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Revision

Sindrome de QT largo y Torsade de Pointes

J. Mufioz Castellano

061 oE LA RioA.

RESUMEN ABSTRACT

alargamiento de la fase de repolarizacion del potencial de ac-
cion ventricular. Los pacientes que lo padecen tienen tendencia
a sufrir arritmias graves como taquicardia ventricular y torsade de poin-
tes. Se han identificado siete tipos de SQTL congénito y otros secun-
darios a mdltiples causas. Es fundamental la medicion correcta del in-
tervalo QT, que se discute en esta revision, lo mismo que la
epidemiologia, caracteristicas clinicas y diagnéstico del SQTI. El trata-
miento incluye la retirada de los factores que pueden originar arritmias
graves, la administracién de magnesio y eventualmente potasio, la im-
plantacién de un marcapaso endovenoso transitorio y la utilizacién de
isoproterenol en el SQTL adquirido.

E | sindrome del QT largo (SQTL) es un desorden causado por el Long QT and Torsade de Pointes Syndrome

he long QT syndrome (LQTS) is a disorder caused by a lengthe-
ning of the repolarisation phase of the ventricular action poten-
tial. Patients with this condition tend to develop severe arrhyth-
mias such as ventricular tachycardie and torsade de pointes. Seven
types of congenital LQTS have been identified, as well as others that
are secondary to a number of causes. A correct measurement of the
QT interval is fundamental, and is discussed in the present review, as
well as the epidemiology, clinical features and diagnosis of the LQTS.
Treatment involves the elimination of all factors that may trigger severe
arrhythmias, the administration of magnesium and eventually potas-
sium, implantation of a transitory endovenous pacemaker, and the use
of isoproterenol in acquired LQTS.

Sindrome del QT largo. Marcapaso endovenoso. The long QT syndrome. Endovenous pacemaker.
Isoproterenal. Isoproterenal.

INTRODUCCION latidos por minuto (Ipm). Esta arritmia tiene tendencia a desarro-
llar fibrilacién ventricular (FVA En los primeros articulos que
El sindrome de QT largo (SQTL) es un desorden causadoacen referencia a la TdP se describe una variacion morfologica
por el alargamiento de la fase de repolarizacion del potencigggular del QRS que va cambiando de positivo a negativo para
de accién ventricular (fase Ill). EI ensanchamiento del QRYolver a empezar y de ahi el nombre simbdlico de Torsade de
produce un alargamiento del intervalo QT, sin que por eso deointes o "torcimiento de puntas” alrededor del eje isoeléctrico.
trate forzosamente de un SQTL. El intervalo QT representd,a mayoria de los casos tienen polimorfismo, pero los cambios
en el electrocardiograma (ECG) normal, la duracion total, tansobre el eje no son regulares. Para que sea una TdP se requiere
to de la fase de despolarizacién, como la de repolarizaciomue el intervalo QT esté marcadamente incrementado.
por lo tanto es la duracién del intervalo JT (desde el punto J Los casos de TV polimorfa que no se acompafian de pro-
hasta el final de la onda T) el que determina la duracién de langacion del QT se tratan como una TV genérica. La Torsa-
repolarizacion. de normalmente comienza de forma slbita y no es una arrit-
Los pacientes que padecen un SQTL tienen tendencia a stMa sostenida, por lo que podemos ver el ritmo de base y
frir arritmias malignas, como la taquicardia ventricular (TV) y lacomprobar la prolongacion del intervalo QT.
llamada Torsade de Pointes (TdRg TdP es una taquicardia La TdP es una TV poco frecuente. La TV genérica y la
ventricular polimorfa, en la cual el complejo QRS va cambiandddP son taquicardias diferentes con causas y manejo, por tan-
latido a latido. La frecuencia ventricular oscila entre 150 y 25@0, muy diferentes. El uso de antiarritmicos de grupo IA en la
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TdP puede traer consecuencias desastrosas. Por tanto diferen- EI SQTL se produce por factores genéticos y por factores

ciar estas dos entidades es fundaméntal

ETIOLOGIA

El flujo rapido de iones positivos, sodio (IN& calcio ha-

adquiridos. El SQTL congénito es una enfermedad hereditaria
de los canales iénicos causada por determinadas mutaciones
de los genes que codifican las proteinas de los canales iénicos
transmembrana de Ne de K*. El mal funcionamiento de los
canales i6nicos con un flujo de Khadecuado hacia el exte-

rior o un exceso de Naacia el interior de la célula miocardi-

cia el interior de la célula miocardica origina la despolariza<€a conduce a un exceso de iones positivos intracelulares. Este
cion normal. Cuando este flujo que va hacia el interior es sg@xceso de cargas positivas intracelulares alarga la repolariza-
brepasado por el flujo de potasio’{Kjue va hacia el exterior cion ventricular, lo cual se traduce en una prolongacion del

acontece la repolarizacion miocéardica

y Torsade de Pointes

* Alteraciones electroliticas
- Hipopotasemia e hipomagnesemia
- Hipocalcemia

+» Medicamentos antiarritmicos
- Bepridil
- Fentolamina
- Antiarritmicos de clase IA: quinidina, procainamida, disopiramida
- Antiarritmicos de clase IC: flecainida
- Antiarritmicos de clase III: sotalol, ibutilide, azimilide, dofetilide
y amiodarona

« Interaccion de drogas
- Antihistaminicos como terfenadina o astemizol conjuntamente
con antiarritmicos de clase IA, IC o Ill.
- Astemizol y terfenadina a altas dosis usados conjuntamente
con antifiingicos azdlicos.

+ Antibi6ticos macrélidos

+ Otras drogas

- Cisaprida

- Probucaol

- Kentanserin

- Agentes antimicrobianos: eritromicina, claritromicina, grepaflo-
xacino, moxifloxacino, pentamidina, amantadina, cloroquina,
trimetropim-sulfametoxazol

- Tacrolidus

- Arsénico

- Antifingicos: ketoconazol, itraconazol

- Antihistaminicos: terfenadina, astemizol

- Antimigrafiosos (improbable): sumatriptan, zolmitriptan

- Droperidol

- Metadona (improbable)

- Anticonvulsivantes: felbamato

- Domperidona

- Antipsicéticos: haloperidol, tioridacina, pimozida, ziprasidona,
clorpromacina, olanzapina, risperidona

- Antidepresivos triciclicos y otros antidepresivos: amitriptilina,
desipramina, imipramina, setralina, venlafaxina

— TABLA 1. Causas de sindrome de QT largo —

intervalo QT.

Los dos SQTL congénitos clasicos son el sindrome de
Jervell y Lange-Nielson (sindrome de QT largo mas sordera)
y el sindrome de Romano Ward (prolongacion del QT aisla-
do). Ambos sindromes se relacionan con muerte stbita por
FV o por TdP que degenera en'FV

Se han identificado 7 tipos de SQTL congénito del
SQTL-1 al SQTL-7. Electrofisiolégicamente, estas mutacio-
nes relentizan la inactivacion de la corriente de despolariza-
cion del sodio hacia el interior de la célula y retardan la co-
rriente de repolarizacion del potasio hacia el exterior. El
resultado es un incremento de la despolarizacién y una disper-
sién de la repolarizacién; ambas caracteristicas contribuyen al
fenotipo final del sindronfé

Los factores que causan SQTL adquirido son: farmacos,
alteraciones electroliticas, bradicardia importante, abuso de
cocaina, envenenamiento por organofosfor&gda@ssénico,
hemorragia subaracnoidea, accidente cerebrovascular agudo,
encefalitis, traumatismo craneal, isquemia miocardica, miocar-
ditis, inanicién, dietas liquidas de proteinas, hipotiroidismo,
hiperparatiroidismo, feocromocitoffi#, neuropatia autonémi-
cay virus del SIDA(Tabla 1).

MEDICION DEL INTERVALO QT

El intervalo QT se mide desde el principio de la onda Q
hasta el final de la onda T. Se acepta que su valor normal sea
menor a 440 milisegundos (rfs)

Pasos a seguir para la medicién del intervalo QT:

1. Registrar el ECG en condiciones basales y en reposo,
evitando el periodo posprandial.

2. Estar unos minutos de reposo antes de hacer el ECG,
para permitir que el intervalo QT se adapte a la frecuencia
cardiaca (tarda 1-3 minutds)

3. El intervalo QT debe medirse:

a. De forma manual, preferiblemente usando las derivacio-
nes de los miembros que muestran mejor el final de la onda T.

b. Desde el principio del complejo QRS hasta el final de
la onda T, haciendo la medida en 3-5 latidos. La onda U posi-
blemente corresponda a la repolarizacion tardia de células del
miocardio medio. La onda U debe incluirse en la medida sélo,
si es lo suficientemente ancha para estar unida a la onda T.
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c. Durante el pico de concentracién plasmatica de los meniento con farmacos. El sindrome de QT largo congénito es
dicamentos que prolongan el intervalo QT. autosémico dominante pero se expresa con mas frecuencia en
4. La medicién del intervalo QT debe ajustarse a la fremujeres. El alargamiento del QT es mayor en las mujeres que
cuencia cardiaca, lo que se llama intervalo QT corregiden los hombreés
(QTc). La mejor forma de hacerlo ain no ha sido determinada El SQTL congénito generalmente se manifiesta antes de
porque los estudios realizados no son prospectivos y esto tms 40 afios, principalmente en la nifiez y en la adolescencia.
nos permite hacer una recomenda€ion La edad de presentacién de las primeras manifestaciones de-
5. Evitar medir el intervalo QT en los ciclos cardiacospende del genotipo familiar. De acuerdo con los datos del re-
con gran variacién en el intervalo sinusal o0 en los precedidogistro internacional de SQTL la edad media del primer evento
por arritmias. cardiaco (sincope o muerte subita) es: SQTL1: 9 afios (n =
6. Puede hacerse una prueba de esfuerzo para despistd® individuos), SQTL2: 12 afios (n = 72), SQTL3: 16 afios
una prolongacion acentuada del QT durante la fase de recup@ = 62).
raciort. Los varones son menos propensos a desarrollar eventos
Varias técnicas para la medicion del intervalo QT se harardiacos porque su intervalo QT es mas corto si lo compara-
propuesto en la literatura; sin embargo es la formula de Bazattos con el de las mujeres (esto es mas evidente en los chicos
la que se ha popularizado ampliamente. Este autor proponechicas con SQTL1 y 2). El intervalo QT es mas corto en
que el QTc sea resultado de la division del intervalo QT deVarones lo cual es mas evidente a frecuencias cardiacas meno-
paciente entre la raiz cuadrada del RR. Siempre debemos aes de 60 Ipm. El riesgo de Torsades y de muerte slbita es
rregir el QT del paciente ya que la fase de repolarizacién demayor a primeras horas de la mafiana; esto se correlaciona
pende de la frecuencia cardiaca; en bradicardia esta fase tiezen el pico diurno del intervalo &T
de a ser mas larga y en taquicardia mas corta. El riesgo de padecer TdP en la mujer embarazada es sélo
FORMULA DE BAZETT: QTc = QT¥ RR ligeramente superior, excepto en el periodo desde los nueve
La formula de Bazett ha sido criticada por no ser adecuameses hasta el postparto inmediato, durante el cual el riesgo
da a frecuencias alfasOtras férmulas son la de Fridericia, en de sufrir un evento cardiaco es #lto
la que el QTc es igual al intervalo QT dividido por la raiz cG-  La prolongacién del intervalo QT es un factor de riesgo
bica del RR, y la féormula de Framingham que es una ecugara muerte slbita cardiaca independientemente de la edad
cién de regresion lineal. Desde el punto de vista epidemiolédel paciente, antecedentes de infarto de miocardio, frecuencia
gico, la formula de Framingham es el método més sélidogardiaca y antecedentes de abuso de drogas. Los pacientes
basado en datos empiricos obtenidos de grandes muestras pon un intervalo QTc >440 ms tienen un riesgo 2-3 veces ma-
blacionales. Desafortunadamente, ninguna de estas correccimr de sufrir una muerte subita cardiaca que los que tienen un
nes se ha examinado comparativamente para determinar cu@lc < 440 ms.
predice mejor el riesgo de pasar a TeP La tasa de mortalidad de los pacientes no tratados con
El QTc se alarga con la edad, es mas largo en mujereé3QTL esta en torno al 1-2% anual. La incidencia de muerte
adultas que en varones adultos y el QTc mas largo lo hayatibita varia de una familia a otra en funcién del genotipo. En
mos poco después del despéttar los datos publicados en el registro internacional del SQTL, la
La medida del intervalo QT es particularmente cambiantdrecuencia de eventos cardiacos fue significativamente mas al-
si el paciente esta en fibrilacion auricular, porque el intervalda entre los individuos con SQTL1 (63%) o SQTL2 (46%)
QT varia de latido a latido dependiendo de los diferentes inque entre los sujetos con SQTL3 (18%).
tervalos RR. No hay consenso en coémo medir el intervalo QT
en estas circunstancias; algunos recomiendan los seis punt
anteriores pero usando 10 latidos en vez de 3 y haciendo
media; otros en cambio prefieren medir los intervalos QT qu
siguen al méas corto y al mas largo de los intervalos RR divi
diendo cada uno por la raiz cuadrada del intervalo RR prec
dente (Figura 1).

EPIDEMIOLOGIA

La frecuencia del SQTL es por ahora desconocida. E
EEUU ocurren 300.000 muertes subitas de origen cardiaco,
las que se estima que al menos el 5% se deben a TdP. LFigura 1. . QTc: intervalo QT corregido. RR: inter-
mujeres tienen mas prolongacion del QT secundario a trativalo R-R. A: ritmo sinusal. B: fibrilaciéon auricular.
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La mortalidad acumulada hasta los 40 afios fue simila— TABLA 3. Esquema de estratificacion del riesgo —
entre los individuos de los tres genotipos, pero la probabilidal

de morir durante un evento cardiaco fue significativament{ ~Riesgo d*e evento  QTc Genotipo  Sexo
més alta entre los individuos del SQTL3 (20%) que entre lo| ~c&diaco
del SQTL 1 (4%) 0 SQTL2 (4%). Alto (> 50%) > 500 ms SQTL1 Var6n/Mujer
La media del intervalo QTc fue significativamente mas Ao > 500 ms SQTL2 VarOn/bujer
! intervalo QTc fue significativ Alto >500ms  SQTL3  Varén

prolongada en el grupo SQTL3 (510 + 48 ms) que en 10S Iy |ntermedio (30-49%) > 500 ms SQTL3 Mujer

pos SQTL1 (490 + 43 ms) o0 SQTL2 (495 +43) Intermedio <500ms  SQTL2 Mujer
El riesgo de padecer un evento cardiaco es muy alto ¢ Intermedio <500ms  SQTL3 ~ Mujer
los pacientes que han sufrido un sincope y mucho mas al Intermedio < 500ms SQTLs varon
p que han suindo u pey Bajo (< 30%) <500ms  SQTL2  Varon
tras una parada cardiorespiratoria recupétada Bajo <500ms  SOTL2 Varén/Mujer

*Sincope, parada cardiaca o muerte stbita.

DIAGNOSTICO DE SQTL

El diagnéstico de SQTL depende, en primer lugar, de |a& unas caracteristicas clinicas, a la historia familiar, y a las ca-

caracteristicas clinicas, historia familiar y hallazgos electrofacteristicas del ECG. Dividen la posibilidad de padecer un

cardiogréaficos del paciente. Sincopes inexplicados, muerte%QTL en as gamas de probab|lldades. bajas, intermedias y al-
subitas cardiacas en nifios o adultos jovenes deberian alertiffS EN los casos dudogos,,dgbe reaﬁzarse una prueba de es-
nos hacia la sospecha de un posible SQTas pruebas elec- fuerzo para ayudar al diagndstico. El intervalo QT puede.pro-
trofisiolégicas no ayudan a conseguir un diagnéstico d(j}ongarse de modo anormal durgnte la fase de recuperacién de
SQTL. Las pruebas genéticas no han llegado a ser parte rufi"@ prueba de esfuerzo en pacientes que padezcan u.SQTL

naria en el diagnostico del SQTL, aunque éstas pudieran ayE—n un estudio controlado con frecu.e’nuas cardiacas eptre
dar en los casos dudosos o en casos donde se sospecha 1y 100 lpm durante la recuperacion, el 100% de pacientes

mutacion nueva. Schwarzt et al han propuesto en 1985 un(?SQTLl y €l 89% de los pacientes SQTLZ tenian intervalos
criterios para el diagnéstico de SQTL (Tabl#?) QT mas largos que cualquiera de los sujetos controles.

Estos criterios proporcionan un acercamiento cuantitativo Para cuantificar el riesgo de sufrir un evento cardiaco (Ta-

al diagndstico de SQTL con la asignacion de una puntuaciéplla_B) algunos autores han ut|.I|zado res parametros: ,QTC’ ge-
notipo y sexo, graduando el riesgo en alto (> 50%), interme-

dio (30-49%) y bajo (< 30%)

—  TABLA 2. Criterios diagndsticos de SQTL ~ —

Caracteristicas Puntos

CARACTERISTICAS CLINICAS

Historia clinica

+ Sincope: » .

_ Con estrés 2 Cuando encontramos una prolongacion del intervalo QT
-Sinestés 1 tras un sincope, el diagndstico de SQTL es seguro y deberia-
* Sordera congénita 05 mos obtener un ECG de todos los familiares de primer grado
Historia familiar* _ _ del paciente para determinar si hay mas afectados. Una muer-
OFIMIEES EL1 SYTL (Tl N d te stibita inexplicable en personas jévenes también deberia ha-
+ Muerte subita cardiaca inexplicable en un familiar 0,5 | I i los f
directo < 30 afios cernos pensar en el SQTL y por ello realizar un ECG a los fa-

Hallazgos electrocardiograficos™ miliares de pnm?r _grad'o . .
«QT: Las caracteristicas clinicas del SQTL se deben a la apari-

- 2480 ms 3 cion de la TdP. El rango de sintomas va desde mareo, sinco-
- 460-470 ms 2 pe, a muerte stbita. Un episodio Gnico de Torsades suele ser
:izg ms (en varones) % muy corto, autolimitado, y casi seguro que no es reconocido

—0nda T alternante 1 ni diagnosticado; sin embargo, tiene tendencia a recurrir en

- Marcada onda T en tres derivaciones 1 una rapida sucesion y por ello producir sincope o muerte. Las

~ Baja frecuencia cardiaca para su edad (< 2° percentl) 0,5 rasgos electrocardiogréficos que caracterizan a las Torsade in-
< 1 punto = baja probabilidad; 2-3 puntos = probabilidad intermedia; > 4 pun- cluyen:

tos = alta probabilidad. La TdP y el sincope son mutuamente excluyentes. .. . .
*El miembro de familia sano no se puede contar més de dos veces. — Una marcada prolongauon del intervalo QT en el latido

#En ausencia de medicaciones o enfermedades que puedan causar estas sinusal Ultimo antes de comenzar la TdP.
alteraciones electrocardiograficas. — El progresivo retorcimiento de la polaridad de los com-

plejos QRS alrededor de una linea de base imaginaria.
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— Un giro completo de 180 grados de los complejos QR31, causa el SQTL1, el gen KCNQ1 codifica una subunidad-

en 10-12 latidos. del canal del potasio cardiacg,leste gen es el principal res-
— Cambio de amplitud de los complejos QRS en cada ciponsable de ambos sindromes, Jervell Lange-Nielsen y Roma-
clo de modo sinusoidal. no Ward, lo cual incluye aproximadamente el 50% de las fa-
— Frecuencia cardiaca entre 150 y 300 Ipm. milias con SQTE. La mutacion en el gen HERG, localizado
— Los intervalos RR irregularés’ en el cromosoma 7, causa el SQTL2. El gen HERG codifica

El inicio de la Torsade normalmente depende de una pawtro canal de potasio cardiagg®l El SQTL1 incluye aproxi-
sa en la actividad eléctrica creada por la prolongacién de umadamente el 45% de los genotipos de las familias con
ciclo largo, el cual, puede ser el resultado de una bradicard®QTL. La mutacion en el gen SCN5A, localizado en el cro-
0 un extrasistole. mosoma 3, causa el SQTL3. El gen SCN5A codifica un canal
En los casos de SQTL congénito se puede provocar urdel sodio cardiacoy). El SQTL3 incluye aproximadamente el
TdP por una estimulacién adrenérgica intensa y repentina. E§86 de las familias con SQTLESs interesante que mutaciones
estimulacion adrenérgica probablemente ocurre en un extrasisa los mismos genes pero en locis diferentes originan el sin-
tole con una larga pausa tras el extrasistole, que precipita taome de Brugada y la enfermedad de Lenegre-Lev (enferme-
arritmia. dad progresiva del sistema de conduccién). El lugar del
La muerte subita cardiaca en el SQTL congénito a meSQTL4 se localiza en el cromosoma 4, en familias francesas;
nudo se precipita por determinados factores: ejercicio fisicel gen se llama AnkirinB*. La mutacién del gen KCNE1
como natacion, falta de suefio, estimulos auditivos, estimyminK) se localiza en el cromosoma 21. El gen KCNE1 codi-
los simpaéticos intensos, que incluyen dolor, sufrimiento, enfica la subunidad® del canal de potasio cardiacg;lel gen
fado o sobresaltos. Estos acontecimientos tienden a agrup&€NQ1 (SQTL1) y KCNEL (SQTL5) codifican las proteinas
se en familias en funcién del genotipo. El ejercicio fisico eqjue al unirse forman el cangl completo. El SQTL5 incluye
mas propenso para precipitar paradas cardiacas en pacientesnimero muy pequefio de los genotipos de las familias con
con SQTL1, los estimulos auditivos y sobresaltos en paSQTL. La mutacién en el gen KCNE2 (MIRP1), localizado
cientes con SQTL2, y durante el suefio o en reposo en pan el cromosoma 21, causa el SQPL&I gen KCNE2
cientes con SQTL3. Aunque la causa de muerte durant@IRP1) codifica una pequefia membrana proteica la cual se
esos estimulos y la falta de suefio en pacientes con SQTIc®nsidera una parte del cangl [El gen HERG (SQTL2) y el
no esta bien establecida, si lo esta la bradicardia y las pagen KCNE2 (SQTL6) codifican las proteinas que al unirse
sas en el ritmo. forman el canald completo. EI SQTL7 se descubrié en el
Son factores de riesgo de muerte sUbita cardiaca en pafio 2001; el gen alterado se llama KCNJ2 y se localiza en el
cientes con SQTL congénito: episodios recurrentes de sincaromosoma 17. Se han descubierto mas de 300 mutaciones
pe, fracaso en la terapia médica convencional, supervivenciaem los 5 genes conocidos que ocasionan el SQTL. No todos
un paro cardiaco, la sordera congénita, el sexo femenino, &s genes implicados en el SQTL han sido identificados; ade-
QTc > 600 ms, la bradicardia relativa, el parentesco con umas, los casos esporadicos de SQTL ocurren como conse-
paciente sintomatico, y la muerte sibita cardiaca en un miencuencia de mutaciones espontaneas. Por lo tanto, la carencia
bro de la familia a una edad tempré&fia de historia familiar no excluye completamente el diagnéstico
de SQTL congénitd

ANTECEDENTES FAMILIARES Y GENETICOS

HALLAZGOS ELECTROCARDIOGRAFICOS

Antecedentes familiares de sincopes inexplicables o de
muerte sdbita en miembros j6venes de esa misma familia, de- La mayoria de los pacientes con SQTL congénito tienen
berian levantar una fuerte sospecha hacia el SQTL congéniton intervalo QTc > 440 ms, pero entre un 6 y un 12% tienen
Al principio, las 2 formas bien descritas de SQTL congénitcel intervalo QTc en los limites normales. Un tercio de los pa-
fueron el sindrome Jervell Lange Nielsen y el sindrome deientes tienen un intervalo QTc < 460 ms. Otras alteraciones
Romano Ward. El sindrome Jervell Lange Nielsen es un sirelectrocardiograficas que pueden ayudar al diagndstico son las
drome raro, cardiaco y auditivo, donde la sordera es heredadéteraciones en la onda T y en la onda U, sobre todo en los
de un modelo autosémico recesivo, y la prolongacion marcasasos donde el intervalo QTc estad dentro de los limites nor-
da QTc refleja la herencia doble-dominante, con mutacion emales o en el limite altb La bradicardia sinusal con pausas
los dos alelos. El sindrome de Romano Ward es mas comusinusales se ha descrito en mas de un tercio de los pacientes
se asocia a audicion normal y es heredado de una forma autmn SQTL congénito, sobre todo los que padecen SQTL3.
somica dominante. Otra caracteristica electrocardiografica en el SQTL es el au-

Se han descrito 7 tipos de SQTL congénito; la mutacidémento en la dispersion del intervalo QT, lo cual se debe a una
en el gen KCNQ1 (KVQTL1), localizado en el cromosomarepolarizacion fragil en el SQTL
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La onda T se puede ver mas alta, ancha y aberrante; puRetirar los factores que pueden originar TdP
de mostrarse con una muesca, hifida, bifasica, o de apariencia
alternante. La onda T alternante es un rasgo diagnéstico del Los farmacos se han visto implicados en la prolongacion
SQTL que refleja un aumento de la inestabilidad eléctrica dudel intervalo QT y por tanto en la génesis del la TdP (Tabla
rante la repolarizacion. Los diferentes genotipos del SQTLL).
pueden mostrar fenotipos electrocardiograficos diferentes. El principal canal iénico afectado para que se prolongue
Zhang et &t ha identificado 10 tipos de repolarizacion (ondael intervalo QT es el} (HERG), el cual, y esto es interesan-
T-ST) en el SQTL congénito (4 en el genotipo SQTL1, 4 erte, es el que causa el SQTL2
el genotipo SQTL2, 2 en el genotipo SQTL3). Los tipos de  Ciertos factores adquiridos que incluyen la hipertrofia
repolarizacion encontrados en el SQTL1 son: onda T — ST inventricular izquierda, la isquemia miocardica y la fibrosis
fantil, onda T ancha en la base, onda T normal, onda T dmiocardica, como ya se ha mencionado, facilitan la prolonga-
apariencia normal en los impulsos iniciales. Los fenotipogion del intervalo QT inducido por farmacos. Por lo tanto los
identificados en el SQTL2 son: onda T bifida evidente, onddarmacos que prolongan el intervalo QT deberian usarse con
T bifida sutil con el segundo componente en la cima de la orprecaucion en pacientes de estas caracterfgticas
da T en las derivaciones de los miembros y precordiales iz-
quierdas, onda T bifida sutil con el segundo componente en llagnesio
porcion descendente de la onda T en cara inferior y precordia-
les medias, onda T de baja amplitud bifida con el segundo El magnesio es muy eficaz para la supresion de las repeticio-
componente combinado con la onda U. Los tipos de repolarhes a corto plazo de Torsades y es el agente de primera eleccion
zacion del SQTL3 son una onda T bifasica con un pico tardipara el tratamiento inmediato del Torsades asociado a las formas
y una onda T asimétrica. Estos tipos de repolarizacion tienetongénitas y adquiridas de SQTL, independientemente del nivel de
una sensibilidad del 61, 62, 33% y una especificidad demagnesio del suero. Un solo bolo de 2 g de sulfato de magnesio se
71,87 y 98% para los SQTL1, SQTL2 y SQTL3 respectiva-administra en un periodo de 2 a 3 minutos, seguido por una infu-
mente. Sin embargo existe un solapamiento de los tipos de rsién intravenosa de magnesio a 2-4 mg/minuto, y se puede dar un
polarizacion de los tres genotipos; un tercio de los portadoresegundo bolo de 2 g de sulfato de magnesio si la TdP repite mien-
de los genes tipo SQTL3 presentan una repolarizacién simildras el paciente recibe la infusion intravenosa de magjnesio
a los portadores de los genes del SQTL1. Dosis pediétricaen la TdP no esta establecida. En hipo-
Las anormalidades en la onda U asociadas al SQTL samagnesemia 25-50 mg/ kg /4-6h. Una Unica dosis no puede
onda U prominente de aspecto extrafio y onda U alternantexceder los 2 g y puede repetirse, si persiste hipomagnesemia.
Las anormalidades en la onda T y en la onda U se deben a Contraindicacioneshipersensibilidad conocida, bloqueo
una exagerada estimulacion simpética cardiaco, enfermedad de Addison, hepatitis grave.
Interacciones la nifedipina puede causar hipotension y
bloqueo neuromuscular; puede incrementar el bloqueo neuro-
muscular producido por los aminoglucésidos y potenciar el
TRATAMIENTO URGENTE DEL SQTL Y LA producido por vecuronio y succinilcolina. Puede incrementar
TdP los efectos, toxicidad y depresion sobre el sistema nervioso
central de la betametasona y la cardiotoxicidad del ritrodine.
La Torsade es un ritmo inestable, de forma inherente, Uso durante el embarazalase A, completamente seguro.
tiende a revertir a un ritmo més estable espontaneamente; Precaucionesel magnesio puede producir alteraciones de
también tiende a recurrir y a degenerar en FV. Hay que cda conduccién cardiaca y producir bloqueo cardiaco sobre to-
menzar el tratamiento tan pronto como el ritmo cumpla clarago en pacientes digitalizados. La funcién respiratoria y la fun-
mente los criterios de Torsade. cion renal deben ser monitorizadas cuando se administra de
En las situaciones en que una TdP no termina espontanegarma parenteral. Precaucion tras su administracion porque
mente o produce compromiso hemodinamico la terapia copuede producir hipertension importante y asistolia. En los ca-
rrecta es la cardioversion. Para la prevencion de las recurreges de sobredosis se emplea como antidoto el gluconato calci-
cias de la TdP lo que hacemos es la retirada de los farmacos al 10%, 10-20 ml EV. A pesar de todo esto es un farmaco
que pueden producirla, correccion de las alteraciones electrbastante seguro; el efecto secundario més frecuente es la sen-
liticas, administracion de magnesio, potasio, marcapasosacion de calor y rubor durante la inyeccion en bolo.
transvenoso temporal y raramente es necesario el uso de iso-
proterenol endovenoso. El magnesio, el potasio y el marcap@otasio
sos son Utiles tanto para el SQTL congénito como para el ad-
quirido, mientras que el isoproterenol endovenoso solo es Util  Los datos sugieren que en pacientes con SQTL2 es mejor
en el SQTL adquirid tener los niveles de potasio en suero en los niveles altos de la
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normalidad (4,5-5 mEg/L) que en los niveles bajos de la nor(SG5%). Inicialmente 0,02-0,06 mg EV (1-3 ml de dicha solu-
malidad (4-4,5 mEg/L). En un estudio controlado, Compton etién). Dosis posteriores 0,01-0,02 mg EV (0.5-1 ml de la solu-
al® examinaron el efecto sobre el intervalo QT de la adminis€ién) hasta conseguir un frecuencia cardiaca de 90-100 Ipm.
tracion de potasio en 7 sujetos con el gen mutante HERExiste una alternativa: 10 ml de solucién 1:50000 (2 mg) dilui-
(SQTL2). El aumento de los niveles de potasio de suero caustds en 500 ml de SG5% o 5 ml (1 mg) en 250 de SG5%. 5 mcg/
un acortamiento significativo (el 24%) en el intervalo QTc, enminuto (1.,5 ml/ minuto de la dilucién), las dosis siguientes, se-
sujetos con el gen mutante HERG (de 617 + 92 ms a 469 + 2§in frecuencia cardiaca que debe estar entre 90 y 100 Ipm.
ms), pero no en sujetos de control. Ademas, al aumentar el ni- Contraindicacioneshipersensibilidad documentada, ta-
vel de potasio de suero, la dispersién del QTc disminuyé consguiarritmias, taquicardia o bloqueo cardiaco producido por in-
derablemente en sujetos con el gen mutante HERG (133 + G@xicacion digitalica, arritmias ventriculares que requieren tra-
ms a 42 *+ 28 ms) pero no se modificd en los sujetos control. tamiento con inotrépicos, angina de pecho.
Dosis de adultocon un potasio sérico > 2,5 mEg/L: 10
mEq en una hora y después seguln los valores séricos; no ad-
ministrar mas de 200 mEg/dia. Si el potasio sérico es <2, FRATAMIENTO A LARGO PLAZO
mEg/L: 40 mEq en una hora y después segun niveles séricos;
no hay que administrar mas de 400 mEq en un dia. En los casos de SQTL adquirido, generalmente, el trata-
Dosis pediatrica1-2 mEg/kg en 1-2 horas. miento a largo plazo no es necesario porque el QT, a menudo,
Uso en el embarazéérmaco completamente seguro, clase A.normaliza retirando la causa subyacente. El tratamiento a largo
Precaucionesno hay que administrar potasio EV en infu- plazo de SQTL adquirido se limita a la implantacion de marca-
sion répida porque elevaciones subitas del potasio sérico pugasos permanente en pacientes con el sindrome de seno enfermo
den producir la muerte por depresion cardiaca o arritmias leta bloqueo auriculo-ventricular en los cuales una pausa o la
les. Los niveles en plasma no reflejan forzosamente lopradicardia son un acontecimiento que precipita las Torsades.
niveles de potasio tisulares. Siempre que sea posible cuan@r otra parte, el tratamiento a largo plazo de SQTL congénito
administremos potasio debemos monitorizar el ECG. Cuandes obligatorio y se trata de prevenir la repeticion de las Torsades

la infusion es >40 mEq/L puede producir flebitis. por medio del acortamiento del intervalo QTc. Las opciones de
tratamiento disponibles para los pacientes con SQTL congénito
Marcapasos temporal endovenoso son el empleo de bloquean{gsdrenérgicos orales, la coloca-

cién de marcapasos permanente y la colocacion de un desfibrila-
Marcapasos temporal endovenoso a frecuencias alrededdor implantable. Las terapias que apuntan a la transformacion de
100 Ipm es otra medida sumamente eficaz para prevenir la ris canales idnicos estan en investigacion. La educacion del pa-
peticion a corto plazo de TdP asociado a las formas adquiréiente es crucial para evitar los comportamientos de riesgo.
das y congénitas de SQTL. Un marcapasos temporal transve-
noso deberia colocarse si la terapia de magnesio intraveno¥aatamiento de los pacientes asintomaticos
no logra prevenir la repeticién del Torsades.
El tratamiento que podemos ofrecer a los pacientes asin-
Isoproterenol tomaticos con SQTL es el tratamiento a largo plazo[on
blogueantes adrenérgicos; la dosis a utilizar debe ser la maxi-
El isoproterenol se usa después del empleo de magnesioma posible para conseguir una frecuencia cardiaca < 130 Ipm
marcapasos cardiaco. El isoproterenol controla la repeticion @durante la prueba de esfuerzo. Se recomienda tratar a todos
corto plazo de TdP aumentando la frecuencia cardiaca, sobre tos pacientes asintomaticos < 40 afios desde el momento del
do cuando la recurrencia de la Torsade depende de la bradicardiagnéstico porque es imposible predecir qué paciente va a
o0 de pausas. El isoproterenol se puede usar cuando el persopabar a ser sintomati¢oEl 30-40% de las muertes subitas
médico especialmente entrenado no esta disponible para insemtaurren en el primer episodio; ademés, aunque la mayor parte
un marcapasos temporal transvenoso. El isoproterenol se usal@ casos de SQTL congénito se manifiesten clinicamente en
dosis suficiente para mantener la frecuencia cardiaca alrededar nifiez, la posibilidad de una manifestacion tardia de la en-
100 lpm. Por sus efectos adrenérgicos, no debe ser usado en fesmedad no se puede excluir. AUn asi algunos investigadores
cientes con SQTL congénito. Por motivos similares, deberia séian recomendado tratar a pacientes asintomaticos solo si tie-
usado cautelosamente en pacientes con problemas cardiacosresi alguna caracteristica que implique riesgo elevado: sordera
tructurales. Los efectos secundarios comunes relatados conangénita, QTc > 600 ms, onda T alternante, neonatos o be-
empleo de infusion isoproterenol son palpitaciones y la sensacidrés, hermanos de afectados que han sufrido una muerte repen-
de enrojecimiento y caftr tina o si la familia desea tratamiefitd
Dosis de adultasl ml de solucién 1:50000 (0,2 mg) dilui- Hay informacién para pacientes en Internet, por ejemplo
dos en 10 ml de suero fisiolégico o suero glucosado al 5%n: www.qtsyndrome.ch.
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