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Presentación de un niño con síndrome de QT largo
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Resumen
El síndrome de QT largo es una enfermedad carac-
terizada por cambios a nivel electrocardiográfico en
la repolarización, prolongación del intervalo QT
(corregido para la frecuencia cardíaca), síncope y
muerte súbita. En su forma congénita, múltiples
mutaciones han sido descriptas en cinco diferentes
genes, responsables de las alteraciones en la expre-
sión de los canales iónicos de sodio y potasio. Debi-
do a la creciente aparición de la forma adquirida,
asociada a un importante número de fármacos uti-
lizados en la práctica pediátrica habitual, este sín-
drome ha despertado recientemente considerable
atención en las publicaciones internacionales. Tan-
to en la forma congénita como en la adquirida el
síndrome se asocia a una arritmia ventricular rápi-
da, polimorfa, denominada torsión de punta
(“torsades des pointes”), que en no pocos casos
degenera en fibrilación ventricular. El diagnóstico
permite instituir un tratamiento adecuado y con el
seguimiento, disminuir la frecuencia de muerte
súbita cardíaca, de alta incidencia en esta población
pediátrica particular.
Palabras clave: síndrome de QT largo, síncope, muerte
súbita, torsión de punta, cardiodesfibrilador implantable.

Summary
The long-QT syndrome is a disorder of repolari-
zation identified by the electrocardiographic ab-
normalities of prolongation of the QT interval
corrected for heart rate, syncope and sudden
death. Different mutations have been described
in at least five genes in the inherited forms re-
sponsible of alterations in the Na-K ionic chan-
nels expression. The acquired form has recently
arouse great attention in international publica-
tion due to a notable increase, associated to a
great number of common drugs used daily in
pediatric practice.
Both congenital and acquired forms are associ-
ated to a polymorphic ventricular tachycardia
called torsades des pointes, which frequently be-
comes into ventricular fibrillation.
With effective therapy, the high risk of sudden
death can be significantly reduced.
Key words: long-QT syndrome, syncope, sudden
death, torsades des pointes, implantable cardioverter-
defibrillator.

INTRODUCCION
Diversas son las opciones terapéuti-

cas para el tratamiento de pacientes por-
tadores de síndrome de QT largo (SQTL).
Los betabloqueantes son indicados de

rutina,1 pudiendo combinarse con el im-
plante de marcapasos definitivos;2 en
lugares con experiencia se plantea la
gangliectomía cervical alta, aunque su
uso no está debidamente avalado en
pediatría.3 Experimentalmente está en
desarrollo la terapia génica específica.4

La opción más reciente es la del cardio-
desfibrilador implantable (CDI).5 En esta
comunicación describimos el primer
implante de un CDI realizado en un
hospital público pediátrico de la Repú-
blica Argentina.

HISTORIA CLINICA
Se presenta un paciente de nueve

años de edad con diagnóstico de SQTL
congénito en tratamiento con atenolol 1
mg/kg, desde los tres años de vida.

El diagnóstico se sospechó al naci-
miento del niño, dado que la madre
durante el parto presentó taquicardia
ventricular, que fue revertida eléctrica-
mente y posteriormente se le realizó el
diagnóstico de SQTL,6 desconocido has-
ta ese momento.

Sin otros antecedentes personales ni
familiares a destacar, con crecimiento y
desarrollo dentro de límites normales,
permaneció asintomático hasta los ocho
años cuando, luego de un juego de fút-
bol y precedido de palpitaciones con
sensación de inestabilidad, presentó un
cuadro de síncope seguido de convul-
siones tonicoclónicas generalizadas con
relajación de esfínteres.7

Derivado a un servicio de neurolo-
gía, con electroencefalograma (EEG)
normal, se lo trató como un cuadro de
epilepsia con clobazam 10 mg/día vía
oral.

Luego de un período libre de sínto-
mas de dos meses recibiendo una dosis
mayor de atenolol (1,5 mg/kg/día vía
oral) y sin presentar cambios en el elec-
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trocardiograma (QT corregido [QTc] = 0,56
seg), el paciente repitió un nuevo episodio
con las mismas características, pero de
mayor duración (Gráfico 1).

Con un segundo EEG normal, ante la
fuerte sospecha de que el episodio sincopal
era secundario a una taquiarritmia de alta
frecuencia en un paciente tratado con beta-
bloqueantes y un QTc >0,55 seg (lo que
aumenta la posibilidad de riesgo de muer-
te súbita),5 se decidió someter al paciente al
implante de un cardiodesfibrilador (CDI).
La taquiarritmia se confirmó posteriormen-
te mediante el registro guardado por el
CDI (Gráfico 2).

El implante se realizó bajo anestesia
total, se introdujo el catéter endocavitario
a través de la vena cefálica izquierda y se
colocó en el ápex del ventrículo derecho.

Los umbrales, tanto de estimulación como
de desfibrilación, fueron satisfactorios. El
paciente fue dado de alta al segundo día
del posoperatorio.

A dos meses de la internación y luego de
una actividad física intensa, el paciente co-
menzó con palpitaciones e inestabilidad
postural seguida de un fuerte golpe en el
tórax, referida por el niño como “un puñeta-
zo en el pecho”, sin llegar al desmayo. En el
posterior chequeo que se realizó mediante
telemetría, el sistema de registro de eventos
del cardiodesfibrilador mostró que había sido
eficaz la reversión de una taquicardia
ventricular polimórfica (torsión de punta)
mediante la descarga de 10 joules, restable-
ciendo el ritmo sinusal. Esto confirmó que
los episodios sincopales del paciente eran
debidos a la arritmia ventricular.

GRÁFICO 2. Registro guardado en el cardiodesfibrilador implantable del paciente.
Arritmia y cardioversión luego de realizar actividad física intensa.
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GRÁFICO 1. Registro Holter del paciente portador de síndrome de QT largo, con intervalo QT de 0,56 segundos.
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DISCUSION
En el año 1957, Jervell y Lange Nielsen8

describieron una enfermedad compuesta por
síncope, sordera e intervalo QT prolongado.
Romano (1963)9 y Ward (1964)10 también des-
cribieron esta enfermedad, pero sin sordera.
En ambos casos presenta carácter familiar,
en el primero de ellos autosómico recesivo y
en el segundo, autosómico dominante. La
incidencia de este síndrome es desconocida
en nuestro medio.

En el ECG se observa la prolongación
del QTc* mayor de 0,44 segundos. La onda
T es amplia, bifásica y en los registros de
Holter se observa que es variable y alter-
nante. Cabe destacar que, en presencia de
clínica sugestiva e historia familiar positi-
va, debe sospecharse SQTL aun con elec-
trocardiograma normal.5

El riesgo de dichos episodios sincopales
ha sido relacionado con episodios de taqui-
cardia ventricular de alta frecuencia, poli-
morfa, llamada torsión de punta, la cual
puede transformarse en fibrilación ventri-
cular. El riesgo de estos ataques estaría en
relación con la prolongación del QTc, con-
siderándose con mayor riesgo los pacien-
tes en quienes es mayor de 0,50 segundos.4

Para categorizar este riesgo se utiliza
una tabla propuesta por Schwartz en 1993
modificada para pediatría,11 que propone
criterios mayores y menores (Tabla 1) y,
con un rango de 0 a 9, establece arbitraria-
mente tres categorías: 1 o menos: baja pro-
babilidad de padecer SQTL, 2 a 3 puntos:
probabilidad intermedia, 4 puntos o más:
alta probabilidad.

Nuestro paciente índice presentaba un
QTc que, bajo el efecto de los betabloquean-
tes (los cuales acortan el QT), tenía un valor
de 0,56 seg y 7 puntos obtenidos de la tabla
para categorizar este síndrome.

La mortalidad en pacientes con SQTL
sin tratamiento ha sido establecida en pa-
cientes adultos, a partir del primer episo-
dio sincopal, en un 21% para el primer año
y del 60% en los 10 años siguientes. Esto
puede ser reducido globalmente a un 3 a
4% con la terapéutica apropiada.12

La base de las manifestaciones de este
síndrome es una alteración genética rela-
cionada con un trastorno a nivel de los
canales iónicos que gobiernan la electrofi-
siología celular.6

Tales alteraciones fueron identificadas
en diferentes genes responsables de la ex-
presión de canales iónicos en distintos cro-
mosomas del mapa genético; es así que
fueron identificadas a nivel del cromosoma
11 (LQT1), donde se encuentra el gen KV-
LQT1, renombrado recientemente como
KCNQ1, responsable de una de las corrien-
tes de potasio participante de la repolari-
zación (Iks); esta es la forma más frecuente
denominada síndrome de Romano-Ward.13

Existe otra modificación identificada so-
bre el cromosoma 7 (LQT2) con la alteración
genética a nivel del gen HERG, responsable
de otra corriente de potasio llamada Ikr.

En el cromosoma 3 (LQT3) se identificó
una alteración a nivel del gen SCN5A, res-
ponsable de la expresión de una corriente
de sodio INA, relacionado también con el
síndrome de Brugada.13

El síndrome de Jervell y Lange-Nielsen
también presenta su alteración genética
sobre el cromosoma 11 pero en otra ubica-
ción genética. Se han descripto hasta el
presente 5 genes que causan las alteracio-
nes de SQTL con más de 100 mutaciones

TABLA 1. Criterios para el diagnóstico
de síndrome de QT largo.*

Hallazgos electrocardiográficos Puntos

QTc > 0,47 seg. 3

0,46 a 0,47 seg. 2

0,45 seg. (varones) 1

Torsión de punta 2

Onda T alternante 1

Onda T mellada (3 derivaciones) 1

Baja frecuencia para la edad 0,5

Historia clínica

Síncope con estrés 2

Síncope sin estrés 1

Sordera congénita 0,5

Historia familiar de SQTL

Con 4 puntos o más obtenidos de la tabla 1

Muerte súbita en algún miembro directo

de la familia con edad <30 años 0,5

* Schwartz PJ 1981.

* Fórmula de Bazett:

QTc=  
 QT

 (r-r)=+++++
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descriptas, lo que dificulta la caracteriza-
ción genética rutinaria, reservándose la
misma para protocolos de investigación.4

En relación al síndrome de QT largo
adquirido se describen cuatro causas y és-
tas son:
• Alteraciones en los electrólitos: hipokale-

mia, hipocalcemia, hipomagnesemia.
• Drogas: fenotiacinas (clorpromacina, etc.),

antidepresivos tricíclicos (amitriptilina,
imipramina), antibióticos (eritromicina,
azitromicina, trimetoprima, etc.), antifún-
gicos (ketoconazol, fluconazol), antihista-
mínicos (terfenadina, astemizol difenhi-
dramina, etc.), antiarrítmicos de Clases I
y II (quinidina, sotalol, etc.), proquinéticos
gastrointestinales (cisapride).14

La combinación de estas drogas aumen-
ta el riesgo de padecer la arritmia carac-
terística del síndrome de QT largo: la
torsión de punta.

• Sistema nervioso central: el trauma o la
injuria del tejido nervioso provocan alar-
gamiento del intervalo QT, especialmen-
te la hemorragia subaracnoidea.

• Alteraciones cardíacas primarias: pueden
presentarlo las miocarditis, las miocar-
diopatías hipertrófica o dilatada, al igual
que el prolapso de la válvula mitral.
El tratamiento del SQTL adquirido es el

suplemento del ion faltante o la suspen-
sión del fármaco responsable, teniendo en
cuenta que si el paciente es portador de un
síndrome de QT largo congénito, bajo nin-
gún concepto debe recibir los fármacos de
conocido efecto sobre el intervalo QT.

El tratamiento actual de la forma genética,
sin diferenciación del tipo que tenemos por
delante, son los betabloqueantes,1 a los cuales
se les puede combinar el agregado de mar-
capasos definitivo o, ante el fracaso de los
mismos, queda la opción del CDI.12-13                  ❚
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