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RESUMEN

Introduccién: ElI Sindrome de QT largo (SQTL), es considerado una
canalopatia arritmogénica caracterizada por una grave alteracion en la
repolarizacidon ventricular, que se interpreta electrocardiograficamente por una
prolongacion del intervalo QT. Puede resultar de causas congénitas o adquiridas.
Este sindrome se asocia con la aparicidon de arritmias ventriculares, las cuales
pueden progresar a taquicardia ventricular polimérfica (TVP) conocida como
Torsade de Pointes.

Objetivo: Determinar los factores precipitantes de QT prolongado en pacientes
atendidos en consulta de Cardiologia pediatrica del Hospital Infantil Doctor
Robert Reid Cabral, Diciembre 2021-Febrero 2023.

Material y método: Se realizé un estudio descriptivo, observacional,
prospectivo y transversal con el objetivo de determinar los factores precipitantes
de QT prolongado en pacientes atendidos en consulta de Cardiologia pediatrica
del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral. Diciembre, 2021-Febrero, 2023.

Resultado: De un total de 110 pacientes estudiados, 40 (36,4%) presentaron el
sindrome de QT prolongado, mientras que 70 (64,0%) de pacientes no tuvieron
una prolongacion del mismo.

Conclusion: El 36,4 por ciento de pacientes captados presentaron Sindrome
de QT largo. Un 32,5 por ciento se encontraban en una edad de 10-14 afios de
edad. El sexo predominante fue el masculino en un 60,0 por ciento. El 30,0 por
ciento proviene de la Provincia de Santo Domingo. El 80,0 por ciento negaron
antecedentes patoldgicos personales. Un 85,0 por ciento negaron tener sintomas

previos de sincope.

Palabras clave: QT prologado, sindrome, factores, canalopatias, sincope, adquirido, congénito,

arritmia.



ABSTRACT

Introduction: Long QT syndrome (LQTS), is considered an arrhythmogenic
channelopathy characterized by a severe alteration in ventricular repolarization,
which is interpreted electrocardiographically by a prolongation of the QT interval.
It may result from congenital or acquired causes. This syndrome is associated
with the appearance of ventricular arrhythmias, which may progress to
polymorphic ventricular tachycardia (PVT) known as Torsade de Pointes.

Objective: To determine the precipitating factors of prolonged QT in patients
seen in the pediatric cardiology office of the Hospital Infantil Doctor Robert Reid
Cabral, December 2021-February 2023.

Methods: A descriptive, observational, prospective, cross-sectional,
prospective study was carried out to determine the precipitating factors of
prolonged QT in patients seen in the pediatric cardiology office of the Hospital
Infantil Dr. Robert Reid Cabral. December, 2021-February, 2023.

Results: Of a total of 110 patients studied, 40 (36,4%) presented prolonged QT
syndrome, while 70 (64,0%) of patients did not have QT prolongation.

Conclusion: 36,4 percent of the patients studied presented long QT syndrome.
Some 32,5 percent were between 10-14 years of age. The predominant sex was
male 60,0 percent. 30,0 percent came from the province of Santo Domingo. 80,0
percent denied personal pathologic history. 85,0 percent denied having previous

symptoms of syncope.

Key words: prolonged QT, syndrome, factors, channelopathies, syncope, acquired, congenital,

arrhythmia.



I. INTRODUCCION

La evaluacion electrocardiografica en pediatria, es importante para poder
evaluar tanto los problemas de conduccion asi como de repolarizacion que estos
pueden provocar tales como taquicardias ventriculares, extrasistoles, bloqueo
auriculoventricular, fibrilacidon ventricular y/o fibrilacion auricular y, sobre todo,
aquellos que presentan canalopatias como el sindrome de QT largo (SQTL), el
cual puede desencadenar muerte subita sin la deteccion temprana de esta
patologia.

En el sindrome de QT largo (SQTL), es imprescindible realizar chequeos
cardiovasculares regulares, ademas de orientarlos en practicar habitos
saludables, mejorando de esta forma la calidad de vida del paciente lo que nos
llevara un paso adelante a favor de la salud de los nifios.

El Sindrome de QT largo (SQTL) se caracteriza por una alteracion en la
repolarizacion ventricular la cual se va a expresar en el electrocardiograma (ECG)
como una prolongacion del intervalo QT. ' Puede resultar de causas congénitas
o adquiridas. En cuanto a las causas congénitas se ven involucrados los canales
ibnicos debido a mutaciones genéticas, mientras que las causas adquiridas se
encuentran en relaciéon con efectos farmacolégicos, anomalias electroliticas,
entre otras.? Se han encontrado que varias mutaciones estan asociadas con el
sindrome de QT largo no sindrémico, pero mas del 75 por ciento estan
representados por tres de ellos. El sindrome de Romano Ward, el cual es de
herencia autosdémica dominante, corresponde la mayoria de los casos y en una
minoria el sindrome de Jervell y Lange-Nielsen de herencia autosdmica recesiva,
este Ultimo en relacién con pérdida auditiva congénita. 3

El diagnostico requiere los criterios de Schwartz actualizados que consisten en
la combinacién de los antecedentes familiares y personales como también de
parametros del electrocardiograma.® Las medidas preventivas en pacientes con
sindrome de QT largo se fundamentan en modificar el estilo de vida (evitar los
factores desencadenantes) y la terapia con betabloqueantes. En aquellos
pacientes con eventos cardiacos a pesar de la ingesta de betabloqueantes, la

implantacion de un desfibrilador automatico puede estar indicada.*
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|.1. Antecedentes
1.1.1. Internacionales

Pefa-Juarez RA, Garcia-Canales A, Garrido-Garcia LM y Valerio-Carballo CA,
en 2017, realizaron un estudio en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chavez, acerca de la situacion del intervalo QT corregido (QTc) en el periodo
neonatal, de tipo prospectivo, longitudinal, observacional, donde se demostré que
el intervalo QT corregido (QTc) en estos pacientes es mas prolongado en
comparacion con otras poblaciones y que en los reportes en la literatura. La
explicacion mas probable podrian deberse a un desequilibrio en la inervacion
simpatica o también a una inestabilidad de la repolarizacién cardiaca. °

Vink AS, Clur SA, Geskus RB, Blank AC, Kezel C, Yoshinaga M, et al.,
realizaron un estudio retrospectivo en 2017, sobre el efecto de la edad y el sexo
en el intervalo QT corregido (QTc) en nifios y adolescentes con sindrome de QT
largo tipo 1 y 2, los resultados arrojaron que las diferencias en el intervalo QT
corregido (QTc) entre pacientes hombres y mujeres solo se notificaron en
pacientes de edades mayores de 13 o 15 afios. En pacientes femeninas se pudo
observar un intervalo QT corregido (QTc) mas largo en comparacién con los
pacientes masculinos, y ademas el riesgo de eventos cardiacos en pacientes con
sindrome de QT prolongado tipo 1 (SQTL 1) masculinos se asocia con una mayor
actividad fisica durante la infancia, que en pacientes femeninas ya que tienen
mas probabilidades de desarrollar arritmias ventriculares malignas durante el
ejercicio. °

lanardi F, Fernandez F, Salazar A, Boccio CM, en el 2018, realizaron un
estudio de tipo descriptivo sobre Implante coclear en paciente con sindrome de
Q-T prolongado en el Hospital Italiano de Buenos Aire, donde evaluaron el caso
de una paciente de 14 afos de edad, con un electrocardiograma que indico un
QT corregido en 450 milisegundos y un ritmo sinusal, ademas de presentar
antecedentes familiares de muerte subita y personales de parto prematuro,
donde a los 2 anos de edad se le coloco un implante coclear y a los 11 afos
presento varios episodios de sincopes. Los investigadores llegaron a la

conclusién de que el sindrome de QT largo esta relacionado con hipoacusia
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congeénita, debido a que al ser solicitado un estudio genético en la paciente, se
confirmé que era portadora del sindrome de QT largo tipo 3, debido a la
presencia de una mutacién en el canal de sodio. ’

Munkel-Ramirez L, Durén-Gonzalez R, Bolafnos-Morera P, realizaron un
estudio en 2018, sobre sindrome de muerte subita del lactante donde lograron
comprobar mediante un estudio prospectivo, que en bebes que murieron de
sindrome de muerte subita del lactante (SIDS) presentaron una mayor
prolongacion del intervalo QT, ademas de una gran tasa de alteraciones en los
canales de sodio por parte del gen SCN5A que aquellos que no lo hicieron.
Demostrando que la alta mortalidad debido al sindrome de muerte subita del
lactante (SIDS) sigue siendo importante debido a una disfuncién en el sistema
cardiorrespiratorio o también a asfixia neonatal por dificultad para despertar
debido a factores estresantes. ®

Chiesa P, Cuesta A, Ceruti B, Gutiérrez C, en el 2019 realizaron un estudio
retrospectivo sobre muerte subita de causa cardiaca en pediatria, donde al
evaluar 95 pacientes, observaron que el 50 por ciento tenian antecedentes
familiares de eventos cardiacos que podrian desarrollar muerte subita, y al
realizar necropsia los hallazgos mas relevantes fueron cardiopatias congénitas,
patologia coronaria, miocardiopatia hipertréfica, sindrome de QT largo, displasia

arritmogénica del ventriculo derecho, entre otras. 9

[.1.2. Nacionales
En la presente investigacion, al realizar una evaluacion en la literatura

existente en nuestro pais, no fueron detectados evidencias actualizadas.

1.2 Justificacidon

Debemos recordar que el sindrome de QT prolongado es una canalopatia
hereditaria que es la antesala a riesgo de muerte subita por arritmias malignas.
La prevalencia del QT prolongado se cree que es de 1 entre 2,500 individuos hoy

en dia. '°
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Ademas dentro de él examen electrocardiografico no se toma en cuenta los
criterios de Schwartz la cual no es valorada por la mayoria de pediatras llevando
asi que el QT prolongado sea desapercibido en el paciente, el QT prolongado
tiene un mucha variabilidad de sintomas y prondsticos en la poblacidon general
pudiendo ser estos desde la presencia de una bradicardia ligera hasta un
bloqueo auriculoventricular en la infancia, estos repercutiendo de forma
significativa en el dia a dia del paciente. ' También debemos aclarar que se
debe cuantificar la extension relativa del intervalo QT corregido, debemos hacer
hincapié al modificar en base a la frecuencia cardiaca de cada paciente, lo cual
en muchas instancias son pasadas por alto por el personal de salud.

Se recomienda la realizacién tres mediciones de QT corregido tiende a ser
diferente en distintos ciclos del paso de sangre en el corazon en funcién de la
frecuencia cardiaca y debemos establecer una media entre ellos. La falta de
capacitacion para la interpretacion de estos valores y correccion de los mismos
puede venir siendo consecuencia de la falta de una fuente nacional y

" En diversos estudios

discrepancias entre diferentes versiones descritas.
realizados de trabajos investigativos se han puntualizado:

e Alrededor de un menos de 30 por ciento de las muertes subitas de
cardiogénicas son asociadas por las alteraciones de los genes: KCNQ1
(asociado al sindrome prolongado |), KCNH2 (asociado al sindrome QT
prolongado Il) y SCN5A (asociado al sindrome QT prolongado Ill), asi
podemos apreciar lo importante que deberia ser el realizar un tamizaje
genético. "2 Si el doctor toma en cuenta y sospecha de un sindrome de QT
largo junto con la clinica del mismo, con las distintas formulas para medir
las caracteristicas del segmento QT y los antecedentes patoldgicos
familiares puede dar muy buen prondstico para el paciente.

Teniendo en cuenta, lo expuesto anteriormente, a la variedad de hallazgos
contradictorios y no tener publicaciones nacionales recientes que tenga relacion
directa con este tema, nos hemos propuesto que el determinar los factores
precipitantes fomenta la adaptacién de guias diagndsticas y genera estrategias

que contribuyen al manejo de esta patologia.
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Il. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El denominado SQTL es una patologia que se relaciona con un grupo de alta
significancia que tiene alarmante efectos cardiogénico siendo este con una tasa
considerable de mortalidad de acuerdo con una alta coincidencia en varios de
estudios. "

Esta patologia se tiende a relacionar con la precipitacion de arritmias de origen
ventricular, las que tienden a evolucionar a una taquicardia de origen ventricular
polimdrfica (TVP) denominada como una Torsade de Pointes. Si las rachas de
taquicardia de origen ventricular polimoérfica (TVP) son momentaneas pueden
concurrir sin saberlo o que estas pueden originar mareos o sincopes
dependiendo la gravedad. Sin embargo, a veces se convierten en fibrilacion de
origen ventricular y causan muerte cardiaca subita. Estos eventos suelen ocurrir
durante el esfuerzo fisico o el estrés y, en menor medida, mientras el paciente
duerme. Se estima que al menos el 13 por ciento sufrira una muerte subita
cardiaca y el 36 por ciento sufrira otro sincope antes de alrededor 40 afios si no
se trata.’

En el caso de un estudio realizado de manera prospectiva de 34,000 nifios
encontré una tendencia mas alta de sindrome de QT largo en nifios que luego
fallecieron de sindrome de muerte subita del lactante no tenian esos factores
determinantes. De igual forma, el analisis de los nifios que fallecieron por el
sindrome de muerte subita del neonato mostré un alto niumero de mutaciones
genéticas.’

Ante dichos hallazgos es importante reconocer que en nuestro pais no se han
encontrado datos actualizados, es por esto, relacionado los datos expuestos
anteriormente nos hicimos la siguiente pregunta: ;Cuales son los factores
precipitantes de QT prolongado en pacientes atendidos en consulta de
Cardiologia pediatrica del Hospital Infantii Doctor Robert Reid Cabral
Diciembre, 2021-Febrero, 20237
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lll. OBJETIVOS

[11.1. General

1.

Determinar los factores precipitantes de QT prolongado en pacientes
atendidos en consulta de Cardiologia pediatrica del Hospital Infantil Dr.
Robert Reid Cabral, Diciembre 2021-Febrero 2023.

l1l.2. Especificos

1.
2.

|dentificar los pacientes que presenten un intervalo QT prolongado
Describir las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes con
Sindrome de QT prolongado en el area de cardiologia pediatrica
Determinar los antecedentes patoldgicos personales en pacientes con
Sindrome de QT prolongado

Identificar los sintomas previos de sincopes que estos puedan presentar
Analizar la condicidn de evaluacion por la que asisten a consulta de
cardiologia pediatrica

Identificar los antecedentes familiares que aumenten la probabilidad de

padecer esta condicion

7. Describir el tratamiento medicamentoso previo

8. Describir las practicas deportivas que realizan los pacientes con Sindrome

9.

de QT prolongado

Determinar el grado de tension arterial

10. Valorar el rango de indice de masa corporal

11. Describir los hallazgos electrocardiograficos
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IV. MARCO TEORICO
IV.1. QT prolongado
IV.1.1. Historia del sindrome de QT largo (SQTL)

En Alemania, para el afo 1856, Friedrich Ludwig Meissner pudo haber
informado el primer caso de SQTL, ya que expuso una joven sorda que murio y
colapso estando en su escuela. Cuando los padres de esta joven fueron
notificados sobre lo sucedido, reportaron que dos de sus hijos luego de haber
padecido una emocién muy violenta habian muerto de manera repentina. ’

La primera definicion del sindrome de QT largo (SQTL) fue propuesta por
Jervell y Lange Nielsen, como una condicidn que produce una peérdida auditiva
profunda y un ritmo cardiaco irregular, mas tarde esta fue reconocida como
sindrome de Jervell y Lange-Nielsen. Para el 1964 Romano-Ward, hicieron
hincapié en un sindrome cardiaco que estaba caracterizado por sincopes
repentinos, antecedentes familiares de muerte subita y por una prolongacion del

intervalo QT sin hipoacusia. ’
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IV.1.2. Definicion
IV.1.2.1. Factores precipitantes

Conjunto de eventos o trastornos que pueden llevar a cambios fisioldgicos que
dan como resultado la aparicidn rapida o el empeoramiento de los signos y

sintomas. '°

IV.1.2.2. Canalopatias cardiacas

Grupo de enfermedades cardiacas hereditarias causadas por mutaciones en
los canales idnicos del corazéon a través de genes, produciendo diferentes
fenotipos segln los cambios en corrientes de sodio (Na*), potasio (K¥) y calcio
(Ca*") o también en aquellas proteinas que se encargan de regular su actividad.
Esto va a producir una alta vulnerabilidad a la aparicidon de sincope, convulsiones
y arritmias, aunque, en la mayoria de los casos, no existen defectos cardiacos
estructurales subyacentes. El primer sintoma de este grupo de enfermedades
suele ser la muerte subita cardiaca. '°

Incluyen el sindrome de QT largo (LQTS), la taquicardia ventricular polimérfica
catecolaminérgica (CPVT), el sindrome de brugada (BrS), el sindrome de QT

corto (SQTS) y el sindrome de repolarizacion temprana (ERS)."

IV.1.2.2.1. Sindrome de QT largo

El sindrome de QT largo (SQTL) es producido por una alteracién durante
(repolarizacion ventricular), la cual al observar el electrocardiograma se vera
reflejada como una prolongacion en el intervalo QT, siendo esta resultado de una
disminucion en la salida de potasio o un gran aumento en los iones de sodio o

calcio al interior de las células cardiacas durante la fase 3 del potencial de accién.
18

IV.1.2.3. Electrofisiologia cardiaca
Gracias a la entrada y salida de iones al interior y exterior de la célula, se
pueden generar impulsos eléctricos que resultan en la contraccion y relajacion de

los cardiomiocitos. '°
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Las células cardiacas tienen las siguientes propiedades:
e Contractilidad/ inotropismo °
o Excitabilidad/ batmotropismo '
o Automatismo/ cronotropismo °
e Conductibilidad/ dromotropismo '°
Las células de marcapaso incluyen el nodo sinusal y el nodo
auriculoventricular, las cuales tienen la capacidad de automatismo y se estan
inervadas por el sistema nervioso auténomo. '°
Las células sodio-dependientes son contractiles y dependen de los canales
rapidos de sodio. Dentro de estas se encuentran las que estan involucradas con
el sistema de conduccién: '°
e Haz de His, fibras de Purkinje y sus ramas '°
e Células miocardicas ventriculares determinadas en la contraccion. '
Los potenciales de las células miocardicas son: '°
« Potencial de membrana en reposo’®
e Potencial umbral: Valor de repolarizacion que debe alcanzar las células
cardiacas antes de poder despolarizarse nuevamente. '°
El potencial de accion cardiaco es aquel que experimenta la célula cardiaca
durante la despolarizacion y repolarizacion. Esto ocurre en un ciclo de cinco
fases: '°
o Fase 0/ despolarizacion: De manera periddica el potencial se ira elevando
de -90 a -60 mV, permitiendo que la célula se despolarice mediante la
entrada rapida de sodio al interior lo que convierte el potencial en positivo
(+20 o +30 mV)y que comience su contraccion. '°
o Fase 1/ repolarizacion rapida: La cantidad de cargas positivas que se
encontraban en el interior desciendes, llevando al potencial de membrana
a 0 mV, debido al cierre de los canales rapidos de sodio y salida de
potasio de la célula. *°
o Fase 2/ meseta-repolarizacion lenta: En este momento se genera un
equilibrio gracias a la salida de potasio y la entrada de sodio y calcio de

manera lenta. Supone el tiempo de inicio de la contraccion debido a la
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entrada del calcio y en el electrocardiograma se localiza en el intervalo QT.
Durante este periodo concluye la contraccion e inicia la relajacion. '

o Fase 3/ repolarizacion rapida tardia: El potencial de membrana llegara a
tener valores que se aproximan al reposo ya que la célula vuelve a
repolarizarse debido al flujo hacia el exterior de "potasio y a la inactivacion
de los canales de calcio. '°

o Fase 4/ reposo: En esta las células se encuentran con cargas negativas en
su interior (50 a -90 mV) y para mantener la estabilidad el exceso de sodio
sera expulsado a través de la bomba sodio-potasio, mientras que se ira
introduciendo potasio. '

Existe un momento donde las células son inexcitables la cual esta

comprendido desde la fase 0 hasta la fase 3, denominado periodo refractario. '

Las fases del potencial de accion que estan dispuestas en el

electrocardiograma se pueden evidenciar de la siguiente forma: '°

e QRS: Sucede durante la fase 0 (despolarizacion ventricular). '°

e Intervalo ST y onda T: Corresponden con la fase 2 y la fase 3

(repolarizacién ventricular). '°

IV.1.3. Etiologia

El sindrome de QT largo (LQTS) incluye factores tanto hereditaria o genética y
también adquirido el cual involucra eventos cardiacos, bioquimicos o
fisiopatoldgicos. %

El sindrome de QT largo (SQTL) congeénito hereditario se ha caracterizado en
2 formas: sindrome de Romano-Ward (RWS) autosémico dominante y sindrome

de Jervell y Lange-Nielsen (JLNS), autosémico recesivo. ?'

IV.1.3.1. Genética
El sindrome de QT largo esta causado por mutaciones en cualquiera de los 17
genes (Ver tabla 2). La herencia suele ser autosdmica dominante (anteriormente

llamado sindrome de Romano-Ward). %
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Los factores de riesgos modificables y no modificables para sindrome de QT

largo inducido por medicamentos: 23

A. Los factores de riesgo modificables:?

3

Alteraciones hidroelectroliticos.

Hipocalcemia (< 4.65 mg/dL).

Hipocalemia (< 3.4 mmol/L).

Hipomagnesemia (< 1.7 mg/dL).

Combinacién de medicamentos que puedan llevar a prolongar el QT.

Uso de medicamentos que prolonguen el QT (1 o mas).

B. Los factores de riesgo no modificables %

1)

2)

3)

Diagnosticos comunes:

Sindrome coronario agudo.

Bradiarritmia con frecuencia cardiaca en 45 Ipm.

Insuficiencia cardiaca descompensada con volumen expiratorio
forzado en 1 segundo (FEVI) < 40 por ciento.

Sindrome de QT largo congénito o otros desérdenes genéticos.
Insuficiencia renal cronica.

La diabetes mellitus.

Hipoglucemia (documentada y en ausencia de diabetes).
Feocromocitoma.

Estado post-reanimacion (dentro de las primeras 24 horas).

Estado post-sincope postictal (dentro de las primeras 24 horas).
Accidente cerebrovascular, hemorragia subaracnoidea o trauma
craneoencefalico.

La anorexia nerviosa.

Historia clinica: 2

Antecedentes personales o familiares de prolongacion del QT, muerte
subita, en ausencia de patologias de base o desorden genético
subyacente.

Parametros demogréficos:*®

Mujeres.
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eventos arritmicos al inicio de su utilizacion, es por esto que debe ser

monitorizada con ECG periddicamente. %

IV.1.3.3.3.4. Antifungicos
La administracion de ketoconazol y el itraconazol en conjunto con otros
farmacos que prolongue en QT, podria llevar a un bloqueo en los canales rapidos

de potasio como también aumentar el riesgo de Torsade de Pointes. %

IV.1.3.3.4. Antidepresivos

El mecanismo que los antidepresivos triciclicos usan para prolongar el QT
consiste en el bloqueo de los canales de sodio. Este efecto se ve potenciad
cuando se administran en conjunto a farmacos que bloquean los canales de
potasio. Dentro de los efectos con dosis toxicas ademas de estar relacionado con

Torsade de Pointes pueden llegar a producir un ensanchamiento del QRS. %

IV.1.3.3.5. Neurolépticos

El uso de Neurolépticos tanto a dosis terapéutica como a sobredosis se
encuentra en relacion tanto con la prolongacion del QT como con la Torsade de
Pointes, siendo el haloperidol, la clorpromazina y la flufenacina los que mas
tienen influencia, ademas de los antipsicéticos atipicos en especial la

ziprasidona, estos Ultimos a relacion dosis-dependiente. 2

IV.1.3.3.6. Otros grupos farmacoldgicos

Se ha visto que el Ondansertron y la Domperidona, farmacos que producen un
aumento de la motilidad intestinal, en relacion dosis administrada/tiempo de
tratamiento, también pueden llevar a una prolongacion del QT y Torsade de
Pointes. Es por esto que la Food and Drug Administration como la Agencia
Espafnola de Medicamentos y Productos Sanitarios recomiendan evitarlos este
tipo de farmacos en pacientes con enfermedades cardioldgicas o con factores

concomitantes que puedan potenciar el efecto arritmogénico.?®

28



IV.1.4. Clasificacién

Los SQTL se pueden agrupar en 3 tipos:

1) SQTL variante autosémico dominante o de Romano-Ward, que incluye los
sindromes de QT largo (SQTL) 1 al 6 y los SQTL 9 al 15. %

2) SQTL autosdmico dominante con manifestaciones extracardiacas, que
comprenden:

e SQT7, o sindrome de Andersen-Tawil %

e SQTS8, o sindrome de Timothy %’

3) SQTL autosdmico recesivo o sindrome de Jervell y Lange-Nielsen, que

combina un intervalo QT extremadamente largo con sordera congénita. %’

IV.1.4.1. Sindrome de QT largo tipo 1

El 35 a 40 por ciento de los casos mas comunes con una onda T de base
ancha, episodios arritmicos relacionados con el ejercicio como la natacion, se
encuentran explicados por este subtipo. Este se basa en una disminucion de la
corriente saliente de potasio por parte de la subunidad alfa del canal de potasio,
localizado en el cromosoma 11, donde esto va a producir una prolongacion del

potencial de accién debido a una alteracion en el gen KCNQ1. %

IV.1.4.2. Sindrome de QT largo tipo 2

El 30 por ciento de los caos son provocados por este, debido a una afeccion
en el cromosoma 7 por el gen KCNH2 (HERG), se va a caracterizar por una T de
baja amplitud, con muesca o bifida ademas de la prolongacion del intervalo QT
debido a que se disminuye la corriente saliente de potasio durante la fase 3 del
potencial de accidén por alteracion en la formacién de la subunidad alfa del canal
de potasio (IKr). Este fendmeno se ha asociado a arritmias ventriculares en
respuesta a estimulo auditivos intensos, estrés emocional y, con menor

frecuencia a la actividad fisica. %
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IV.1.4.3. Sindrome de QT largo tipo 3

Esta ocasionado por una afeccion en el cromosoma 3 por parte de la
subunidad alfa del canal de sodio por parte del gen SCN5A, prolongando la fase
2 del potencial de accidn por la entrada sostenida de sodio. Se presenta en un 10
por ciento de los casos, con un riesgo de arritmias en la fase donde mayor
bradicardia se produce que es durante el suefio, este efecto también lo podemos
ver en el SQTL tipo 1 y pero con menor frecuencia. En el electrocardiograma

tendremos una onda T acuminada y un alargamiento del segmento ST. %

IV.1.4.4. Sindrome de QT largo tipo 4

El gen afectado se encuentra localizado en el cromosoma, y es el ANKB,
encargado de interrelacionar las proteinas de membrana (como la bomba de
sodio, de potasio), correspondiente al 1 por ciento de los casos. Esta asociado a
taquicardia ventricular polimorfa catecolaminérgica, fibrilacion auricular vy

disfuncion sinusal con bradicardia. %

IV.1.4.5. Sindrome de QT largo tipo 5
El gen KCNE1, localizado en el cromosoma 21 relacionado con la subunidad
beta del canal Iks, es el que se ve afectado en estos casos, expresados en 1y 2

por ciento de pacientes. %

IV.1.4.6. Sindrome de QT largo tipo 6
La alteracion de este se encuentra en el cromosoma 21 pero esta vez por
parte del gen KCNE2, afectado a menos del 1 por ciento. Este codifica la

subunidad beta del canal de potasio. %

IV.1.4.7. Sindrome de QT largo tipo 7

Corresponde a una alteracién autosémica dominante, donde el gen alterado es
el KNCNJ, ubicado en el cromosoma 1,que codifica la proteina del canal
rectificador de potasio Kir 22.1, produciendo el sindrome de Andersen-Tawil tipo

1, los pacientes que no tienen esta mutacion se les conoce como tipo non
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KCNJ2. Representa menos de 1 por ciento de casos y se manifiesta con
extrasistole ventricular, taquicardia polimérfica no sostenida, taquicardia
bidireccional y torsades de pointes, ademas de las malformaciones corporales

asociadas. 2

IV.1.4.8. Sindrome de QT largo tipo 8 (Sindrome de Timothy)

Producido por mutaciones en el gen CACNA1 en el 0,55 por ciento de los
casos, el cual codifica el canal de calcio tipo L CaV 1.2, localizado en el
cromosoma 12. Clinicamente se expresa con alteraciones dismorficas como
fusiones interdigitales, malformaciones cardiacas, hipoglucemia y alteraciones

cognitivas.

IV.1.4.9. Sindrome de QT largo tipo 9
Mutaciones del gen CAV3, que codifica la caveolina 3, encargado de la
homeostasis de lipidos y la transduccion de sefiales, localizado en el cromosoma

33 son las que se veran afectadas en el 1 por ciento de los casos. 2

IV.1.4.10. Sindrome de QT largo tipo 10

En el 0,5 por ciento de los casos se ve afectada la subunidad beta de canal de
sodio, localizado en el cromosoma 11, por mutaciones del gen SCN4B, este es
grave ya que presenta un intervalo QT corregido por encima de 600 milisegundos

y se ha asociado con bradicardia fetal y bloqueo auriculoventricular. %2

IV.1.4.11. Sindrome de QT largo tipo 11y 12

La alteracion del gen AKAPS, que codifica la proteina Akinasa 9 es el que va a
producir el sindrome de QT largo tipo 11; mientras que la mutacién en la
sintrofina tipo alfa 1 proteinas de las submembranas citoplasmaticas que

interactan con el Nav 1.5 ocasionan el SQTL tipo 12. %
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IV.1.4.12. Sindrome de QT largo tipo 13

Se produce por alteracion del gen KCNJ5. 2

IV.1.4.13. Sindrome de Jervell y Lange-Nielsen

Consiste en una variedad de las formas de sindrome de QT largo tipo 1 (SQTL
1) o sindrome de QT largo tipo 5 (SQTL 5) asociadas con sordera congénita, QT
corregido mayor de los 500 milisegundos, sincope recurrente y riesgo alto de
muerte subita, causada por mutaciones homocigotas o heterocigotos constituidos
en elos genes KCNQ1 y/o KCNE1. Mayoria de los padres de pacientes con este

tipo suele ser heterocigotos y muestras una enfermedad leve o asintomatica. 2

IV.1.5. Fisiopatologia

El potencial de accidn cardiaco es generado por un conjunto de movimientos
idnicos a través de la membrana celular que llevan a la célula del estado de
reposo a un estado activado (por despolarizacién) y de regreso al potencial de
membrana en reposo (repolarizacion). Todas las fases son la consecuencia de
una activacion e inactivacion sinérgica de varios canales idnicos que dependen
del voltaje. *°

La caracteristica principal del sindrome de QT prolongado es la prolongacién
marcada del intervalo QT en el electrocardiograma (ECG), que se asocia con una
prolongacion de tiempo desigual del potencial de accidn del ventriculo. Esta
elongacién de la duracion del potencial de accion puede deberse a un aumento
de las corrientes internas de despolarizacion de sodio y calcio y/o a una
disminucién de la corriente de potasio fuera de la repolarizacion. %°

La prolongacion desigual de los potenciales de accién (APD) contribuye a un
retorno difuso de la excitabilidad del ventriculo y la aparicion de potenciales de
accion temprano en la meseta de fase Il y el inicio de la fase Il del potencial de
accion del ventriculo. La alargamiento del potencial de accion (APD) puede
resultar de un aumento del voltaje en la corriente de despolarizacion de sodio,
calcio y/o una disminucién en la corriente de potasio. El alargamiento del

potencial de accion puede dar lugar a la aparicién de una posteridad temprana. 2°
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Pueden ocurrir los siguientes postpotenciales tempranos que ocurren en las
etapas 2 y 3 del potencial de accién dados por: 2°
1. La expansion de la meseta permite restaurar los canales de calcio de tipo
L 29
2. Los canales de sodio facilitan su apertura después de la inactividad en la
meseta al creando asi una corriente lenta de entrada de sodio (INAL). %°
3. La corriente es producida principalmente por el intercambiador de sodio y

calcio. ?®

IV.1.6. Epidemiologia

Los dos tipos clasicos de sindrome de QT largo (SQTL), incluyen el sindrome
de Romano-Ward con una prevalencia de entre 1:2000 y 1:5000 personas que
presentan solo anormalidades de la conduccién cardiaca, y el (JLNS), teniendo
una prevalencia estimada entre 1:1.000.000 y 1:4.000.000 personas, que
presentan hipoacusia congénita bilateral ademas de un intervalo QT prolongado
revelado en el electrocardiograma (ECG). *'

Las estimaciones del alcance de este cambio oscilan entre el 8,3 por ciento y
el 25,8 por ciento en todo el mundo, siendo la extension del intervalo QT el
cambio que se encuentra con mayor frecuencia en diferentes estudios de
cohortes. %

La variante mas comun esta ocasionada por una mutacion en el gen KCNQ1.
Las razones encontradas para estos cambios incluyen principalmente causas
relacionadas con medicamentos, asi como otras causas de enfermedades
cardiacas, mientras transcurra el tiempo pueden causar dafos en el sistema
eléctrico del corazon. En Latinoamérica es desconocido el grado de las
alteraciones electrocardiograficas, especialmente para el intervalo QT, dado el
escaso numero de estudios y poca atencidn a sus alteraciones que les da el
personal de salud. %2

La opinidn actual confirma que la raza negra es mas propensa al desarrollo de
enfermedades del corazén que la raza caucasica. También se sabe que las

mutaciones en los canales idnicos, como SCN5A, causan el sindrome de QT
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prolongado, en el que la taquicardia ventricular puede provocar una muerte
cardiaca subita. Splavsky et al. Informa que el alelo comin de Y1102 SCN5A
tiene la prevalencia mas alta en personas de raza negra con un 13,2 por ciento. 3

Estudios retrospectivos informaron que la muerte subita cardiaca es menos
dominante en los paises asiaticos, con incidencias de ocurrencia de 41.8 por
100.000 chinos y 37 por 100.000 japoneses, y que los asiaticos en los Estados
Unidos tenian menor incidencia de muerte subita cardiaca en comparacion con

los caucasicos y los afroamericanos. 33

IV.1.7. Diagnostico

Para destreza diagnosticar esta nosologia es central comportarse una buena
anamnesis que describa el acontecimiento de una forma muy detallada, con una
historia clinica con sumo detalle, recopilando los historiales personales y
progenie que puedan permanecer de un extremo interés. Esto, adyacente con un
buen fisico, permite fijar la etiologia en mas del 77 por ciento de los casos. **

En la anamnesis debemos hacer énfasis: aparicién o no de prédromos (mareo,
sudoracion profusa, alucinacion borrosa, palidez generalizada, nauseas sin
mejora, palpitaciones continuas sin una génesis), también de factores
precipitantes (golpes de calor, estrés a larga data, dolor sin génesis alguna,
ruidos fuertes, reacciones tusigenas), situacion en la que estaba el paciente en la
antesala del primer sincope, si estaba realizando algun ejercicio en ese
momento, cambios de coloracion de piel, convulsiones sin génesis, la extension
del episodio sincopal, recuperacion posterior, efectividad de un estacion postictal.
34

El examen fisico debe ser minucioso, atendiendo en especial a los signos y
sintomas cardiovasculares y neuronales. Los signos vitales, especialmente la
frecuencia cardiaca y la presion arterial, deben controlarse mientras esta
acostado y de pie. La mayoria de investigadores estan de acuerdo con la
recomendacion de realizar un ECG de 12 derivaciones en todos los casos de

sincopales. **
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El intervalo QT mayormente es una variable del electrocardiograma que tiene
mismo tempo que la sistole ventricular, tanto durante la despolarizacién del
ventriculo como durante la repolarizacion del mismo. Con el intervalo de tiempo
que comienza al principio del complejo QRS hasta la finalizacién de la onda T. %

La EHRA/ Heart Rhythm Society sugirid recientemente que el mejor umbral
para diagnosticar el sindrome en un intervalo QT corregido > 500 ms en
pacientes asintomaticos sin algun antecedente familiar es un punto de vista
conservador y similar con intervalo QT relacionado con el que exista un mayor
riesgo de eventos arritmicos de muerte de manera subita. 2°

Por ello, tomando de referencia las recomendaciones mas actualizadas, el
diagndstico del sindrome se basa en la escala de criterios dados por Schwartz en
la que QT corregido > 480 ms o una calificacién mayor a 3 en la misma escala,
en los casos de sincope sin motivo aparente, un QT ajustado (QTc) > 460 ms es
suficiente para el diagnéstico. 2°

Varios expertos hicieron una proposicion de un sistema de puntuacion para
poder diagnosticar el sindrome de QT largo (SQTL), haciendo hincapié a varios
criterios, como antecedentes médicos y familiares, asi como anomalias en el
electrocardiograma. Por lo tanto, el sindrome de QT largo se puede diagnosticar
en el momento si un paciente tiene una o mas de las caracteristicas siguientes:

e Puntuacion mayor o igual a un 3,5 (ver Tabla 4) sin una razén subsecuente
de prolongacion del intervalo QT. '

e Intervalo QT corregido mayor o igual a 500 ms en electrocardiogramas
repetidos (ECG) posteriores nuevamente, sin una razén secundaria para la
prolongacion.™

o Identificar variantes patogénicas en uno o mas genes asociados a poder
desarrollar el sindrome de QT largo (SQTL).

Del mismo modo, también se puede considerar un diagnostico positivo de
LQTS si el paciente en cuestion no tiene mutaciones genéticas que se puedan
asociar con la enfermedad, pero con electrocardiogramas (ECG) el intervalo QT
(QTc) estable se encuentra entre 480 y 499 ms. Si estos Experimentan un

episodio de sincope que se observo.™
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IV.1.7.2. Holter

Diversas pruebas para poder diagnosticar podria usarse la monitorizacién del
Holter de 24 a 48 horas, que suele ser muy util en pacientes con un
electrocardiograma normal. A pesar de ello, las personas con sindrome de QT
largo pueden tener un electrocardiograma (ECG) normal con algunos métodos de

diagndstico de rutina. 2°

IV.1.7.3. Prueba de esfuerzo
Se puede recomendar la realizacion de una prueba de estrés fisico para la
deteccion de un intervalo QT patoldgico que no es evidente en el paciente en

reposo relativo. %°

IV.1.7.4. Criterios electrocardiograficos

Un electrocardiograma es la mejor manera de diagnosticar el sindrome de QT
largo porque mostrara un intervalo QT alargado en algunos pacientes. Sin
embargo, los electrocardiogramas pueden ser normales incluso puede verse
pacientes con antecedentes sincopales. En 1995, Moss et al. plantearon la
hipotesis de que el patron de onda T en el electrocardiograma variaria
dependiendo del fenotipo que te el paciente con sindrome de QT largo. El
sindrome de QT largo tipo 3 (SQTL 3) cursaria con un segmento ST prolongado y
una onda T que este estrecha y picuda, el sindrome de QT largo tipo 2 (SQTL 2)
con una onda T de baja amplitud y mellada (bifida) y el sindrome de QT largo tipo
1 (SQTL 1), con una onda T ancha.

Otra forma que lo caracteriza a nivel de electrocardiograma es que el intervalo
QT, que muestra diferentes areas de repolarizacién del ventriculo. La
repolarizacion realizada en el miocardio a menudo es diferente debido a la
actividad que puede estar cronometrada en diferentes areas (en el ventriculo
derecho, izquierdo o epicardio y en el endocardio) debido a la diferente expresion
de los diferentes canales idnicos. El intervalo QT es de 48 mas o menos 18 ms

en pacientes sanos, y este valor tiende al aumento significativamente en
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IV.1.7.5. Medicion del Intervalo QT, correccién y valores normales.

Para la realizacion de la medicion para el intervalo QT y QT corregido (QTc)
debe ser normal mientras se realice el examen electrocardiografico. El intervalo
QT es el intervalo entre el comienzo del miocardio del ventriculo y el final de su
contraccion, que se muestra en el electrocardiograma (ECG), correspondiente al
comienzo del complejo QRS y al finalizando la onda T marcada en el
electrocardiograma. El final de la onda T, también, se puede definir como el punto
de retorno del vector a la linea isoeléctrica, marcado entre las ondas de
despolarizacion auricular y repolarizacion ventriculares.®

Los profesionales recomiendan seguir leyendo y calculando para poder medir
el intervalo QT en un electrocardiograma (ECG) de 12 derivaciones de papel a
una velocidad regulada de 25 mms y una amplitud regulada igualmente de 10 mV
como se ven en las guias actuales, y medir cuidadosamente las derivaciones |l y
V5 o V6, donde se toman las medidas mas Iargas.35

En muchos casos, se puede ver una onda denominada U después de una
onda T. Si la onda U esta lejos del final de la onda T, el intervalo de ondas QT
generalmente se puede medir facilmente de esta manera (excluyendo
relativamente la onda U). Por el contrario, cuando la onda U esta marcada al
finalizacion de la repolarizacién de la onda T, es dificil distinguirla de la onda T de
dos fases, lo que afecta la precision de la medicion del QT. Una onda T de dos
fases puede reconocerse por la exactitud de dos ondas de la misma amplitud
horizontal que se encuentran sin volver a la linea de base entre ellas. Tomando
en cuenta otros casos, se debe tomar una medicidn QT en el momento donde la
segunda onda de forma descendente y que cruce la linea de base. Por ejemplo,
en algunos varios casos de una onda T de dos al menos dos componentes, pero
la segunda onda tiene una amplitud mucho menor que la primera, onda y por
esto sera dificil distinguir si es una onda T de dos fases o una onda U extrafia
que termina la onda de repolarizacion T.%°

El intervalo QT debe ajustarse haciendo énfasis en la frecuencia cardiaca y
hay una caterva muchas férmulas para realizarlas y modificarlas, en cambio, el

gue tiene mayor tasa utilizacion es la férmula de correccidén Bazzet. Dicha férmula
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se usan los valores de QT ya medidos en segundos y el tiempo que se da entre
el QRS anterior y el QRS en el que se midio el QT (precisamente el intervalo R-R
en segundos). ¥

Podemos decir que formula para medicion del QT de Bazzet utiliza una
relacion exponencial entre el intervalo QT y el rango R a R. En cuanto a la
correccion de Bazzet, es particularmente Util para frecuencias cardiacas entre 60
y 100 latidos/min a un ritmo mas lento. Velocidad (sobre corregido) y un error de
impresion mas rapido (no corregido). La férmula de correccion de QT de
Fridericia es muy similar, pero mas precisa a frecuencias cardiacas mas rapidas.
Formulas lineales como Framingham para la medicion y correccion paulatina del
QT y la formulada por Hodges suele tener una correccién mas uniforme para
frecuencias cardiacas mayores a 90 latidos/min, pero se utilizan con menor
frecuencia. *

Aunqgue las definiciones tienden a variar, la prolongacién del QT corregido
(QTc) normalmente se define como un valor de QT corregido (QTc) > 450 ms en
los hombres y > 460 ms en las mujeres. El termino mas Comun en Eventos
Clinicos adversos de varios institutos oncoldgicos clasifican las prolongaciones
del QT corregido (QTc) principalmente son de 4 grados: grado 1 (con un QT
corregido 450 a 480 ms), grado 2 (con un QT corregido 481 a 500 ms), grado 3
(con un QT corregido > 501 ms; > 60 cambio de ms desde el inicio) y grado 4
(con signos/sintomas de arritmia grave y Torsade de Pointes).*

En general, los pacientes con un intervalo QT estable (QTc) cuando estos no
realizan ejercicio igual o mayor a 500 milisegundos, independientemente de la
causa (de forma congénita o adquirida por alguna patologia/medicamento), se
consideran en riesgo para que ocurra una Torsades de Pointes o fibrilacion

del ventriculo.3®
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Tabla 5: Valores normales de QT corregido (QTc) por grupo de edad y género

Valores del intervalo QTc por edad y género (en segundos)

Menor?s de 15 Adultos
afos
Ambos géneros Mujeres Hombres
Normal 0.35-0.44 0.35-0.45 0.35-0.43
“Limitrofe” 0.44 -0.46 0.35-0.45 0.43-0.45
Prolongado >0.47 >0.48 >0.46

Fuente: Asensio E, Acunzo R, Uribe W, Saad EB, Saenz LC.
Recomendaciones para la medicién del intervalo gt durante el uso de

medicamentos para el tratamiento de infeccién por COVID-19.%°

En muchos pacientes con QRS prolongado debido a un bloqueo de rama de
cualquier tipo, sumando al uso de un marcapasos, preexcitacion proporcionada
por la via accesoria, farmacos antiarritmicos como la procainamida o cardiopatia
graves, el intervalo QT puede alargarse debido a la prolongacion del intervalo
QT, disfuncidn miocardica. Al mismo tiempo, aumenta la repolarizacion. En estos
casos se debe ajustar con mas precision el QT corregido (QTc) a la duracion del
QRS mediante la formula siguiente: [QTc ajustado a QRS ancho = QTc - (QRS —
100 ms)].*®

IV.1.7.6. Prueba de Viskin
Se define como histéresis al retraso en la adaptacion que se presenta cuando
se incrementa la frecuencia cardiaca (FC) como consecuencia del ejercicio o del
ortostatismo, diversos investigadores observaron que los pacientes con SQTL
presentaban una histéresis prolongada y, en algunos casos, habia alternancia de
la onda T en la frecuencia cardiaca (FC) maxima durante el esfuerzo fisico. %
Utilizando el protocolo de Viskin Consiste en determinar la frecuencia cardiaca

y el intervalo QT en decubito supino y luego de 3 secciones durante alrededor
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unos 30 segundos después de estar de pie, de modo que se pueda calcular el
desarrollo de la adaptacién para el calculo del intervalo QT corregido. 2

El Doctor Viskin introdujo el término prolongacién del intervalo QT en el 2010,
refiriendose a la imposibilidad de acortar el intervalo QT a medida que aumenta la
relativamente frecuencia cardiaca. Esta prueba facil es util en pacientes con QT
limitado a 450 a 480 milisegundos donde un aumento de mas de 50 milisegundos
en QT corregido con una frecuencia cardiaca maxima o intervalo QT maximo
abierto tiende a tener una sensibilidad del 90%. y buena especificidad del 86%
para el diagndstico presuntivo de sindrome de QT largo en la poblacién con QTc
corregido entre 390 y 480 milisegundos base; Es util hacer un seguimiento de los
pacientes con un diagnostico basal establecido, ya que se ha demostrado que

este fendmeno se reduce significativamente con los blogueadores beta. 2

IV.1.8. Clinica

Los genotipos mas comunes son los tipos 1, 2, 3 y 5. Los dos sintomas
principales del sindrome de QT largo son episodios con recurrencia o no de
sincopes, que a menudo conducen a un paro cardiaco y muerte sin explicacion
aparente, algunas anormalidades en las derivaciones electrocardiograficas,
incluida la prolongacion del intervalo QT y anomalias de la onda T de
repolarizacion.?®

Una parte de los pacientes pueden permanecer asintomaticos durante
bastante tiempo, por lo que la muerte subita cardiaca puede ser la primera
presentacion clinica en individuos jovenes que aparentan estar sanos. En otros
pacientes también suelen experimentar mareos o desmayos (sintomas
presincopales), convulsiones y muerte subita cardiaca que pueden presentarse
aproximadamente antes de los 10 afos, aunque la frecuencia e intensidad de los
sintomas tienden a aminorar con la edad hasta la adultez. Cuando se producen
convulsiones en nifios, pueden diagnosticarse erroneamente como convulsiones
epilépticas. %°

Desmayarse durante una intensa actividad fisica o emocional es a menudo

una sefial de que podemos estar tratando a un paciente con sindrome de QT
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largo. Se recomienda un electrocardiograma (ECG) para todos los infantes y
adolescentes con sincope y/o posibles convulsiones inexplicables.?

Los pacientes con sindrome de QT largo (SQTL) tienden a correr el riesgo de
sufrir una TVP (Taquicardia de origen ventricular con polimorfismo), que inducen
episodios sincopales y culminar en una muerte subita cardiaca (MSC). La
prolongacion del intervalo QT y la susceptibilidad a la Torsién de Pointes a
menudo tienen relacion con disfunciones de los canales idnicos que afectan la
repolarizacion de las células. %2

En particular, la mayoria de pacientes con sindrome de QT largo tipo 1,
clasicamente tienen una onda T de base amplia y suelen tener sincope o muerte
subita cardiaca (MSC) mayormente durante el ejercicio fisico. Las personas que
padecen sindrome de QT largo tipo Il (SQTL 2) suelen tener ondas T con
muescas o de baja amplitud. Clasicamente suelen presentar sincope o muerte
subita cardiaca (MSC) principalmente con estimulos auditivos repentinos o
emociones fuertes. %

Debido al retraso en la apertura de los canales de sodio, los pacientes
con sindrome de QT largo tipo 3 (SQTL 3) tienen ondas T de pico tardio,
segmentos ST largos y planos, tienden a tener bradicardia y una mayor
incidencia de muerte subita cardiaca (MSC) durante el suefio. %

Las principales manifestaciones clinicas del sindrome de Jervell y Lange-
Nielsen incluyen intervalos QT corregido (QTc) muy prolongados, arritmias
potencialmente mortales y sordera neurosensorial. Este también se han
informado mutaciones homocigéticas o heterocigéticas compuestas en ausencia
de sordera y se denominan sindrome de QT largo (LQTS) autosémico recesivo.
Otras dos variantes de sindrome de QT largo (LQTS), especificamente la
enfermedad de Anderson-Tawil (sindrome de QT largo tipo 7) y la enfermedad
de Timothy (sindrome de QT largo tipo 8), se caracterizan por fenotipos
extracardiacos. %

El sindrome descubierto por Andersen-Tawil es causado por mutaciones de
pérdida de funcién en el gen del canal de potasio KCNJ2. Sus principales

caracteristicas clinicas incluyen prolongacion del intervalo QT, dismorfismo facial
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y paralisis periddica hipopotasémica. En esta enfermedad vamos a tener una
triada clinica de dimorfismo sutil (principalmente facial), arritmias ventriculares y
paralisis periodica. Una carga importante en las alteraciones cardiacas incluye
contracciones ventriculares prematuras, ondas U prominentes, uniéon T-U ancha,
intervalo Q-U prolongado y taquiarritmias ventriculares. También incluye
taquicardia ventricular polimérfica o bidireccional, sincope y, en algunos casos,
antecedentes familiares de muerte cardiaca subita. El fenotipo extracardiaco
produce dismorfismo facial. Las caracteristicas significativas son orejas de
implantacion baja, frente ancha, fisuras palpebrales cortas, hipertelorismo, puente
nasal lleno con una punta bullosa e hipoplasia maxilar y mandibular. Ademas, las
alteraciones fenotipicas esqueléticas también pueden presentar rasgos
dismérficos como clinodactilia, sindactilia, baja estatura y escoliosis.?? 3’

El sindrome de Timothy representa la variante mas grave del sindrome de QT
largo (LQTS). Sus principales caracteristicas clinicas incluyen prolongacion
marcada del intervalo QT, arritmias ventriculares graves, defectos cardiacos
congeénitos, bloqueo auriculoventricular, sindactilia, autismo, hipoglucemia
maligha y anomalias del sistema inmunitario. Esta causada principalmente por
una mutacion heterocigota G406R en el gen del canal de calcio tipo L CACNA1C.
El sindrome de Timothy tipo 2 (TS2).2% %7

IV.1.7.2. Laboratorio
IV.1.7.2.1. Analiticas

Debemos prestar especial atencidn especificamente a los electrolitos séricos.
La hipopotasemia, la hipomagnesemia y la hipocalcemia se asocian con
repolarizacion miocardica retardada y, por tanto, prolongacion del QT. Los
recambios necesarios deben llevarse a cabo antes de la cirugia. Como regla
general, el potasio debe ser > 4,5 mmol/ litro y el magnesio debe ser > 2,0 mg/
dl.*
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IV.1.7.2.2. Vitamina D

La vitamina D, también conocida como calciferol o hidroxivitamina D (25-OHD),
es una vitamina liposoluble soluble en grasa que se encuentra de forma natural
en algunos alimentos y también se produce de forma enddgena por la exposicion
de la piel a los rayos ultravioleta del sol. La vitamina D es responsable de
aumentar la absorcion intestinal de calcio y de mantener la concentracion seérica
de calcio y fosfato sérico. La vitamina D también interviene en la reduccion de la
inflamacion, el crecimiento celular neuromuscular, la funcién inmunitaria y el
metabolismo de la glucosa.*

La deficiencia de vitamina D se ha relacionado con diferentes trastornos
cardiovasculares, incluida la muerte cardiaca subita. Ademas, un nivel reducido
de 25-OHD se ha relacionado con la remodelacion de los canales estructurales e
idnicos, lo que puede aumentar las arritmias. La prolongacion del QT corregido
(QTc) es comunmente inducida por la hipocalcemia, que puede ser causada por
la insuficiencia de vitamina D o resistencia. En un caso de un paciente con
deficiencia grave de vitamina D, la hipocalcemia y la prolongacion del QT
corregido (QTc) prolongados dieron lugar a Torsade de Pointes (TdP) y a una

parada cardiaca. *'

IV.1.7.2.3. Estudio genético

La investigacidon genética, en su limitada cantidad y altisimo costo, contribuye
en gran parte al posible diagnostico y, en muchos casos, al tratamiento oportuno
y mas sensible prondstico. Los pacientes con una probabilidad de diagnostico
moderada pueden que al paciente tenga alguna enfermedad confirmada si

pudiese tener la mutacién que causa el sindrome de QT largo (SQTL).%®

IV.1.7.3. Imagenes

Un estudio ha encontrado una disfuncion mecanica en nifios con el uso de
resonancia magnética, Este se pudo apreciar mas en una poblacidn con
alrededor 13-17 afios .Se reportd en el estudio de Ecocardiografia en el sindrome

de QT largo que con estimulacidon adrenérgica, se notaron cambios en la sistole
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electromecanica con prolongacion relativa de QT y acortamiento de QS2.Ademas
se detectaron anomalias en el patron de engrosamiento de la pared posterior del
ventriculo izquierdo de pacientes con LQTS, observando una diferencia notable

entre pacientes con sindrome de QT largo (LQTS) y controles.”’

V.1.7.3.1. Ecocardiografia

La ecocardiografia es la técnica de imagen mas factible para ambas
mediciones de los ventriculos debido a su alta resolucion temporal, y ambas
medidas se han trasladado a la practica. Sin embargo, el valor diagnédstico y
prondstico de ambos parametros esta limitado por los pacientes sintomaticos y
asintomaticos. Ademas es probable que su valor sea mayor en junto con otros
parametros. No obstante, este de que el sindrome de QT largo (SQTL) es una

enfermedad tanto eléctrica como enfermedad eléctrica y mecanica.*'

IV.1.8. Diagndstico diferencial
IV.1.8.1. Sindrome de Brugada

El electrocardiograma se caracteriza tipicamente por la presentacion de un
bloqueo de rama derecha del haz de His en las derivaciones derechas y tiende a
la elevacion del segmento ST, asi como inversién de la onda T de repolarizacion.
El caso mas tipico es un hombre de aproximadamente 40 afos, sin aparente
alteracion cardiaca de tipo estructural o funcional, con antecedente familiar de
muerte subita (predominantemente de noche), la cual es positiva entre un 20-50
por ciento. 2

Es mas comuln en la raza asiatica. La aparicion de arritmias ventriculares,
principalmente la taquicardia ventricular polimodrfica, tienden a desencadenar
desde sincope hasta muerte subita. Entre los genes implicados se encuentran el

SCNS5A esté siendo el mismo que el sindrome de QT largo tipo 3. 2

IV.1.8.2. Taquicardia ventricular polimorfica catecolaminérgica
Caracterizada por una taquicardia ventricular que puede aparecer bidireccional

o polimdrfica que puede reproducirse con una estimulacion adrenérgica (aunque
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esta es insensible), especialmente durante la actividad emocional o fisica aguda;
que puede causar la muerte subita sin alguna razén aparente. 2

El 30 por ciento presenta una asociacion con antecedentes familiares. Las
primeras mutaciones genéticas implicadas en esta patologia fueron R normal y
R2 patolégicos, que codifica para el receptor de rianodina, y CASQ2, que codifica
para la molécula calsecuestrina; ambos estan involucrados en el control de la
liberacion de calcio de una parte de la célula. '

Su penetracién ronda el 78 por ciento. Es importante saber diferenciarlo del
sindrome de QT prolongado, ya que este es mas arritmico y conlleva un mayor

riesgo de muerte durante la terapia con los farmacos bloqueadores beta. '2

IV.1.9. Tratamiento
IV.1.9.1. B-bloqueantes

Los B-blogueantes son el tratamiento de elecciéon para los pacientes con
sindrome de QT largo (SQTL) ya que son los farmacos mas eficaces en la
prevencion de las recurrencias de eventos cardiacos y muerte subita cardiaca
(MSC). Estan indicados tanto en individuos sintomaticos como asintomaticos que
presentan un QT corregido (QTc) = 470 ms. En aquellos sujetos asintomaticos
con un QT corregido (QTc) < 470 ms el tratamiento es opcional, pero deberia
tenerse en cuenta que al menos un 10 por ciento de los individuos con sindrome
de QT largo (SQTL) asintomaticos desarrollaran sintomas en el futuro. '

En general, el tratamiento con pB-bloqueantes se tolera muy bien por la mayoria
de los individuos y reduce el riesgo de sufrir eventos cardiacos en mas del 95 por
ciento de los casos de sindrome de QT largo tipo 1 (SQTL 1), entre el 70 y el 80
por ciento de los casos de sindrome de QT largo tipo 2 (SQTL 2) y en
aproximadamente el 80 por ciento de los casos de sindrome de QT largo tipo 3
(SQTL 3). Es importante tener en cuenta otras comorbilidades que pudieran
contraindicar (asma grave) u obligar a extremar las precauciones (diabetes) en el
tratamiento con B-bloqueantes en algunos pacientes con sindrome de QT largo
(SQTL)."™
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IV.1.9.2. Marcapasos
IV.1.9.2.1. Desfibrilador automatico implantale (DAI)

En personas que padecieron una muerte subita cardiaca (MSC) que son
reanimados o en estos que, aun con tratamiento medicamentoso con
bloqueadores beta, han presentado sucesos repetidos de arritmias de origen
ventricular graves y desmayos, la insercion de desfibrilador implantable es de
eleccion, sea del genotipo que sea. No obstante, las guias recomiendan un
desfibrilador implantable para la prevencidn a primera instancia de la muerte
subita cardiaca en personas con factores de alto riesgo, como el sindrome de QT
prolongado | (SQTL I), el sindrome de QT prolongado Il (LQTS II), o sindrome de
QT prolongado Il (SQTL Illl) con un QTc corregido mayor o igual a 500
milisegundos y en quienes los eventos cardiovasculares precedieron 7 afos.
También esta indicado en pacientes con sindrome de Jervell y Lange Nielsen, en

los que esté contraindicada la terapia con bloqueadores beta.

IV.1.9.3. Denervacion simpatica izquierda

En personas las cuales no tienen buena respuesta a los betabloqueadores y
presentan eventos repetidos de arritmias de origen ventricular graves y
desmayos, la denervacion simpatica cardiaca izquierda (DSCI) es un tratamiento
alternativo. Algunos estudios encontraron que después de 8 afios de seguimiento
en mas de 147 pacientes con sindrome de QT prolongado (SQTL) que se
sometieron a denervacidon simpatica cardiaca izquierda (LSCD), los episodios de
problemas cardiovasculares se redujeron en aproximadamente un 90 por

ciento.'®

IV.1.10. Complicaciones
IV.1.10.1. Sindrome de muerte subita del lactante

Es la causa principal de muerte infantil en los paises desarrollados. Se
caracteriza por la muerte subita e inexplicable de un nifio menor de un afo.
La compleja interaccion de muchos factores en su patogenia se intenta de

comprender con la teoria del triple riesgo, que implica que un nifio es vulnerable
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en una etapa critica del desarrollo frente a la debilidad. Por medio de educacion a
los cuidadores y padres se ha documentado una disminucion importante en su
incidencia, aunque la misma continta siendo sumamente alta.®

La mayoria de sindromes que causan arritmias hereditarias son asociados con
el sindrome de muerte subita del lactante (SMSL) y la muerte subita cardiaca en
pacientes neonatos incluyen el sindrome de QT prolongado, el sindrome de
Brugada, taquicardia ventricular polimoérfica catecolaminérgica y sindrome de QT

corto. 8

IV.1.10.2. Muerte subita

La muerte subita es la muerte natural subita e inesperada de un individuo.
Ocurre en la mayoria de los casos asociado a trastornos cardiovasculares y en
deportistas se considera un evento sumamente raro, pero tiene un impacto
devastador. #?

Las principales causas se encuentran las cardiopatias que afectan
estructuralmente la composicion del corazén, que en mayores de 35 afos se
suele asociar a algun tipo cardiopatia isquémica, y en pacientes mas jovenes
suelen relacionarse generalmente con miocardiopatias. No obstante, las
enfermedades cardiacas sin afectacidn estructurales, como las enfermedades
eléctricas, pueden causar arritmias inestables, principalmente fibrilacion
ventricular, que conducen a la muerte en cuestién de minutos. 42

Entre estas entidades se encuentran el Sindrome de QT prolongado, sindrome
de QT acortado, Wolff Parkinson White (SWPW), sindrome de Brugada, entre

otros. #?

IV.1.10.3. Arritmia ventricular maligna Torsades de pointes (TdP)

La Torsades de pointes es una taquiarritmia ventricular clinicamente
significativa que ocurre comunmente en presencia de un QT largo vy, si no se
identifica y trata de inmediato, puede provocar un aumento de poder sufrir muerte

cardiaca subita. Al igual que el aumento de los intervalos QT y QT corregido
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incrementa la posibilidad de que aparezca esta arritmia en los sindromes de QT
largo congénitos o adquiridos. **

La caracterizacion de los complejos QRS parece englobarse en torno a la linea
isoeléctrica. Para poder describirlo, la frecuencia cardiaca oscila entre 160 y 280
latidos/min. La Torsades de pointes generalmente se resuelve por si sola; sin
embargo, con el tiempo pueden degenerar en fibrilacién ventricular, 43

Su mecanismo electrofisioldgico no es bien conocido, pero a la mayoria de los
datos indican que la posdespolarizacién temprana es responsable del sindrome
de QT largo. *®

IV.1.11. Prondstico y evolucion
IV.1.11.1. Estratificacion del riesgo
Se deben considerar parametros clinicos, limites electrocardiograficos y

hereditarios para planificar mejor el riesgo individual. Los sobrevivientes de un
paro cardiaco tienen un aumento significativo al riesgo de recurrencia, incluso
con inhibidores, por lo que las guias para la prevencion de arritmias ventriculares
y muerte subita de 2015 recomiendan la implantacion de un desfibrilador
automatico (DCI) para los sobrevivientes de un paro cardiaco. No obstante, la
ocurrencia de estos eventos de desmayo a menudo se asocia con una mayor
probabilidad de paro cardiaco. Por lo tanto, la Unica forma de enfrentar este
evento adverso es la presencia de un equipo entrenado con desfibriladores. Debe
considerarse de alto riesgo el sindrome de QT largo asociado con: #°

o Sordera congénita (sindrome de Jervell y Lange-Nielsen). %°

e Sincope recurrente dados por taquiarritmias ventriculares malignas. %°

o Antecedentes familiares de muerte subita. %°

e QT corregido (QTc) > 500 ms. %

e Bloqueo auriculoventricular %

La evolucion de los pacientes con sindrome de QT largo corregido (SQTLc) es

muy variable, dependiendo de la edad, el sexo, la duracién del intervalo QT
corregido (QTc), el genotipo del sindrome de QT largo (SQTL) y la respuesta al

tratamiento.**
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En general, las guias consideran que el riesgo de sufrir algun evento cardiaco
antes de los 40 afos es bajo (<30 %) en pacientes con un QT corregido (QTc) <
500 ms, sindrome de QT largo tipo 1 (SQTL 1) o varones con sindrome de QT
largo tipo 2 (SQTL 2). *

El riesgo es moderado (30-50 %) en pacientes con un QT corregido (QTc) <
500 ms si son varones con un sindrome de QT largo tipo 3 (SQTL 3) o mujeres
con un sindrome de QT largo tipo 2 o 3. También se considera riesgo moderado
si el intervalo QT corregido (QTc) es = 500 ms y se trata de mujeres con
sindrome de QT largo tipo 3 (SQTL 3). Fenotipicamente, estan dentro de este
rango aquellos individuos que tengan intervalos QT corregidos (QTc) prolongados
entre 500 y 549 ms pero que hayan sufrido menos de dos eventos cardiacos
antes de los 18 afios. *

El riesgo es alto (> 50 %) en pacientes con QT corregido (QTc) = 500 ms si
presentan un sindrome de QT largo tipo 1 o 2 o varones con un sindrome de QT
largo tipo 3 (SQTL 3), y que hayan presentado 2 o mas eventos cardiacos (pero
menos de 10) antes de los 18 afios de edad. **

Por ultimo, el riesgo es extremadamente alto (= 80 %) en aquellos pacientes
diagnosticados con sindrome de Timothy (sindrome de QT largo tipo 8), aquellos
que presenten mutaciones patogénicas en mas de uno de los alelos del gen
KCNQ1, como puede darse en el caso del sindrome de Jervell y Lange-Nielsen y
en aquellos pacientes que hayan sufrido 10 o mas eventos cardiacos antes de

los 18 afios. *
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condiciones metabdlicas especificas, o la realizacion de dietas de manera
inapropiada. 46

Pacientes con sindrome de QT largo tipo 1 (SQTL 1) deberan evitar la
realizacion de actividad fisica intensa, incluyendo deportes competitivos
como la natacién sin supervisién. En pacientes con sindrome de QT largo
tipo 2 (SQTL 2) se debe reducir la exposicidn a ruidos intensos tales como
alarmas de relojes o timbres de teléfonos. La participacién en deportes
competitivos tampoco es recomendada. En general, todos aquellos
individuos con sindrome de QT largo (SQTL) que deseen participar en este
tipo de deportes deben ser evaluados peridodicamente por personal meédico
experto. En la medida de lo posible, evitar acontecimientos que provoquen
estrés emocional. 4

Precaucion en aquellos individuos con sindrome de QT largo (SQTL) y con
antecedentes clinicos de asma, hipotensidon ortostatica, depresion, y
diabetes mellitus, ya que estas patologias podrian ser exacerbadas con un

tratamiento a base de B-bloqueantes. *°

IV.1.12.1. Dieta cetogénica

Los fendmenos arritmicos agudos asociados a una dieta cetogénica y a las

dietas de restriccion caldrica pueden incluir la prolongacion del QT, que conduce

a la muerte subita cardiaca, y estos fendmenos se han descrito en nifios,

adolescentes y adultos.Una dieta cetogénica se caracteriza por una ingesta muy

baja de hidratos de carbono, con un 75 por ciento de las calorias procedentes de

la grasa. La restriccion de carbohidratos (CHO) ayuda a reducir la glucosa y la

insulina en sangre.*

53












VI1.4. Muestra

La muestra estuvo conformada por 40 pacientes que se les realizd
previamente un electrocardiograma en el Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral.
Diciembre, 2021- Febrero, 2023.

VI.5. Criterios

VI.5.1. De inclusién
1. Pacientes diagnosticados con QT prolongado confirmado.
2. Edad (< 18 afios).

3. Ambos sexos.

VI1.5.2. De exclusion
1. Negarse a participar en el estudio.
2. No firmar consentimiento informado.

3. Barrera idiomatica.

V1.6. Instrumento de recoleccion de datos

Se disefid un instrumento para la recoleccion de datos elaborado por los
sustentantes, el cual contiene 10 preguntas abiertas y 2 cerradas, que envuelven
datos sociodemograficos como edad, sexo, procedencia y datos relacionados con
los factores precipitantes de QT prolongado como antecedentes patoldgicos
personales, sintomas previos de sincope, condicidon de evaluacion, antecedentes
familiares, tratamiento medicamentoso previo, practica deportiva, signos vitales y
hallazgos electrocardiograficos. (Ver anexo Xll.2. Instrumento de recoleccion de

datos).

VI1.7. Procedimiento
El anteproyecto fue sometido a la unidad de investigacion de la Escuela de
Medicina de la Facultad de Ciencias de la Salud de la Universidad Nacional

Pedro Henriquez Urefia (UNPHU), después de su aprobacion se le entregd al
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Comité de Investigaciones del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral (HIRRC)
para su revision, evaluacion y autorizacion.

A continuacion para la obtencidon de datos se procedid a la seleccidn de
pacientes en consulta de Cardiologia pediatrica, este se llevd a cabo los dias
martes y miércoles en horario matutino. Una vez obtenidos los permisos
correspondientes se realizo el llenado del instrumento de recoleccion de datos a
través de una encuesta entrevista. Esta fase fue ejecutada por los sustentantes

durante abril-septiembre, 2022. (Ver anexo Xll.1. Cronograma)

VI.8. Tabulacion
Los datos obtenidos fueron tabulados a través de programas computarizados

tales como Microsoft Word y Microsoft Excel.

VI1.9. Analisis

La informacion obtenida, fue analizada en frecuencia simple.

VI1.10. Aspectos éticos

El presente estudio fue ejecutado con apego a las normativas éticas
internacionales, incluyendo los aspectos relevantes de la Declaracion de
Helsinki*’ y las pautas del Consejo de Organizaciones Internacionales de las
Ciencias Médicas (CIOMS).*® El protocolo del estudio y los instrumentos
disefiados para el mismo fueron sometidos a la revisién del Comité de Etica de la
Universidad, a través de la Escuela de Medicina y de la coordinacion de la
Unidad de Investigacion de la Universidad, asi como a la Unidad de ensefanza
del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, cuya aprobacién fue el requisito para
el inicio del proceso de recopilacion y verificacion de datos.

El estudio implico el manejo de datos identificatorios ofrecidos por personal
que labora en el centro de salud (departamento de estadistica). Los mismos
fueron manejados con suma cautela, e introducidos en las bases de datos
creadas con esta informacion y protegidas por una clave asignada y manejada

Unicamente por la investigadora. Todos los informantes identificados durante esta
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etapa fueron abordados de manera personal con el fin de obtener su permiso
para ser contactadas en las etapas subsecuentes del estudio.

Todos los datos recopilados en este estudio fueron manejados con el estricto
apego a la confidencialidad. A la vez, la identidad de los/as contenida en los
expedientes clinicos fue protegida en todo momento, manejandose los datos que
potencialmente pudieron identificar a cada persona de manera desvinculada del
resto de la informacion proporcionada contenida en el instrumento.

Finalmente, toda informacion incluida en el texto del presente proyecto de

grado, tomada en otras autores, fue justificada por su llamada correspondiente.
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VIIl. DISCUSION

Esta investigacion tuvo como propodsito determinar los factores precipitantes de
QT prolongado en pacientes atendidos en Consulta de Cardiologia Pediatrica del
Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, siendo en esencia esta canalopatia de
poco conocimiento y un detonante a complicaciones como muerte subita infantil y
arritmias. Por esta razon indagar sobre su origen principalmente en las primeras
etapas de vida favorece su diagnostico precoz.

De los resultados obtenidos en este estudio, se logro inferir lo siguiente:

De una totalidad de 110 pacientes evaluados, solo un 40 (36,4%) presentaron
el Sindrome de QT prolongado.

En nuestra investigacidn la edad que mas prepondero al momento de la toma
de datos estuvo comprendida entre los 10 a 14 afios de edad en un 32,5 por
ciento. Difiriendo con un estudio internacional llevado a cabo en Turquia, por
Ergll, et al, donde la edad promedio de diagndstico de los pacientes fue de 4 a 9
afios de edad. '

En cuanto a la distribucion de paciente segun el sexo hubo un alza de casos
masculinos correspondientes a un 60,0 por ciento, corroborando con el estudio
publicado por Luis Alfredo Melgar y Fredy Chipa sobre sindrome de QT largo
congeénito destacando que el 60,0 por ciento a 75,0 por ciento de pacientes son
del sexo masculino. 2

La procedencia de pacientes con Sindrome de QT prolongado en su mayoria
fue de Santo Domingo en un 30,0 por ciento de los casos, dificultando la
comparacion con otra investigacion nacional dado a la falta de estudios
actualizados.

Los antecedentes patologicos personales en nuestro estudio se encontraron
negados en un 80,0 por ciento de los casos, contrario al estudio realizado por
Fabricio lanardi, Florencia Fernandez, Andrea Salazar y Carlos Boccio, sobre
implante coclear donde su paciente presento antecedente perinatal de parto pre
término, ” ademas de otro estudio donde se demostré que la hipertensién arterial
fue el antecedente mas frecuente encontrado, seguido de la diabetes mellitus,

hipercolesterolemia e infarto de miocardio. *2
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En cuanto a los sintomas de sincope, el 85,0 por ciento estuvieron negados,
estos resultados se oponen al estudio realizado en la Academia de Medicina de
Hong Kong donde se pudo valorar que pacientes con Sindrome de QT
prolongado tipo 1 presentaron sincope con estrés, mientras que pacientes con
Sindrome de QT prolongado tipo 2 presentaron sincope sin estrés.*

La condicion de evaluacion mas preponderante fue la evaluacion pre-
quirdrgica con un total de 50,0 por ciento de pacientes. Lo anterior difiere con
estudio donde se puntualizé que una proporcidén significativa de pacientes no
tenian una presentacion clinicamente importante en el momento del diagndstico y
que la mayoria de ellos tenian hallazgos electrocardiograficos incidentales de
QTc prolongado durante la evaluacion cardiaca antes de participar en deportes
de competicidn o mediante cribado familiar. °

En nuestra investigacién los antecedentes familiares de nuestros pacientes se
encontraron negados en un 32,5 por ciento, contrastando a un estudio sobre la
prevalencia y espectro de las enfermedades que predisponen a la muerte subita
cardiaca del Hospital Infantil de México Federico Gbmez, donde encontraron que
existid el antecedente familiar en seis pacientes de muerte subita y cuatro
tuvieron un evento de muerte subita abortada. Todos los pacientes con muerte
subita abortada tuvieron diagnéstico de Sindrome de QT largo. *

Un total de 65,0 por ciento de pacientes negaron el uso de tratamiento
medicamentoso previo en este estudio. Estos resultados refutan la informacion
expresada por Araya P, Labbé J, Navea M y Arenas S, sobre prevalencia de
medicamentos que prolongan el intervalo QT en salas de cardiologia de un
hospital de alta complejidad, donde demostraron que de los 36 pacientes que
presentaron Sindrome de QT largo en 86,7 por ciento de ellos fue asociado a un
medicamento. Los medicamentos mas frecuentemente asociados a este efecto
adverso fueron Amiodarona (38,5%) y Ondansetrén (23,1%). °’

Un total de 65,0 por ciento de los tutores de los pacientes reportaron que los
nifos no realizaban practicas deportivas, esto se opone al estudio realizado en
Uruguay por Pedro Chiesa, Alejandro Cuesta, Beatriz Ceruti y Carmen Gutiérrez,

donde la mayoria de los casos se tratd de deportes recreativos (85,0%), futbol,
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IX. CONCLUSIONES

Después de analizados y discutidos nuestros datos, llegamos a las siguientes

conclusiones:

1.

El 36,4 por ciento de pacientes captados presentaron Sindrome de QT
largo.

De los pacientes en Consulta de Cardiologia Pediatrica, un 32,5 por ciento
se encontraban en una edad de 10-14 afios de edad.

El sexo de mayor predominio en la Consulta de Cardiologia Pediatrica fue
el masculino en un 60,0 por ciento.

El 30,0 por ciento de los pacientes provienen de la provincia de Santo
Domingo.

En la Consulta de Cardiologia Pediatrica un 7,5 por ciento presentaron
atopia en sus antecedentes patologicos personales

Un 7,5 por ciento de los pacientes tuvieron vision en tunel como sintomas
previos de sincope

La condicidon de evaluacion que mas se presentd en la Consulta de
Cardiologia Pediatrica fue en un 50,0 por ciento la evaluacion pre-
quirdrgica.

Se pudo apreciar que los pacientes en un 27,5 por ciento presentaron
diabetes mellitus e hipertension arterial simultaneamente como
antecedente familiar.

Los pacientes de la Consulta de Cardiologia Pediatrica en un 7,5 por
ciento confirmaron el uso de un tratamiento medicamentoso previo, como

el Salbutamol o la Furosemida.

10.Un 17,5 por ciento de pacientes confirmaron realizar beisbol como practica

deportiva.

11.El indice de masa corporal que mas prepondero fue en un 45,0 por ciento

los pacientes con obesidad.

12.En un 45,0 por ciento de los pacientes en la Consulta de Cardiologia

Pediatrica se encontraron en el rango de normotension.
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13.De los pacientes atendidos en la Consulta de Cardiologia Pediatrica, los
hallazgos electrocardiograficos encontrados en cuanto a la frecuencia
cardiaca evaluada en el electrocardiograma un 55,0 por ciento de
pacientes presentd un rango de 60-100 latidos por minuto, la férmula mas
utilizada fue la de Bazzet con un 55,0 por ciento de los pacientes, 47,5 por
ciento presentaron un QT corregido entre los 461-499 milisegundos, y a la
revision de otros hallazgos en el electrocardiograma 5,0 por ciento
presento bloqueo incompleto de rama derecha, taquicardia sinusal por

llanto o repolarizacion precoz fisioldgica.
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X. RECOMENDACIONES
Luego de haber estudiado y finalizado los resultados, podemos proceder con
las siguientes recomendaciones:

1. A los médicos y personal de primer nivel de atencion, al realizar el
examen fisico e historia clinica completa y referir a los pacientes a la
realizacion del electrocardiograma tomar en cuenta la correccion del
intervalo QT con el fin de prevenir de manera precoz el Sindrome de QT
prolongado, aun sin estos presentar antecedentes personales patologicos
o también antes de estos ser sometidos a algun procedimiento quirurgico.

2. Justo después del diagndstico de Sindrome de QT prolongado valorar los
factores de riesgo predisponentes a la prolongacion del mismo.

3. Establecer en consulta una educacion sanitaria tanto a los padres como a
los pacientes tratados con farmacos que prolonguen el intervalo QT o que
puedan llegar a presentar factores de riesgo.

4. Corregir los factores de riesgo modificables, realizando cambios en el
estilo de vida, ademas de una correcta clasificacion de riesgo de sufrir
eventos cardiacos.

5. Dar seguimiento clinico por Cardiologia por lo menos cada 6-12 meses,
esto debe incluir la realizacién de un electrocardiograma (ECG), un Holter
y hemograma que pueda medir los niveles de electrolitos.

6. Promover estrategias en las comunidades que puedan ayudar tanto a los
ninos como a los padres a llevar una alimentacion saludable y ejercicios
moderados, asi de esta forma se podria llevar un control para el
mantenimiento de un peso beneficioso acorde para su edad, logrando
prevenir de esta forma la morbimortalidad asociada a la obesidad.

7. Realizar un electrocardiograma a todo nifio con antecedentes familiares
de muerte subita, Sindrome de QT prolongado, miocardiopatias, diabetes
mellitus, hipertension arterial con el propdsito de identificar cualquier
factor de riesgo cardiovascular.

8. Educacion médica continuada sobre los efectos de farmacos usados con

gran frecuencia en las consultas.
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XIl.2. Instrumento de recoleccion de datos

FACTORES PRECIPITANTES DE QT PROLONGADO EN PACIENTES
ATENDIDOS EN CONSULTA DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA DEL HOSPITAL
INFANTIL DOCTOR ROBERT REID CABRAL. DICIEMBRE, 2021-FEBRERO,
2023

Fecha:

1. Datos personales del paciente:
Edad: Sexo:M| | F[ | Procedencia:

2. Antecedentes patologicos personales:
3. Sintomas previos de sincope:
4. Condicion de evaluacion:

5. Antecedentes familiares:

6. Tratamiento medicamentoso previo:

7. Practica de deportes: Si: ] Ne:l | ¢, Cuales?:

8. Signos vitales:
Peso (kg): Talla: TA: indice de masa corporal
(IMC):

9. Hallazgos en el electrocardiograma:

Frecuencia cardiaca: QT: Férmula utilizada:

QTec: Otros hallazgos:
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XI1.3. Consentimiento informado

FACTORES PRECIPITANTES DE QT PROLONGADO EN PACIENTES
ATENDIDOS EN CONSULTA DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA DEL HOSPITAL
INFANTIL DOCTOR ROBERT REID CABRAL. DICIEMBRE, 2021-FEBRERO,
2023

Objetivo: Esta investigacion tiene el fin de determinar aquellos factores
precipitantes de QT prolongado en pacientes atendidos en consulta de

cardiologia pediatrica en el Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral en el periodo.

Procedimiento: Se completara un formulario que recopilara los datos de su
hijo, luego se le realizara al mismo un electrocardiograma, y posteriormente se
llenara los datos arrojados por el mismo. La informacion recopilada permanecera
confidencial y no es de caracter obligatorio. Esta prueba puede tardar entre 30-40

minutos aproximadamente.

Costo: Este estudio no tiene ningun costo para usted y todos los gastos seran

cubiertos por el hospital y por los investigadores.

Esta investigacion sera realizada por los estudiantes de la Universidad
Nacional Pedro Henriquez Urefia (UNPHU) José Enrique De la Rosa Santana y
Sthesee Cristal Medina Rodriguez, junto a la Dra. Angélica Grullén, Cardiéloga
Pediatra del Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral.

Reconozco que la informacion que puedo hace cualquier pregunta sobre el
tema en estudio en cualquier momento y que puedo retirarme del mismo cuando
asi lo decida, sin que esto acarree algun perjuicio para mi persona y sin que esto

repercuta en la continuidad del tratamiento para mi hijo/a en este hospital.

Firma

Fecha
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Xll.4. Costos y recursos

Xll.4.1. Humanos

. 2 sustentante
. 2 asesores (metodologico y clinico)
. Personal médico calificado en nimero de cuatro
. Personas que participaron en el estudio
Xl1.4.2. Equipos y materiales Cantidad Precio Total
Fingertip pulse oximeter 1 pulsioximetro 1,200.00 1,200.00
Esfigmomandmetro 2 unidades 1,350.00 2,700.00
Papel bond 20 (8 1/2 x 11) 3 resmas 405.00 | 1, 215.00
Papel Mistique 1 resmas 180.00 540.00
Lapices 1 caja 105.00 105.00
Boligrafos 1 caja 109.00 109.00
Grapadora 1 unidad 250.00 250.00
Presentacion:
Sony SVGA VPL-SC2 Digital data
projector
Cartuchos HP 45Ay 78D 2 unidades 1,258.00 2,516.00
Calculadoras 2 unidades 770.00 1,540.0
Pilas Duracell AAA 2 unidades 68.00 136.00
X11.4.3. Informacion
Adquisicién de libros 1 libro 750,00 750,00
Revistas
Otros documentos
Referencias
(ver listado de referencias)
XI11.4.4. Econémicos*
Papeleria (copias ) 1200 copias 00.35 | 42,000.00
Encuadernacion 12 informes 85.00 1,020.00
Alimentacién 2,500.00
Transporte 7,000.00
Inscripcidn al curso 2,000.00
Inscripcién de anteproyecto
Inscripcidn de la tesis 33,000.00
Subtotal 97,831.00
Imprevistos 10% 9,783.00
Total
$107,614.00

*Los costos totales de la investigacién fueron cubiertos por el sustentante.
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