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SINDROME CARDIO-AUDITIVA DE JERVELL E LANGE-NIEL SEN

MARIA DAS GRAGAS MORAIS FERREIRA , GASTAO PEREIRA DA CUNHA**,
FRANCISCO ANTONIO MARGALLO***

Estudaram-se 137 alunos de escola especializada para surdos-mudos, visando a identificar
quadros clinicos com QT prolongado, em especial a sindrome de Jervell e Lange Nielsen
(S.J.L-N). Havia 66 (48,2%) do sexo masculino, com média etaria de 10,3 anos (extremos
de 3 e 17 anos) e 71 (51,8%) do sexo feminino, média etéria de 9,7 anos (extremos de 3 e 20
anos). Caracterizou-se surdez congénita em 76 casos (48,9%) com QTc alargado em 32
(47,7%); surdez adquirida em 54 (39,4%), com QTc prolongado em 16 (29,2%); em 16 casos
ndo pdde ser definida a natureza da surdez.

Em 18 alunos (13,1%), foram reconhecidos sintomas encontradi¢cos na S.J.L-N,
(convulsBes, desmaios, tonturas, palpitactes), apenas um com surdez adquirida.

Foi obtido eletrocardiograma continuo (sistema Holter) de 24h em 15 casos, selecionados
por terem antecedentes de surdez na familia, sintomas relacionados com arritmias ou QT
prolongado. Esse procedimento contribuiu para o diagnostico da sindrome pela melhor
caraterizacdo das arritmias e pelo registro de aumento do QT nos periodos de maior
freqiiéncia cardiaca. Trés casos (sexo feminino, 16, 12 e 6 anos) enquadraram-se no
diagnéstico de S.J.L-N, havendo, em um, consanglinidade entre os pais. Além do
alargamento de QT, houve, em 2 casos, T negativa nos aumentos subitos da frequiéncia

cardiaca.

Jervell e Lange-Nilsen! descreveram, em 1957,
uma sindrome constituida por surdez congénita e
doenca cardiaca peculiar. Tratava-se de familia
norueguesa, sem consangulinidade entre os pais, com
posta por seis filhos, sendo quatro surdos mudos.
Apresentavam, estes, ataques sincopais provocados
pel os exercicio ou pelo medo, havendo tréstido morte
slbita, com idades de quatro, cinco e nove anos. Os
exames clinico e radiolégico realizados em trés
dessas criancas ndo revelaram cardiopatia, mas 0s
eletrocardiogramas mostraram acentuado prolonga
mento do intervalo QT. Eram normais a avaliagéo
da sistole mecéanica pel o foriocardiograma, os niveis
séricos do calcio e do potassio, assim como o
metabolismo basal e o teste de tolerancia a glicose.
Autépsia realizada em um caso ndo mostrou
anormalidades. macro ou microscopicas.

Fraser e col.2, em 1964, chamaram a essa condicdo
sindrome cérdio-auditiva de Jervell e Lange-Nielsen,
embora Jervell® julgasse mais apropriada a designacéo

de“sindrome surdo-cardiacacomintervalo QT prolongado”
,pois é a surdez congénita que se acompanha de vérios
sintomas cardiacos, sendo sua transmissdo autossomica
recessiva

Outra entidade similar é representada pela sindrome
de Romano-Ward*®, que cursa com ataques sincopais,
morte stbitapor fibrilagdo ventricular, porém com audicdo
normal, caracterizando-se por heranga auto-somica
dominante. Ainda dentro dessas doencas afins,
descreveram Mathews e col %, em 1972, o achado deuma
familia com sindrome cardio-auditiva, cujos membros
tinham QT prolongado e sincope, presente ou ndo a
surdez, admitindo a hipétese de que, nesse grupo, 0s
defeitos cardiacos e auditivo deveriam ser herdados
separadamente, através de mecanismo auto-sémico
dominante.

Existem, assim, diversas variantes nosoldgicas
envolvendo individuos de baixa idade, por vezes com
surdez congénita e tendo QT prolongado no
eletrocardiograma, sendo de destacar, dentro dessas con-
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di¢Bes patol ogicas, asindrome de Jervell e Lange Nielsen,
Cujo estudo nos interessou.

MATERIAL E METODOS

Foram estudados 141 alunos da Escola Eptheta,
especializada para surdos-mudos, na cidade de Curitiba,
Parana. Desse total foram excluidos quatro com surdez
congénita, por apresentarem condicdes patol 6gicas
concomitantes (estenose pulmonar, estenose aortica
congénita e dois casos com bloqueio do ramo direito).
Restaram, assim, 137 pacientes, sendo 66 (48,2%) do sexo
masculino e 71 (51,8%) do sexo feminino. A média de
idade foi de 10,3 anos para 0 sexo masculino (extremos
de3 e 17 anos) ede 9,7 parao feminino (extremosde 3 a
20 anos).

Os pacientes foram avaliados através da obtencdo de
histéria clinica, realizacdo de exame fisico e ele
trocardiograma tarefas executadas sempre por um de nés
(MGMPF). Os dados de anamnese foram fornecidos pelos
proprios alunos, pelos familiares e professores,
identificando-se, através dessas informagdes, a possivel
causa da surdez.

A otoscopiae aaudiometriaficaram acargo do Servico

de Otorrinolaringologia da prépria escola, realizados
sempre pelo mesmo especialista.
Oséletrocardiogramas em repouso foram obtidos nasdoze
derivagdes convencionais, a velocidade de 25mm/s,
repetindo-se ao final, aderivagdo D 1| com a velocidade
de 50 mm/s, para melhor andlise do tragado.

O intervalo QT foi medido a partir do inicio da onda
Q (onda R, se a onda Q ndo estivesse presente), até o
final daonda T ou daonda U, em suajungdo com alinha
de base. O intervalo QT foi corrigido para a freqiiéncia
cardiaca correspondente, através da equacdo de Bazett,
ou sga QT = Q-T medido

¢ VYR-R

A medida dosintervalos QT foi efetuada na derivagéo
D I, com avelocidade de 50 mm/s, mensurados os QTc
de 5 em 5 ciclos cardiacos. Obtivemos, ao final de cada
caso, a média calculada sobre 10 QTc medidos.

Naimpossibilidade de submetermos todos 0s casos ao
procedimento de eletrocardiografia dindmica, obtivemos
esse registro em 15 pacientes que apresentavam um ou
mais dos seguintes dados: histéria de surdez familiar;
presenca de sintomas relacionados com arritmias;
sindromes clinicas vinculadas a surdez congénita e QTc
acimados limites considerados normais %2, ou sgja, 424
mSs para 0s pacientes do sexo masculino com mais idade
e para as criangas até 12 anos, e 440 ms para 0s do sexo
feminino.

O exame, através da el etrocardiografiadinamica, foi
realizado pelo sistema Holter de dois canais— CM e
CM, V V por um periodo de 24 h, sendo utilizadd o
analisatior’ Dyna-Gram, modelo 6.000. As atividades
desenvolvidas ou eventuais intercorréncias

eram anotadas em diério préprio, paracorrelagéo ulterior
com as alteracBes no registro.

RESULTADOS

A natureza da surdez foi considerada como congénita
em 67 pacientes (48,9%), adquirida 54 casos (39,4%),
ndo podendo ser definida, devidamente, em (11,7%).

Identificamos alargamento do intervalo QTc em 32
casos (47,7%) dos portadores de surdez congénita e em
16 (19,18%) dos que apresentavam surdez adquirida, com
diferenca estatisticamente significante.

Em 18 pacientes da série (13,1%), puderam ser
reconheci dos sintomas encontrados nasindrome de Jervell
e Lange-Nielsen, isolados ou combinados, na seguinte
ordem de frequéncia: convulséo em 13 alunos, desmaio
em 5, palpitagdo em 4; dor no peito em 3 etonteiraem 2.
Desse grupo, apenas um paciente padecia de surdez
adquirida; os demais, de surdez congénita.

Conseguimosredlizar aeletrocardiografiadindmicade
24 h em 15 pacientes (9,13%), procedimento que
contribuiu para a detec¢do dos portadores da sindrome
em aprego, ao identificar aumento do in tervalo, QTc nos
periodos em que foi registrado aumento da freqiiéncia
cardiaca.

Trés pacientes receberam o diagnostico de sindrome
deJervell e Lange-Niel sen, dos quais seresumem, aseguir,
0s principais dados obtidos.

Caso 1 - Mulher de 16 anos, nasceu de parto normal.
Os pais eram primos em segundo grau; 0 sexto irmao
integrante dessa série era surdo e outro era deficiente
mental; um tio materno tinhaconvulsdes. A pacientetinha
anacusiabilateral, ndo tendo sido possivel levantar outros
sintomas. Contudo, havia na ficha da escola, o relato de
um eletroencefalograma com moderada irregularidade,
de tipo irritativo, mais nitida nas éreas frontotemporais,
0 que nos sugeriu histéria prévia de convulséo.
Apresentamos, a seguir, o heredograma (fig. 1); o
eletrocardiograma de repouso (fig. 1) e segmentos do
registro de Holter (fig. 2) que ilustram alguns dados
referidos.

Caso 2 - Menina de 12 anos, nasceu de parto normal.
N&o havia consangulinidade entre os pais. Um irméo
constante dessa série apresentava, como apaciente, anacusia
bilateral. H& informes de que a paciente teve convulsdes
desde 0 1° més de vida até os dez anos, que cederam sem
uso de medicacdo; havia, ultimamente, histéria vaga de
tonteira. Seu heredograma esté representado na figura 3,
documentando-se, em seguida, alteracdes
eletrocardiogréaficas em segmentos de Holter (fig. 3).

Caso 3 - Menina de 6 anos, nascida prematura (sete
meses), de parto normal tinha uma prima paterna em
2.° grau surda, atualmente com 20 anos com o informe
de que um primo paterno, em 4.° grau recebera o
diagnostico de epilepsia. Sua audiometria indicava
severa hipoacusia neuro-sensorial, bilateral. Teve
convulsdes durante a infancia, com eletroence-
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Fig. 1—Em A, heredrogramado caso n.° 1. O sexto irmé&o (caso n.°120
desta série apresentou por eletrocardiografia dinadmica, marca-passo
atrial mutavel e seu QTc maximo, no eletrocardiograma de repouso,
acancou o valor de 456ms. 4m B, o tragado ndo mostra anormalidade,
exceto variagdo do QTc que oscilaentre 379 e 442 msem D 1l (V=

50 mm/s).
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Fig. 2 — Caso n.°1. segmentos de eletrocardiograma de 24 h
mostrando alteragdes na morfologia da onda T, ora positiva ora
achatada (16:58 h — atividades néo referidas); tracado normal
(17:36 h andando de 6nibus e 19:37 h —jantando) com diminuicao
dafrequénciacardiacade 137 bpm para 60 bpm; inversdo da onda
T, nos aumentos subitos da freqiiéncia cardiaca, quando assistia
televisdo (20: 33 h— QTc =462 ms) e ao levantar pilamanha (07:18
h—QTc = 520 ms)

falograma normal, mas fez uso de
anticonvulsionantes. O el etrocardiograma de repouso
mostra discretas variagdes no QTc, porém sempre
prolongado (fig. 4) e, no eletrocardiograma dinamico,
foi observado aumento bem evidente desse intervalo
durante o sono (fig. 4) com acentuado retardo para
atingir seu valor normal.
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Fig. 3—EmA, Heredrogramado caso 9 e o quatroirmao ( caso n.° 52 deta

Série apresentou no eletrocardiograma de repouso, marca-passo atrial
mutével e seu QTc méximo chegou ao valor de 452 ms.
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Fig.4- Caso3.EmA, eletrocardiogramaem repouso sem anormalidades,
exceto prolongamentodo QTc observado em segmentosde D 11 (V =50
mm/s) que apresentou variagdes de 433 mse 454 ms Em B segmentosdo
Holter em que observaparao mesmo QTi (400 ms), um RRi quevariou de
720 para 600 ms, modificando-se portanto 0 QTc de 471 para 516 ms
(durante 0 sono —5:54 h).

DISCUSSAO

Apesar dainconsisténcia de tratamento efetivo e de
ser fatal a sindrome de Jervell e Lange-Nielsen em
grande nimero de pacientes, existe nitida evidéncia
de que a maioria das criancas vitimas dessa afec¢do e
com desmaios cessam de apresenta-los com o
crescimento 13 minimizando sua real prevaléncia.
Segundo Schwartz e Col .4, muitos pacientesfalecem sem
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diagnostico, por falta de conhecimento da sindrome, que
poderia representar 30% de todos os pacientes afetados
pelas doencas que cursam com ointervalo QT prol ongado.

Até onde nos foi dado estender o levantamento
bibliografico, conseguimos registrar 60 casos 21432,
nimero realmente restrito, mas que vem aumentando, a
medidaque melhorao conhecimento de suaexteriorizagdo
clinica. No Brasil, pudemos manusear o original de
Grossi®, que estudou exaustivamente uma familia cuja
mée e sete filhos eram portadores da doenca.

Aspectos genéticos - O caréter familial é comprovado
na literatura e, dos 69 casos que analisamos, existia
consanglinidade em 12 (17,4%). Em nossos trés
pacientes, apuramos em um consanguinidade entre os
pais. A transmissdo é autossdmica recessiva, atribuida a
um gene muito raro, de origem Céltiea'.

Pernot e col .2 descreveram, em seusdois casos, um [6bulo
heterocromético volumoso sobre um dos cromossomos do
grupo D e sobre um do grupo G, além do cromossomo Y
grande, caracteristico da etnia; as quebras de crométides
pareciam numerosas, mais do que as resultantes de
simples artefatos. O valor dessas anomalias é dificil de
precisar. Cascos e col.®® registraram alteracdes
dermatoglificas num paciente, com aumento do nimero
dearcos, smilar ao padréo encontradico natrissomiado 18.

Quadro clinico - Com respeito as sincopes, podem ser
elas desencadeadas pelo esforco, ira, pranto, medo,
emocdes violentas, comintensidade efreqiiénciavariando
individualmente. Quando sdo as crises de média
intensidade, o pulso é normal e ndo héa perda de
consciéncia, por vezes acompanhadas de dor precordial
semel hante & angina de peito. Os atagues severos cursam
com convulsdo e incontinéncia uri naria, podendo ser
fatais, diagnosticados em geral como epilepsia. Muitos
casos sdo rotulados como
histeria ou atribuidos a distdrbio do comportamento 22°.

A primeira sincope ocorre em geral entre dois e seis
anos, podendo instalar-se com poucos mesest’%, como
em um caso de nossa série, atualmente com doze anos,
com atague inicial no primeiro més de
vida, repetido ao longo de dez anos, cedendo sem uso de
medicaco.

A surdez é do tipo congénito, bilateral, defeito
perceptivo do tipo Scheibe, com apenas umapequenailha
para a preservacdo de tons baixos?. Esse padréo
corresponde ao tipo de surdez neuro-sensorial,
determinada por heranca recessiva®™®.

Outros achados adicionais séo relacionados nessa
sindrome cardio-auditiva, como anemiahipocrémica'’,32
responsiva a ferroterapia; deficit no desenvolvimento
péndero-estrutural?°; retardo mental 22 e nervo
pigmentado®.

Eletrocardiograma- Asanomalias correspondem afase
de repolarizacdo ventricular, com prolongamento do
intervalo QT, as custas do segmento ST edaonda T, que
se pode mostrar achatada, negativa, bifasica, entalhada

ou alternante 237, Habitualmente, existe ritmo sinusal, mas
2

tém sido registrados “fluter” atrial, arritmia sinusal,
bradicardia sinusal®, bem como extra-sistoles
ventriculares e marca-passo mutavel?. Essa Ultima
condi¢do foi encontrada em trés dos alunos examinados,
sendo um portador da sindrome em estudo.

Para Fraser e col.2 o intervalo QT pode variar de dia
para dia ou mesmo de hora para hora, sem que seu
prolongamento se relacione necessariamente com a
severidade das sincopes, fato constatado em, alguns de
Nnossos casos. Pode exigtir, contudo, associacdo entre o
grau de alargamento de QT e a idade do inicio dos
sintomas, assim como com a frequiéncia das crises.

Algumas vezes o prolongamento do intervalo QT apos

0 exercicio aparece sem nenhumaalteragéo dafreqiiéncia
cardiaca’’. Todavia, Pernot e col.?® admitem correlagdo
direta entre os paroxismos sincopais e a duragdo do
alargamento de QT, o miocéardio tornar-se-ia mais
vulneravel, na presencade umarepol arizagéo prolongada,
apesar de redlizar atividade menos anarquica do que a
fibrilag&o ventricular classica, chamadaformaA de Pick
Esse tipo de arritmia representaria o tipo B de Pick,
intermediériaentre afibrilagdo ventricular eataquicardia
ventricular, correspondente a taquicardia ventricular
“multifocal”, defocosvariaveisou “ defocosalternantes’,
e constituindo a “torsade de pointes” de Motté.
Caracteriza-se, também, quando néo fatal, pela cessacdo
espontanea dos episodios e pelaboaresposta ainfusio de
isoprenalinaintravenosa, seguidadainstituicdo de marca-
passo endocavitério®.
Schwartz e Malliane® ,no estudo de um caso da sindrome
de Romano-Ward, encontraram onda T alternantes
durante varios minutos, pelo medo do teste de esforco,
afirmando que o achado do intervalo QT longo € uma
caracteristicaestavel, enquanto aaternanciade T parece
estar relacionada ao aumento abrupto da atividade
simpatica.

Em nossa pequena série, pudemos detectar, em um dos
casos, em segmento do el etrocardiogramacontinuo (sistema
Holter) fig. 3) ondas T ora positivas, ora achatadas ou
negativas, coincidindo essainversdo com o aumento stibito
dafregqiiénciacardiaca, acompanhadade QT longo. Outro
caso apresentou também inversdo daondaT (fig. 5), com
aumento da freqiiéncia cardiaca e QT prolongado. Até
onde pudemos pesquisar, ndo encontramos, naliteratura,
relatos de inversdo da onda T com QT prolongado,
durante os aumentos subitos da freqiiéncia cardiaca,
€OMoO 0s registros nesses dois pacientes.

Anatomia patol 6gica - Nos portadores da sindrome
de Jervell e Lange-Nielsen submetidos a necropsia, o
exame macroscopico do coracéo era normal, exceto
em um caso. cujo endocérdio tinha a aparéncia elade
fibroel astose subendocardica?. Namicroscopia, foram
observados?#°4%; hipertrofiada tunicamédia daporcéo
intra-segmentar do modo sinusal e da artéria
da Juncédo atrioventricular; hemorragias ex-
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Fig. 5 — Caso 2 — 12 anos, sexo feminino segmento de
eletrocardiogramaarritmico ilustrando ritmo sinusal, discretamente
arritmico as freqliéncias cardiacas mais baixas, alternando-se
permanentemente com marca-passo atrial mutavel duranteavigilia
e 0 sono; freqliéncia cardiaca maxima atingida de 184 bpm (13:27
h), depois do almocgo sem atividade referida; ao despertar (8:39 h)
inversdo da onda T, com aumento stbito da freqiéncia cardiaca e
QTc de 468 ms.

tensas na jungdo entre 0 modo sinusal e o &rio direito;
focos defibrose e degeneracéo gordurosado modo sinusal;
fibras de Purkinje esparsas, sem edema e sem zona clara
perinuclear; ganglios parassimpaticos regionais
hemorrégicos e degenerados.

Segundo Friedman e col.®>%, o exame do ouvido
revelou o 6rgédo de Corti ausente ou degenerado e
degeneracdo da macula. A estria vascular era atréfica e
continha inclusdes esféricas de substancia hialina
eosinofilica em todo o caracol, aparentemente mais
abundante na porcéo apical. Esse material formava
glébulos ou agregagdes irregul ares na estria espessa da,
tendo em torno tecido de granulacédo e capilares
congestos. Apresentava essa substancia PAS positivo,
sugerindo que contivesse algum mucopolissacarideo ou
elemento afim.

Patogénese - Ferrer e Talner®? valorizaram o aumento
do intervalo QT durante o sono, tendo em vista que
referida sindrome ocorre principalmente nesse periodo.
Corroboram sua opinido as pesquisas de Haddad e col .4
guando sugerem: o desequilibrio do tono simpético é
maior no sono paradoxa do que no sono REM, em
criancas normais; ventriculos podem ser mais suscetivels
a arritmias potencialmente letais no sono paradoxal do
gue no estagio REM.

Por outra parte, tem sido divulgado que o ganglio
estrelado esquerdo é dominante no que tange ao aumento
da vulnerabilidade cardiaca a fibrilacdo ventricular,
evidenciando-se que o blogueio unilateral dos ganglios
estrelados exerce efeitos opostos no desencadear de
arritmias cardiacas. Acentuam-se eles com o bloqueio do
ganglio estrelado direito e diminuem com o esquerdo
4 Yanowetz e col. “utilizando preparacdes em cées
detectaram alteracBes eletrocardiogréficas no periodo
refratario ventricular em decorréncia da estimulacdo ou
da ablacdo unilateral dos ganglios estrelados. A
gangliectomia direita ou a estimula¢éo do ganglio
estrelado esquerdo resultaem intervalo QT prolongado e
em aumento da amplitude da onda T. Procedimento
inverso provocaria aumento da negatividade da onda T,
sem alteracdo mensuravel, do intervalo QT.

Olley e Fawler?” admitiram que as anormalidades
eletrocardiogréficas presentes na sindrome em estudo
estdo relacionadas com o controle adrenérgico neural ou
com o metabolismo danorepinefrinano miocardio. Talvez
um sistema enzimético anormal localizado na membrana
celular leve a uma resposta exagerada a norepinefrina
neura ou circulante.

Sobretudo a publicacéo de Fraser e col.? consegue
arrolar ainda varias outras teorias que vém sendo
propostas em relagdo a patogénese dessa. Admitem, assim,
ainterferénciade um desequilibrio el etrolitico decorrente
de anomalia enzimaética congénita, interferindo na
capacidade da célula miocardica de reter potassio e com
defeito metabdlico a nivel do glicogénio, eventos que
aconteceriam de modo semel hante no ouvido. Outrateoria
invoca a participacdo da oclusdo seletiva ou estenose do
vaso espiral, na vida fetal, atribuindo-se, primariamente
a insuficiéncia circulatoria as lesdes do ouvido e do
coragdo. Disturbiosvagais ou comprometimento primario
do sistema nervoso central sdo outros mecanismos
aventados, sem evidéncias plausiveis, comparaveis as
alteracbes morfolégicas que aparecem no
eletrocardiograma quando dos distirbios do sistema
nervoso periférico ou das lesdes vasculares ou cirdrgicas
do encéfalo.

Diagndstico - Torna-semaisfécil o diagndstico, quando
medi cos que cuidam surdos mudos familiarizam com essa
sindrome. Se um eletrocardiograma em repouso mostrar
intervalo QT com valor superior ao normal, recomenda-
se sua repeticdo apds o exercicio. Nasindrome de Jervell
eLange-Nielsen, ointervalo QT aumentara, em contraste
com a reducéo observada em pessoas hormais, dai a
importanciaexpressivadaeletrocardiografiadindmicaem
taiscasos. Paraaidentificacéo de heterozigéticos podemos
recorrer ao el etrocardiograma?’ e aandlise dermatoglifica
3 observando-se nessa um aumento do nimero de arcos,
similar a0 que ocorre na trissomia do 18.

Como as crises sincopais levam ao uso frequente de
fenobarbital e/ou difenil-hidantoina, na presungdo de
gue se trata de epilepsia 4%, torna-se dificil o
diagnéstico, ndo sO pela atenuacdo do quadro
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clinico, como pel o encurtamento dointervalo QT queessas
drogas ocasionam.

Em nossa pesquisa, observamos que, dos 13 casos com
historia de convulsdo, 12 fizeram uso de fenobarbital ou
de difenil-hidantoina, o que demonstra a generalizagéo
de seu emprego.

Tratamento - E provével que o fenobarbital e adifenil-
hidantoina sejam Uteis na prevencédo de descargas
paroxisticas do sistema nervoso central, na supressao do
automatismo miocardico e na melhora da conducédo
atrioventricular’#’, embora nem sempre tais resultados
segjam alcangados'®*,

O propranolol foi usado com bonsresultados por alguns
autores?”44¢  permanecendo os pacientes livres dos
sintomas, embora com el etrocardiogramaai ndaanormal .
James*® contestou seu uso, por ser a fregiéncia sinusal
baixa em certo nimero de pacientes com intervalo QT
longo hereditério, o que seria intensificado pelo
bloqueador beta-adrenérgico, facilitando o aparecimento
de arritmias. A avaliagdo mais recente sobre o uso dos
betablogueadores nessa condicdo indicou que, em cerca
de 500 pacientes, houve reducdo da mortalidade em 6%,
guando comparado com grupo néo tratado, cuja
mortalidade atingiu 73%™.

Conforme Moss e McDonald® a gangliectomia
simpaética cérvico-toracica esquerda (estelectomia) foi
empregada em 15 pacientes que ndo responderam ao
tratamento clinico, sem registro de 6bito em um
seguimento de trés meses a sete anos. Houve redugéo do
intervalo QT em apenas seis dos 15 pacientes, sugerindo
quetal procedimento atue mais sobreo limiar dafibrilacéo
ventricular. Paraque aterapéuticacirargicasejabenéfica,
devem ser removidosndo s o ganglio estrelado esquerdo,
mas também o 3.° e 0 4.° ganglio toracico.

A associagao daestelectomiaesquerdacom o implante
de marca-passo endocavitério foi usado pelaprimeiravez
com éxito por Chaudron e Lebacg®, enquanto o emprego
desse sem estel ectomia desencadeou fibrilagdo ventricul ar
na experiéncia de Olley e Fawler?,

Progndstico - E elevado o indice de mortalidade,
especialmente para os pacientes que ndo utilizam os
blogueadores beta-adrenérgicos'“®2. O 6hito ocorre, em
geral, na infancia e ndo se limita aos pacientes que
apresentam alteracdes eletrocardiograficas mais
pronunciadas®.

Contudo, Fraser e Col.2*® sugeriram a existéncia de
um fendtipo relativamente benigno, quando haveria
verdadeira adaptacdo cardiaca, talvez pelo aumento do
suprimento sangiiineo ao nado sinusal, ou pelamaturacéo
do sistemade condugcéo atrioventricular, demodo areduzir
a vulnerabilidade do coragdo as arritmias atriais. Nesse
sentido, menciona um caso de sua experiéncia, com 19
anos de idade, que ndo sofria atagues ha 10 anos e era
corredor, bem assim outro paciente que alcancara 18 anos,
sem apresentar crises ha trés anos.

Para maior seguranca, num sentido preventivo deve
ser evitado o emprego de anestésicos que contenham
catecolaminas, sendo aconselhavel sempre o
monitoramento nos procedimentos odontol6gico e
cirdrgicos.

Face a relativa frequiéncia de morte stbita, devem os
pais e professores desses pacientes ser exercitados na
prética de ressuscitagdo cardiopulmonar.

SUMMARY

One hundred and thirty-seven deaf-mute children from
a specialized school were studied for identifying clinica
pictureswith prolonged Q-T interval, specially the Jervell
and Lange-Nielsen syndrome (J.L-N.S.). There were 66
males (48.2%), mean age 10.3 years old (ranging from 3
to, 17 years) and 71 females (51.8;%), mean age 93 years
old (ranging from 3 to 20 years). Congenital deafness
was detected in 67 cases (48.9%), with prolonged Q-T
interval in 32 (47.7%) of them; acquired deafness occurred
in 32 (39.4%) children, with prolonged Q-T interval in
16 (29.2%) - (P < 0.05); in 16 cases the cause of deaf
ness was not identified.

Eighteen patients (13.1%) had the usual symptoms of
JLN.S. (seizures, faintness, dizziness, pa pitations), and
only one of them had acquired deaf ness.

Holter electrocardiographic recordings were obtained
in 15 cases, selected among those with familial deafness,
arrhythmias, above reported symptoms and prolonged Q-
T interval. This procedure was useful in the evaluation of
the disease, because it allowed a better characterization
of the arrhythmias and the recording of increasing Q-T
Intervals during the higher rates. Three patients had a
diagnosis of JL. N.S.; one of them had consanguineous
parents. Two of these patientshad inverted T wavesduring
sudden elevation of the heart rate, which has not yet been
reported in the medical literature.

The use of anti-convulsant drugs may reduce Q-T
interval and mislead the diagnosis.

The high incidence of potentialy lethal arrhythmias
justifies the study of this syndrome and the re view of Its
genetic, pathogenic and therapeutic aspects.
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