
Sindrome de QT Prolongado Congénito

En el año 1957 Jervell y Lange Nielsen describieron una enfermedad compuesta
por síncope, sordera e intervalo QT prolongado. Romano (1963) y Ward (1964)
también describen esta enfermedad, pero sin sordera. En ambos casos presenta
carácter familiar, en el primero de ellos autosómico recesivo y en el segundo
autosómico dominante. Hasta hoy se han identificado mutaciones en 5 genes,
cada uno de los cuales codifican proteínas de los canales iónicos ( potasio y
sodio) perfectamente identificables por medio del estudio genético molecular.
Para la medición del intévalo QT, se utiliza la fórmula de Bazett o QT corregido
(QTc), que se debe hacer en la el derivación DII o en su defecto V5, del ECG
sobre el que se trabaja. La fórmula es QTc = QT / �RR´ medido en segundos o
milisegundos.
El registro Holter no debe utilizarse para realizar la medición del intervalo QT; en
los cuales la onda T es amplia, bifásica y puede observarse variable y alternante.
En el ECG (Fig.39).se observa la prolongación del intervalo QT corregido mayor
de 0,44 segundos. Si el niño presenta síntomas e historia familiar debe
sospecharse síndrome de QT prolongado aún con ECG normal. Los niños con
QTc mayor de 0.55 seg. tienen mayor riesgo de muerte súbita
independientemente del tratamiento farmacológico.En aquellos en que existe un
intérvalo QTc en el límite existe una prueba que se realiza mediante la infusión de
Lidocaína seguida de potasio. Esta prueba diagnóstica acorta significativamente el
intervalo en los verdaderos portadores del sindrome.
Los episodios sincopales relacionados con actividad física intensa,  fatiga y
estados de ansiedad se han asociado en no pocas oportunidades con episodios
de taquicardia ventricular de alta frecuencia tipo “torsión de punta” (Fig.40)

Tratamiento: Todo niño portador de un sindrome de QT largo congénito debe ser
tratado con betabloqueantes, preferentemente con nadolol, aunque hemos visto
una buena evolución con atenolol a razón de 1-2.5 mg/Kg./día en una sola toma.
El tratamiento ideal es el basado en el diagnóstico genético molecular que permite
la utilización de terapéuticas especiales, tales como sales de potasio,
antiarritmicos de la clase I, etc.
En algunos casos se debe recurrir al implante de desfibriladores automáticos. La
mortalidad a los 10 años de comenzados los síntomas es de  un 70%  sin
tratamiento y de un 6 % con tratamiento.
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FIGURA 39

Síndrome de QT Prolongado Congénito
Paciente medicado con Nadolol. El intervalo QT es de 520 milisegundos y el QTc es de
490 milisegundos. La bradicardia se debe a la medicación.

FIGURA 40

TORSION DE PUNTA
Registro pre morten de un paciente neonatal con taquicardia ventricular tipo
Tosion de Punta.
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