im-
plante de marca-passo endocavitario foi usado pela primeira vez
por Chaudron e Lebacq (6). Seu uso, sem estelectomia, provo-

cou fibrilacao ventricular no paciente de Olley e Fawler(58).

PROGNGSTICO

O progndstico & grave, com elevado indice de mor:
talidade para pacientes que nao utilizam terapéutica beta-blo-
queadora(70) . ‘O Sbito ocorre, em geral, na infancia, e nao &
exclusivo para aqueles que apresentam alteracoes eletrocardio-

graficas mais pronunciados. (16)

Fraser et alii (16) (17) sugeriram a existéncia de
um fendOtipo relativamente benigno, no gqual haveria alguma adap
tacao cardiaca ao meio interno, apds um pveriodo critico na in-

fancia, talvez pelo aumento da supléncia sanguinea ao nodo si-
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nusal ou pela maturacao do sistema de wndugao atrioventricular,
reduzindo a vulnerabilidade.do coragao as arritmias atriais, Lem
bra o autor que o propdsito de heredrograma L, entao ocon deze-
nove anos, nao sofria de ataques ha dez anos e éra um corredor, bem
como o afetado mais velho do heredograma I, alcangava dezoito

anos e ha trés anos nao tinha crises.

Para maior seguranga, num sentido preventivo, de
ve ser evitado o emprego de anestésicos que contenham catecola
ﬁinas, bem assim, sendo aconselhavel a monitorizacao dos proce
dimentos dentarios e cirlirgicos. Face a relativa frequéncia de
morte sGbita, devem os pvais e professores ser exercitados na

pratica da ressuscitacao cardio-pulmonar.

II - SINDROME DE WAARDENBURG

0 encontro de dois casos de sindrome de Waarden
burg na nossa amostra de surdos, nos motivou a tecer breves co

mentarios sobre a referida entidade.

Esta sindrome foi descrita pelo prdoprio Waarden
burg(ll) em 1951, em cénto e sessenta e um pacientes._e Goldberg
relatou quatorze casos adicionais em 1966. Sua frequéncia foi
estimada por Di George em dois por cento da surdez congénita e
em 1/42.000 nascimentos na populacao holandesa, por Waardenburg,

‘conforme cita Ortonne et alii (59).

Seiy caracteristicas clinicas sao necessarias
para definir a enfermidade:
1 - Deslocamento lateral dos angulos internos dos olhos, com
distopia dos nontos lacrimais inferiores.
2 - Proeminéncia e alargamento da base do nariz.

3 - Hipervlasia superciliar com fusao mediana.
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4 - Madeixa branca frontal.
5 - Heterocromia parcial ou total da iris..
6 — Surdo-mutismo ou surdez congénita incompleta.

A transmissao & autossdmica dominante, com pene
trancia e expressividade variaveis dos seus diversos componen

tes.

As anomalias associadas & sindrome de Waarden-
burg sao numerosas e variadas: Cardiopatias congénitas coﬁo
estenose adrtica e comunicagan interventricular, espinha bifi-
da; meningocele e mielocele, hiperqueratose interdigital, hi-
pertricose interdigital, hipertricose generalizada; a canice
precoce foi considerada por Waardenburg como um eguivalente a

madeixa branca frontal.

Sanyas et alii(65) relataram o caso deAuma meni
na portadora de sindrome em aprego, que apresentava crises epi
lépticas generalizadas, com eletroencefalograma normal. Um
exame tomodensitométrico éerebral revelou volume Ventrhlﬂarrb£
mal e alargahento dos espagos subaracnoideos. Nao existe rela
to da realizagao do eletrocardiograma. Os autores nao correla
cionaram as crises epilépticas como parte integrante da sindro

me de Waardenburg.

Shah et alii(67) registraram o estudo de cinco
familias, nas quais houve doze recém-natos com megacolon congé
nito e madeixa branca frontal. Woodyear et alii(82) também ti
veram um casore lembram que outras malformacoes vodem ser en-
contradas, tais como desordens importantes na refragao ocular,
causando anormalidades visuais velo nistagmo rotatdrio; envol-
vimento urinario com anomalia bilateral dos ureteres e encefa-

lopatia. Os gquatorze membros da familia estudada por Viswana-



60

than(80) tinham baixo quociente de inteligéncia.

A despigmentagao cutadnea circunscrita pertence
incontestavelmente a sindrome. Os estudos de Ortonne et alii
(59) classificaram-se no grupo das hipopigmentacdes com niimero
reduzido de melandcitos, junto ao vitiligo e ao piebaldismo. .Es
te pode ser acompanhado de surdez e o conjuntd constitui a sin .
drome de Woolf, segundo Sampaio et alii(64), cujo diagndstico

diferencial com a sindrome de Waardenburg torna-se importante.

A heterogeneidade da sindrcme de Waardenburg e
descrita por Bard(3).. Este autor relatou os achados em uma fa
milia com todas as caracteristicas da sindrome em aprégo exce-
to distopia intercantal. Quatro de seus descendentes eram por
tadores da sindrome constituida por hiperopia — esotropia — am
bliopia além de albinismo ocular manifesto por hipoplasia fove

al e transiluminagao da iris.

A etiologia da sindrome de Waardenburg estad in-
tegrada 3s sindromes derivadas do primeiro arco branquial. Os
melandcitos, os ganglios simpaticos da medula adrenal, os com-
ponentes sensitivos dos nervos cranianos e espinhais, os ple-
xos de Meissner e Auerbach e os ossos membranosos da face e do
palato desenvolvem-se a partir das células da crista_neurallag
rante o periodo embriondrio. Desse modo, varias combinagCesde
sinais_decorrem de defeitos das células da crista neural, ex-

plicando assim o comnlexo poliformativo.

Os casos n? 17 e n? 43 da nossa série, afetados
pela sindrome em estudo, apresentaram no eletrocardiograma um
QT prolongado. Este achado nao foi descrito, até onde pesqui

samos, na literatura.
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O caso de Sanyas et alii(65) apresentava crises

convulsivas, porém nao foi realizado eletrocardiograma.

Conforme Grossi(26), mutagao das célulasda cris
ta neural causaria um distlrbio bioquimico abrangendo o metabo
lismo da adrenalina a partir da tirosina, e o da melanina, a
partir da dopa-guinona. A dopa teria sua estrutura quimica mo
dificada e consequentemente seus derivados: adrenalina, nor-a

drenalina e melanina.

Ainda admite o referido autor que as sindromes
constituidas por surdez e anomalias de pigmentagao estariam to
das relacionadas com o metabolismo da fenil-~alanina — tirosina,
com bloqueibs variados em diferentes vias, por agao de diversos

genes, ocorrendo portanto uma falsa pleiotropia.

Acreditamos que o achado do intervalo QT 1longo
na sindrome de Waardenburg merece maiores esveculagoes, em in-

vestigagcOes futuras.
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- CONCLUSOES

Embora pesquisando amostra selecionada de cento e quarenta e
un surdo-mudos, pdOde apenas ser reconhecida a sindrome cardio
—auditiva de Jervell e Lange-Nielsen em trés casos, revelan-

do tratar-se de condicao bastante rara em sua forma tipica.

0 uso de fenobarbital e/ou difenil-hidantoina pelos pacientes

gue apresentam ataques convulsivos, simulando epilepsia, di-

‘ficulta a avaliacao da prevaléncia real da sindrome em ques-

tao.

Na presente amostra de surdo-mudos o sintoma mais frequente
foi a convulsao.e em menor nimero o desmaio e as palpita-

coes.

Nao existiu diferenca estatisticamente significativa entre .o

6]

grupo de surdo-mudos com sintomas e agueles sem cintomas, re
lativamente a maior duragao do intervalo QT dos respectivos

eletrocardiogramas.

No grupo estudado, nao foi detectada nenhuma taquiarritmia

ventricular.

A inversao da Onda T, acompanhada de prolongamento do inter-
valo QT, pode ser um achado adicional na sindrome de Jervell

e Lange-Nielsen.

O emprego da eletrocardiografia dinamica de vinte e quatro
ou mais horas & extremamente Gtil nesta sindrome, para o diag
néstico mais preciso das alteragoes da repolarizagao ventri-

cular e para a detecgao de arritmias.

Na comparagao das médias das variaveis QT _ maximo, médio e
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minimo, os pacientes portadores de surdez congeénita apresen-
tam valores mais elevados que o0s portadores de surdez adqui-

rida, com significancia estatistica (p < 0,05).

9. Nao houve diferenca estatisticamente significativa entre as
médias do QT maximo, médio e minimo entre o sexo masculino

e feminino, no grupo em estudo.

10. Houve uma diferenca estatisticamente significativa do QT (ma
ximo, médio e minimo) nos grupos congénito e adquirido tan

to no sexo masculino como no sexo feminino.
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TABELA 2 - Identificagao da
casuistica estudada

. QT (mseq)

' _ Etiologia
Ne do caso _._A?éééé,..$?%? ﬂﬂ.,d§.3??de? Maximo | Médio 'Minimé
1 13’ c 428 411 382
2 16 F o 442 389 350
3 16 F C 431 396 365
4 20 F o 424 410 393
5 17 M C = ~ -
6 13 F o 447 364 312
7 16 M I 446 411 368
8 11 F C 396 380 354
9 12 F o 441 395 377
10 15 M I 394 365 344
11 11 M o 464 427 413
12 15 M o 424 407 388
13 14 M C 417 397 372
14 17 M o 419 403 390
15 10 F o 443 406 384
16 16 M o 422 401 380
17 11 F o 473 427 406
18 18 F C 453 373 306
19 14 F I 447 441 393
20 14 F A 412 386 355
21 12 F A 402 396 378
22 16 M c 433 420 392
23 13 M o 516 419 377
24 13 M A 476 423 381
25 14 M A 416 401 381
26 14 F a 415 406 388
27 10 F A 461 404 369
28 11 M o 454 429 413
29 16 F o 419 371 330
30 14 F o 388 - 376 371
31 11 F o 412 401 380
32 16 F o 398 345 326
33 12 M A 434 387 358
34 13 M I

395 359 322

continua



TABELA 2 - Identificagao da

casuistica estudada
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N@ do caso Idade Sexo g;igiigéz A;A ’AQTC‘(mSeg) - .

AAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAA .| Maximo .| Medio Minimo
35 15. F A 442 406 378
36 14 M c - - -
37 12 M A 386 375 343
38 16 M C 391 382 367
39 10 M C 415 376 358
40 12 F C 420 391 374
41 15 F c 443 414 395
42 15 M c 390 370 360
43 11 F c 485 442 392
44 10 F C 427 367 366 .
45 10 M c 447 405 384
46 11 M C 407 390 364
47 16 M o 412 392 370
48 16 M C 474 454 425
49 10 F T 413 380 358
50 11 M A 394 354 299
51 17 F C 388 370 360
52 11 M C 452 439 394
53 14 M. c 439 428 420
54 12 M A 400 380 365
55 16 F C 410 390 380
56 10 M I 443 404 375
57 10 F A 391 365 337
58 08 F A 420 387 362
59 06 M C 412 391 374
60 09 M c 433 399 358
61 16 M o 398 345 333
62 11 M A 425 388 358
63 10 F A 419 395 349
64 08 M A 385 358 320
65 07 F C 436 392 369
66 11 M C 422 374 312
67 10 M c 430 408 372
68 M c

415

360

360

continua
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TABELA 2 - Identificacao da
casuistica estudada

NQ® do caso Idade Sexo gzigiigig ; .... QTC;(msegi,
......................... .| Maximo | Medio|Minimo

69 09 F I 419 388 358
70 10 F I 424 409 394
71 08 P c 434 379 363
72 09 F o 408 384 356
73 08 M A 375 361 339
74 12 M I 436 382 356
75 09 M C 447 422 405
76 09 M A 409 394 373
77 09 F A 412 387 360
78 09 F A 400 366 330
79 09 F A 430 401 380
80 07 F C 465 404 400
81 07 F C 413 400 382
82 10 F A 465 428 395
83 10 - M c 407 388 362
84 10 M o 400 375 362
85 07 M C 430 466 375
07 M c 439 410 382

87 06 P C 389 371 356
88 05 M o 455 380 362
89 06 M c 390 369 361
90 07 F A 400 373 344
91 10 M A 432 401 382
92 10 M A 428 419 408
93 10 F A 397 374 363
94 07 M A 391 368 345
95 10 F A 385 359 320
96 05 F A 401 382 361
97 07 M o 439 417 390
98 06 F o 454 418 362
99 07 M A 413 330 370
100 07 M C 410 340 326
F I 412 393 368

101 ' 07

continua -



TABELA 2 - Identificacao da
casuistica estudada
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Etiologia -

......... QTcl(mseg),‘

Ne docaso fdade 80 da surder [NpioTiedio |inimo
102 06 M I 357 355 331
103 05 F A 442 402 367
104 05 M A 412 385 367
105 06 M A 443 418 401
106 06 F I 433 412 381
107 05 F I 422 379 343
108 05 F A 432 396 358
109 10 F T 448 422 403
. 110 10 F A 413 386 381
111 04 M. c 386 364 357
112 03 M A 404 377 346
113 07 M A 430 405 377
114 06  F I 404 386 368
115 07 M C 457 432 412
116 06 M I 407 386 366
117 07 M A 394 381 367
118 07 M A 388 375 362
119 09 F A 400 360 300
120 12 M o 456 413 366
121 10 F A 424 389 367
122 09 F A 425 377 320
123 09 F A 413 373 330
124 11 F o 448 436 388
125 10 M A 409 378 349
126 15 F C - - -
127 11 - F A 405 364 331
128 07 F A 288 374 360
129 07 M A 444 421 401
130 07 M c 448 378 362
131 07 F A 446 410 362
132 07 F A 406 381 327
133 09 M C 409 396 372
134 07 F c 427 389 334

continua



TABELA 2 - Identificagao da

casuistica estudada
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N@ do caso Idade Sexo g;igiggé; :l, ...... QT? Fmsegi
.......................... o Maximo | Medio | Minimo

135 05 F C 444 407 369
136 06 M C - - -
137 04 F A 401 383 356
138 03 F A 394 387 339
139 03 F A 394 372 356
140 03 F A 435 397 375
141 05 F A 420 401 387




TABELA 3 - Identificacdo dos pacientes portadores de
surdez congéniga com QT  maximo aumentado,
em relacao ao sex0 e a idade

70

QT Maximo

N?@ de casos Idade Sexo
.................................... O (mseq.)

1 13 M 428

2 16 F 442

6 13 F 447

9 12 F 441
11 11 M 464
15 10 F 443
17 11 F 473
18 18 F 453
23 13 M 516
28 11 M 454
41 15 F 443
43 11 F 485
44 10 F 427
45 10. M 447
48 16 M 474
52 11 M 452
60 09 M 433
65 07 F 436
67 10 M 430
75 09 M 447
80 07 F 465
85 07 M 430
86 07 M 439
88 05 M 455
97 07 M 439
98 06 F 454
115: 07 M 457
120 12 M 456
124 11 F 448
130 07 M 448
134 07 F 427
135 05 F 444
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TABELA 4 - Identificacao dos pacientes portadores de
surdez adquirida com QTc maximo aumentado,
em relacao ao sexo e a idade

QT¢c maximo

Ne do caso Idade ~  Sexo (mseq)
24 13 M 476
27 10 F 461
33 12 M 434
35 15 F 442
62 11 M 425
79 09 F 430
82 10 F 465
91 10 M 432
92 10 M 428

103 05 F 442

105 06 M 443

108 05 F 432

113 07 M 430

122 09 F 425

129 07 M 444

131 07 F 446

03 F 435

140




TABELA 5 - Identificagao dos pacientes portadores de
surdez de etiologia duvidosa com QT¢
maximo aumentado, em relacao
ao sexo e a idade -

NQ do caso Idade . Sexo Q?gsﬁi?lmo
07 16 M 446
19 14 F 447
>6 10 M 443
74 . 12 M 436
106 06 F 433
102 10 T 448




TABELA 10 - Estudo comparativo entre o QTC
(normal e longo) e os sintomas

(ausentes e presentes)

73

5 .
Sintomas Ausentes Presentes . Total
QT ........... h ........
Normal 66 (62,54) 6 (9,45) 72
Longo 53 (56,46) 12 (8,5) 137
Total 119 18 137
s2 )
= = 0,1914 + 0,212 + 1,259 + 1,441 = 3,10
te
2
H = 3,10

Obs

N )2
= 3,84

tab.

TABELA 11 - Médias especificas para
as variaveis analisadas.

Variavel N Média Desvio padrao{ Min | Max
QTc Max 137 0,422 0,025 0,358 0,516
QTc Med 137 0,392 0,022 0,340 0,454
QT Min 137 0,365 0,025 0,299 0,425
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TABELA 12 - Comparagao das médias das variaveis
analisadas segundo Os grupos

etioldgicos da surdez

Variavel | Grupo 1w Média Desvio Valgr"de Signifi-
padrao t cancia
Congénito| 67 | 0,4284 0,026
. 3,25 ;><0,05
Adquirido] 54 0,4142 0,022 '
oT Congénitoj 67 0,4284 0,026
c a : 1,34 p »0,05
Max Ignorado | 16 | 0,4192 0,024
Adquirido| 54 | 0,4142 0,022
Ignorado | 16 | 0,4192 0,024 -0,75 | p)0,05
Congenito 67_ 0,3956 0,024 2,14 D <0’05
Adquirido| 54 | 0,3874 0,018
T A i - co-
QT Congénitol 67 | 0,3956 0,024 0,55 55005
Med Ignorado | 16 | 0,3920 0,023
Adquirido} 54 0,3874 0,018 -0,72 p>>0,05
Ignorado | 16 | 0,3920 0,023
Congénitol 67 | 0,3709 0,025 2,68 p{ 0,05
Adquirido| 54 | 0,3583 0,024 '
T -~ . . .
Q.c Congénito| 67 | 0,3709 0,025 0,84 230,05
Min Ignorado | 16 | 0,3654 0,023
Adquiridoj 54 0,3588 0,024 ~0,99 p>>0,05
Ignorado 16 0,3654 0,023




TABELA 13 - Comparacao das médias das

variaveis segundo o

sexo
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Desvio

Valor de

Variavel Grupo N Media Padrio e .Significancia
QT Max. Masc. 66 0,4221 0,027 ~0,06 p:>0;05
Fem. 71 0,4219 0,023
QT Med. Masc 66 . 0,3934 0,024 . 73 > 0505
- . Fem. 71 0,3906 0,020 ’ by Y
QTCMin. Masc. 66 0,3690 0,025 1,58 p>>0,05
Fem. 71 0,3623 0,024




0O seXo e

o grupo etiologico

 TABELA 14 - Comparagao das medias das
variaveis segundo

76

= - Desvio Valor Significancia
Sexo Variavel Grupo N Media Padrao e :
Congenito 38 0,4279 0,026 )
2,06 p<9,05.‘.
Adquirido 21 0,4136 0,025
QT Congénito 38 0,4279 0,026
5 ’ ’ 1,29 p 0,05
M maximo Ignorado 7 0,4113 0,032
Adquirido 21 0,4136 0,025
A 0,17 p>0,05
Ignorado 7 0,4113 0,025
S Congenito 38 0,3978 0,026
1,32 p> 0,05
c Adquirido 21 0,3898 0,020
T Congenito 38 40,3978 0,026
U T, - 1,89 p) 0,05
- Ignorado 7 0,3803 0,026
medio :
L Adquirido 21 0,3898 0,020 |
. 1,02 p> 0,05
I TIgnorado 7 0,3803 0,022 ‘
Congenito 38 0,3748 0,024
N . 1,53 p> 0,05
Adquirido 21 0,3641 0,026
0 QT | cong®nito 38 0,3748 0,024
.. 2,70 p{0,05
WINIMO | 7onorado 70,3517 0,020 .
Adquirido 21 0,3641 0,026
1,31 p> 0,05
Congenito 7 0,3517 0,020

continua
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TABELA 14 - Comparagao das medias das
variaveis segundo o sexo e.
o grupo etiologico.

s " ) D 1 V 1 d . . . -~ -
Sexo Variavel Grupo N Media pZEZég ) a SE” ¢ Significancia
Congenito 29 0,4291 0,026 2,43 F’<0,05
Adquirido 33 0,4146 0,021
- QT ' Congenito 29 0,4291 0,026 :
F c 0,53 p 0,05
1 maximo Ignorado 9 0,4254 0,015
E Adquirido 33 0,4146 0,021
-1,78 p> 0,05.
" Ignorado - 9 0,4254 0,015
Congénito 29 0,3927 0,022 |
1 : 1,36 p> 0,05
Adquirido 33 0,3859 0,016 :
N Qr_ | Congénito 29 ©,3927 0,022
c | | -1,02 p »0,05
I medio . Ignorado 9 0,4011 0,021 :
; Adquirido 33 0,3859 0,016 A
N -1,99 0,05
_ PO,
Ignorado 9. 0,4011 0,021 -
0 Congénito 29 0,3657 - 0,025 :
1,68 p) 0,05
Adgquirido 33 0,3555 0,022 -
QT, Congénito 29 0,3657 0,025
ninimo -1,25 p »0,05
Tgnorado 9 0,3760 0,020
Adquirido 33 0,3555 0,022
: : -2,64 p 0,05
Ignorado 9 0,3760 0,020 :




TABELA 15 - Sindrome cardio - auditiva
de Jervell e :Lange - Nielsen

Inicio dos Idade da. QT R-R QT Audiosrama Consanguinidade
NQ AUTORES Ano |{Sexo sintomas morte su- i i maximo 08 entre o0s
. . sl realizado .
(anos) bita(anos) (mseg) (mseg) (mseég) pais
01 Jervell e 1957 M 3 anos 2 anos 50 88 40 Nao Nao
02 Lange-Nielsen(33)' 5 anos 5 anos ECG nao realizado Nao Nzo
03 F 5 anos - 40 64 35 Nao Nac
04 F 3 anos 4 anos 42 72 36 Nao Nao
(53) ~ ) ~ -
05 Moller "™~ 1957 M 3 anos - QT prolongado nao publicado Nao Nao
06 Levine e Woodworsth(46) 1958 M 2 anos 13 anos 64 - - Nao Nao
. 07 Fraser et alii(16> 1964 F Infzncia. 14 anos . .. 64 84, . 41 surdez de ?lta Nao
: - - ~ S - bk o T frequencia -
08 F 12 anos - 40 60 34 Nao primos terceiros
09 F. -— - 43 .78 38 Nao primos terceiros
10 F 18 meses . . | - 60 .. 80 38 surdez de alta primos legitimos
frequencia
11 F 18 meses - 68 96 40 Nao crianca adotada
12 M . Infancia . 3,5 anos. .ECG. caracteristico nao publicado Nao crianca adotada
13 M 2 anos 3,5 anos 58 84 35 Nao © Nao
14 F 7 anos -- 42 62 35 ‘Nao Nao
~15 M 7 anos - 48 88 40 Nao Nao
16 Jervell et alii(35) ' surdez de alta ~
1966 F .9 anos . - 62 92 40 -~ . Nao
: frequencia
Continua
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TABELA 15 - Sindrome cardio-auditiva

de Jervell e Lange-Nielsen

Inicio’dos Idade da” or ReRs QT, Audioerama Consanguinidade
NO - AUTORE S Ano | Sexo Sintomas morte "sU- Ty 1 maximo reaiiiado entre os
: (anos) ta(anos) - (mseg) - (mseg) (mseg) pais
17 F 4 anos -~ 54 92 40 surdez de alta Nao
, : frequencia
: surdez de alta pals desconheci-
18 M 2,5 meses 62 1,10 N " frequéncia dos
19 Lisker e Finkelstein(47)' 1966 M .2 anos :8 anos 64 47 surdez de §lta Nao
frequencia
20 Puletti et alii(62) 1967 F 1 ano 6 anos - - - Nao Nao
21 Lamy et alii(43) 1967 F 22 meses S 46 ' - 35 Nao primos segundos -
22 F '54%-a -- 40 - - 35 Nao primos segundos
23'3 Bonhan—Carter(APUd ref.70) 1967 | M . - - — - — —_ —_—
24 Jervell e,Sivertssen(34) 1967 F 1 ano - 56 - 86 Nao Nao
25 Kallfez 3’ 1968 | M 2 anos 16 anos . 61 - 4t - -
. ..(12) . ~surdez avo paterna irma
26 Depuis et alii 1969 F 2 anos ‘4,§nos,, 52 - 38 bilateral da avs materna.
1 . ~ avo paterna 1lrma
27 M T 35 a - o Nao da avo materna.
1 ano e L o avo paterna irma
28 F o 8 meses T B Nao da avo materna. .
29 Van Bruggen et alii(77) 1969 |- F 2 l-a - 62 - 46 surdez Nao
2 : . bilateral
30 Cascos et ali l>) 1969 | F 7 ‘anos - 60 26 42 Nao primos segundos
31 Fauchier et alii'l>) 1969 F 3,5 meses - 36 - 32 Nao Nao
32 Choussat et alii'’’ 1970 | M. 10 meses . .11 anos 44 . . 68b 37 L Nao

continua
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TABELA 15 - Sindrome Cardio = audit’va
de Jervell e Lange -~ Nielsen ’

Inicio dos Idade da . 5. OT¢ . Consanguinidade
NQ AUTORES Ano Sexo” sintomas morte su- (QTl ) (R Rl) maximo i:jiggzgza entre o0s
(anos) bita(anos) mseg mseg (mseg) pais
33 M Infancia — b4 60 b 37 Nao
34 M — - 50 68 b 38 N3o
N ' surdez de ~
35 M — - 48 72 b 37 R Nao
: alta frequen- —
36 M - 12 anos 44 68 b 36 cia em 3 ca- Nao
37 M - - 48 75 b 36 sos especifi- Nao
‘ - cados ~
38 M - - 48 78 b 35 - Nao
39 Olley e Fowler °%) 1970 M 18 meses — 64 - 37 Nao Nao
40 . S M 18 meses - 56 - 39 Nao Nao
41 Dollara et alij 2Pud r?g)' 1971 | F 2 anos - - - _— — -
42 Pernot et alii(60) 1972 M 1 anc - 44 - 34 Nao ‘ Nao
43 : F 4 meses - 36 - 32 surdez: 60 db primos legitimos
A Mathews et alii(51) 1972 M 14 ancs - 37 - : 67 surdez d? altgrfrequencia Nao
45 Furlanello et aliikZl) 1972 M 59 ancs - 58 68 - - -
46 Straaten e Brdins(75) 1973 A M - — - - - - -—
47 Gillet e Voegtein(apud 1973 M 18 meses 12 anos  -- —-- - - -
ref.70)
48 Froggatt e Adgey(Apud ref.| 1974 M Te—— 2 anos -~ A _— —_— _ —
S 70) ‘
’ continua
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TABELA 15 - Sindrome cardio - auditive
de Jervell e Lange - Nielsen

. Inicio dos 1Idade da Audioerama Consanguinidade
NOQ AUTORES Ano Sexo sintomas morte su- 08 entre o0s
X . realizado T
(anos) bita(anos) pais
49 Mathews e Blount:(apud 1974 M 14 anos == - -
. ref.70) A
50 Johansson (apud 1974 F .29 anos - - -
ref.70)

51 M 3 anos - - ——

: (apud
52 Froggatt ref.70) 1974 M 18 meses 14 anos
53 Schwartz et alii 1975 F 18 meses - - -
54 F - 3 anos -- -= --

- @ — — s -
55 Langslet e S¢rland 1975 F 4_2 anos bilateral . Nao

o 2 anos e anos e surdez
S , o}
56 M . 9 meses 6 meses bilateral parentes de 29 grau
57 Grossi(ze) 1975 F - - surdez severa Mae
58 M - 24 meses - Filho
59 M - 15 meses - Filho
60 T - 23 meses - - Filho
61 F - 19 anos surdez profunda Filho
62 M. —_— 13 ‘meses . . - —=- ~-- Filho
63 M - .17 anos. o -= = surdez profunda Filho
64 S -— 14 snos. . == == surdez severa . . Filho
‘ continua
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TABELA 15 = Sindrome cardio - auditiva
de Jervell e Lange - Nielsen

Inicio dos Idade da QT R—ﬁ QT. Consanguinidade
AUTORES Ano | Sexo sintomas morte su- i _ i maximo Audiograma entre os
: (anos) = bita(anos) (mseg) (mseg) (mseg) realizado pais
; . __(15) ¥ : ~
Frank e Friedberg 1976 F 11 meses - - - - Nao -
(28) - ~
Hartzler e Osborn 1981 M Infancia Lm— 60 _ - - Nao -
Presente trabalho - 1984 F ' T - 36 48 52- ;?i;tiizl primos em 29 grau
o =~ ;_ anacusia L
F 19 mes - 30 48 47 bilateral
. hipocusia
T — —_—
F Infancia 40 60 52 severa ‘

B
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