
第 5 卷第 4 期
2003 年 8 月 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　中国当代儿科杂志

Chin J Contemp Pediatr
Vol. 5 No. 4
Aug. 2003

[收稿日期 ] 　2002 - 12 - 12 ; 　[修回日期 ] 　2003 - 04 - 04
[作者简介 ] 　赵奕怀 (1972 - ) ,女 ,大学 ,主治医生。主攻方向 :新生儿专业。

·经验交流·

儿童先天性 Q T 间期延长综合征的临床特点

赵奕怀1 ,覃有振2 ,柯志勇3

(11 汕头市中心医院儿科 ,广东 汕头 　515000 ; 　21 中山大学附属第一医院心儿科 ; 　31 中山大学附属第一医院

儿科 ,广东 广州 　510080)

[中图分类号 ] 　R725. 4 　　[文献标识码 ] 　D 　　[文章编号 ] 　1008 - 8830 (2003) 04 - 0371 - 02

　　先天性 Q T 间期延长综合征 ( long Q T syn2
drome ,LQ TS)是一种先天性疾病 ,常有家族遗传倾

向 ,心电图表现为 Q T 间期延长和致命性心律失常 ,

如尖端扭转性室性心动过速 ( TdP) 及心室颤动 ,临

床上以反复发作性晕厥及猝死为特征。多见于青年

人 ,是儿童和年轻人发生猝死和意外死亡的一个重

要原因。通过对此病的研究 ,可预防 LQ TS 患者猝

死的发生 ,在儿童期能明确诊断就更有临床意义。

依据 1993 年 Schwartz 等 [1 ]提出的 LQ TS 诊断标

准 ,将确诊的 2 例儿童 LQ TS 报告如下。

1 　临床资料

　　例 1 ,男 ,7 岁 4 个月 ,因发作性心悸 10 个月 ,晕

厥发作 3 次入院。出生史、个人史无特殊 ,生长发育

正常。10 个月前出现发作性心悸 ,先后在运动或情

绪激动时晕厥发作 3 次。心电图示心率 80 次/ min ,

频发室性早搏 ,Q T 间期延长 ,Q T 为 0. 44 s ,Q Tc 为

0. 46 s ,各导联可见 T 波宽大 ,基底增宽 ,有 U 波 ,

见图 1。运动试验见心率增快至 100 次/ min ,Q T 为

0. 36 s ,Q Tc 为 0. 46 s。查体无特殊发现 ,听力正

常。除胸正侧位片示右心室稍增大外 ,心肌酶、肌钙

蛋白 I、电解质、甲状腺功能、超声心动图均正常。

入院后发作晕厥 1 次 ,发作时心电图示室性心动过

速 ,Q T 为 0. 36 s ,Q Tc 为 0. 57 s (见图 2) 。用普罗

帕酮、利多卡因等药后仍无改善 ,以同步直流电击复

律后复律。予普奈洛尔 30 mg/ d 口服 ,未再发。出

院后继续口服普奈洛尔 ,随访至今 (1 年多)无再发。

例 2 ,男 ,6 岁 11 个月 ,因 5 年内反复晕厥 3 次

入院。患儿 1 岁 11 个月时第 1 次发生晕厥 ,诊断不

明 ,最后 1 次晕厥在入院前 3 d ,晕厥前无诱因。其

母在 3 个月前因晕厥 1 h 后死亡 ,死因不明 ;其兄 10

岁 ,体检发现有心动过缓 ,但无晕厥史。入院体检 :

除胸骨左缘稍隆起外 ,其他无特殊。胸片、超声心动

图、心肌酶、肌钙蛋白 I、电解质、甲状腺功能均正常。

心电图示心率 60 次/ min ,QT 为 0. 46 s ,QTc 0. 46 s ,

T波双向 ,有切迹 ;阿托品试验见心率增快至 110 次/

min ,QT为 0. 40 s ,QTc 为 0. 49 s。住院期间无发作。

予护心药、普奈洛尔带药出院 ,无再发。

2 　讨论

　　先天性 LQ TS 可在任何年龄发病 ,但都是以心

电图表现为 Q T 间期延长、反复发作晕厥及高猝死

率为特征。反复发作晕厥多与应激或剧烈活动有

关 ,少数在安静或睡眠时发作。反复发作晕厥易被

误诊为癫痫或血管神经性晕厥 ,临床上应作鉴别 ,不

明原因的反复发作晕厥要注意 LQ TS 的可能。

LQ TS 有遗传倾向 ,对有 LQ TS 家族史者 ,应进行常

规心电图检查 ,首次心电图往往是临床诊断 LQ TS

的依据。LQ TS 的临床诊断是建立在 Q T 间期延长

的基础上的 ,但 Q T 间期延长应排除其他疾病或药

物对心电图的影响 ,如 Q T 间期正常 ,一般可排除

LQ TS ,值得注意的是 T 波改变也是 LQ TS 的主要

表现。1993 年国际 LQ TS 协作组公布了修改的临

床诊断标准[1 ] 。对于可疑病儿需进一步行运动试

验及动态心电图检查 ,减少或防止漏诊。

随着分子生物遗传学的发展 ,已经基本确定了

LQ TS 的 6 个致病基因 ,不同基因类型有不同的临

床特征 ,伴有耳聋的 Jervell 和 Lange - Nielsen 综合

征是 LQ TS1 基因异常的纯合子 ,为常染色体隐性遗

传 ,睡眠或休息时发病 ,临床少见。无耳聋的 Ro2
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mano 和 Ward 综合征是由多种亚型构成 ,为常染色

体显性遗传 ,基因突变导致钾通道异常造成复极时

钾外流减少所致 ,运动后 Q T 间期明显延长 ,多在情

绪激动和运动时发病 ,均为儿茶酚胺依赖型 (运动依

赖型 ) [2 ] 。不同基因类型的心电图表现不同 ,

Moss[3 ]等发现 LQ TS1 心电图中 T 波宽大伴基底部

增宽 , T 波持续时间最长 ;LQ TS2 型的 T 波低平 ,振

幅低 ,伴或不伴双峰 ;LQ TS3 的 ST 段平直延长 , T

波延迟出现和心动过缓 , Q T 间期最长 ,而且所有

LQ TS3 患者的 Q Tc 都延长 ,而其他型患者有时

Q Tc 可以在正常范围。通过大系列基因检测材料

与临床心电图特点的对比研究 ,可依据病儿心电图

的特征性改变 ,从临床推断其致病基因类型。最常

见的是 LQ TS1 和 LQ TS2 型。本资料例 1 的临床及

心电图特征符合 LQ TS1 的特征 ,用普奈洛尔可获得

较好的效果。例 2 的临床和心电图特征则较符合

LQ TS2 的特征 ,发作较少 ,用药后无再发。基因检

查诊断有可能做为诊断的“金标准”,但目前尚未普

及开展基因检测 ,而且基因检测费用高、需时长 ,目

前仍主要以临床特征和心电图特点来判定 ,掌握临

床、心电图特征具有重要的意义。

LQ TS 的治疗是防止心律失常引起的晕厥或猝

死 ,包括生活管理和特异治疗。主要治疗方法[4 ] :

①β受体阻滞剂 ; ②左心脏交感神经节切除术 ; ③心

脏起搏器。可根据具体情况选择相应的治疗。无症

状或第 1 次发病者可使用β受体阻滞剂 ;反复晕厥

或伴哮喘、糖尿病者行左心脏交感神经节切除术 ;有

心脏骤停者可用β受体阻滞剂 + 左心脏交感神经节

切除术 + 心脏起搏器。有长间歇依赖性尖端扭转型

室性心动过速者使用β受体阻滞剂 + 心脏起搏器。

图 1 　例1无发作时心电图 ,Q T 0. 44 s ,Q TC 0. 46 s ,各导联

可见 T 波宽大 ,基底增宽

图 2 　例1发作时心电图 ,示室性心动过速 ,Q T 0. 36 s ,Q TC

0. 57 s
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