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Resumen

El Sindrome de Q-T prolongado es un trastorno poco frecuente, caracterizado por intervalo Q-T
prolongado en electrocardiograma, arritmias ventriculares y muerte sibita.

Presentamos dos casos de este Sindrome, atendidos por los médicos del Departamento de
Cardiologia de la Clinica Infantil Dr. Robert Reid Cabral en Santo Domingo, Republica
Dominicana.

Ambos pacientes presentaron un cuadro de glomerulonefritis aguda; en uno de ellos se
diagnosticé hipokalemia, que al ser corregida respondié dramiticamente, presentando camhios
definitivos en el electrocardiograma a las 72 horas.

Finalmente haremos una revision de esta entidad, haciendo hincapié en la importancia de su
reconocimiento temprano para su manejo y prevencion de muerte sabita,

Sindrome de Q-T prolongado

Abstract
The Prolonged Q-T Syndrome in Infancy. Report of two cases
The Prolonged Q-T Syndrome is an infrequent disorder, characterized by a prolonged Q-T interval
in the electrocardiogram, ventricular arrhythmias and sudden death.
We present two cases of this Syndrome, treated by physicians of the Cardiology Department of
Dr. Robert Reid Cabral Infant's Clinic in Santo Domingo, Dominican Republic.

* Del Departamento de Cardiologia de la Clinica Infantil Dr. Robert Reid Cabral en Santo
Domingo, Republica Dominicana
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Both patients presented acute glomerulonephritis; in one of them hypokalemia was diagnosed
and when corrected had a dramatic response, showing definite changes in the EKG within 72 hours.

Finally we shall review this entity, stressing the importance of its early recognition for an
adequate management and prevention of sudden death.

Q-T Prolonged Syndrome

PRESENTACION DE LOS CASOS

Caso No. 1

Paciente masculino de 7 anos de edad,
admitido via emergencia por edema en regién
palpebral de 8 dias de evolucién, que luego se
generalizd; oliguria de 3 dias de evolucién.

Antecedentes familiares sin importancia.

Antecedentes personales: Paperas a los 6
anos.

Al examen fisico estaba consciente,
agudamente enfermo.

Temperatura 38 ¢ C, Frecuencia cardiaca
140/min, Frecuencia respiratoria 32/min, T A
100/60 mm Hg.

Disneico, palidez de piel y mucosas.

Térax hiperdindmico, RsCsRs, no soplos, 3er
ruido en apex; pulmones con roncos vy
crepitantes en ambos campos pulmonares.

Higado 4 cm debajo del reborde costal
derecho.

Extremidades inferiores edema (++)

Diagnosticos de impresién:

1.- Glomerulonefritis Aguda con

Insuficiencia Renal Aguda

2.- Insuficiencia Cardiaca Congestiva

3.- Pnemonla bilateral

Se inici6 manejo con restriccion hidrica,
furosemida 2 mg / K de peso EV, digitalizacion
répida y penicilina cristalina 400,000 U/K.

Al 2do dia mejoré clinicamente, pero como
presentaba bradicardia importante, fue evaluado
por el departamento de cardiologia; frecuencia
cardiaca 40/min.

El electrocardiograma mostré:

-Bradicardia sinusal con FC 40 lat/min

-QRS + 60- PR: 0.10 seg

-QTc muy prolongado de 0.60 seg

-Desnivel negativo de S T; R/S V1, 4/10 mm,

R/S V6, 12/4 (ver Fig No. 1)
En la radiografia de térax se encontré un indice
cardiotoracico de 65%, cono pulmonar recto, flujo

pulmonar aumentado.
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FIGURA No.1-ELECTROCARDIOGRAMA DE EL CASO No.
1 EL 2DO DIA DE INTERNAMIENTO. NOTESE EL QTc de
0.60 seg.

Se consideré que el QTc prolongado podia
ser secundario a:

1.- Miocarditis, concomitante con su

glomerulonefritis aguda.

2.- Trastornos hidroelectroliticos como

hipokalemia, hipocalcemia o
hipomagnesemia.

Se ordené pasarlo a cuidados intensivos por
el riesgo de que presentara Torsades de Pointes
secundario al Q T tan prolongado; se le
ordenaron elctrélitos séricos, se le suspendié el
digital y los diuréticos.

Se le administré potasio endovenoso; se
repitié el EKG 24 horas despues, encontrandose
cambios significativos ya que el QTc se habla
acortado a 0.44 seg.

A las 48 horas de tratamiento con potasio, el
EKG mostré normalizaciéon del QT a 0.36 seg.
Ver fig No. 2.
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FIIGURA No. 2.-ELECTROCARDIOGRAMA DEL CASO No.
1, 48 HORAS DESPUES DEL TRATAMIENTO CON
POTASIO ENDOVENOSO, MOSTRANDO UN QTc
NORMAL DE 0.36 SEG.
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Caso No. 2.-

Paciente femenina de 8 ainos y 10 meses de
edad, admitida con diagnosticos de
glomerulonefritis aguda, insuficiencia cardiaca
congestiva, hipertensién arterial y edema
pulmonar. Se inicié manejo con diuréticos.

El EKG mostré FC de 100 lat/min, desnivel
del segmento S T y ondas T negativas, con un
QT de 0.60 seg.

Fue digitalizada y mejoré notablemente; se
repiti6 el EKG mostrando mejorfa neta de las
ondas T y un QTc de 0.36 seg que es normal.

Un ecocardiograma bidimensional y doppler
mostré:

Ligero engrosamiento de la pared libre del
ventriculo izqdo, ligera disminucién de la
contractilidad del mismo, fraccién de
acortamiento de 26%, ligero derrame pericardico
anterior tabicado. Engrosamiento ligero de las
hojas pericardicas. Regurgitacién tricuspidea
ligera.

Con esto se confimé la afectacién
miopericardica.

DISCUSION

El Sindrome de QT aumentado fue descrito
por primera vez en 1957, como una enfermedad
compleja manifestada por sincope muerte stibita,
aumento del intervalo QT, sordera congénita y
transmisién hereditaria con patrén autosémico
recesivo. 7

Es importante senalar que el intervalo QT en
estos pacientes se ha tomado como referencia;
estos estan protegidos con el propranolol sin
que este altere el valor del intervalo.

La disponibilidad de una terapia efectiva para
esta enfermedad a menudo letal, enfatiza la
importancia de hacer un diagnéstico temprano.

Se han propuesto criterios mayores y criterios
menores, los que posteriormente se han ido
modificando.

Los criterios mayores son:

1.- Un intervalo QT mayor de 440

milisegundos

2.- Otros miembros de la familia con el

intervalo QT aumentado

3.- Presencia de sincope

Los criterios menores son:

1.- Sordera congénita
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2.- Bradicardia

3.- Ondas T con muescas y empastadas

4.- Un segundo componente de la onda T

mayor que el primero o

5.- Onda U manifiesta
Se requieren dos criterios mayores o bien uno
mayor y uno menor para el diagnéstico.

Esto trajo como consecuencia una situacién
difcil, ya que los pacientes por unos pocos
milisegundos de mas, eran encasillados en el
Sindrome de QT prolongado.

Tres nuevos eventos contribuyeron a una
nueva revision.?

Uno de ellos fue la ya sabida diferencia
existente en la duracién de la repolarizacion
ventricular en los sexos.

Merrit y col. analizaron una larga serie
encontrando que la repolarizacién en la mujer
era mas prolongada que en el hombre.*

Se han realizado estudios tratando de
demostrar en que momento del desarrolio se
produce esa diferenciacién. Se observé ademas
una relacién anormal del intervalo QT vy la
frecuencia durante y despues del ejercicio. El
intervalo QT varfa con la frecuencia cardiaca, por
lo que es necesario corregir esta variante. De ahi
la expresiéon QTc.

El tercer evento ha sido posible por la
contribucién de la biologia molecular a la
genética. Fue descrito por Keating®®y se trata del
hallazgo de un apareamiento en el brazo corto
del cromosoma 11 en tres familias con sindrome
QTc prolongado. Esto fue corroborado por Jager
8 en un estudio realizado en Africa del Sur.

Basado en estos datos anteriores se
realizaron nuevos criterios para el diagnostico en
1993, dando puntos del 0 al 9 a los diferentes
aspectos:®

A) QTc Puntos
2480 MBBY iR 3
460-470 mseg(hombres)...........cccceeeeveunennnn... 2
450 mseg (hombres)..............ccccvvveveeecereennnn.. 1
B) Torsades de Pointes................cccocvvvvvnennni. 2
C)Ondas T aROMES.....cicusmineiisasiii i 1
D) Ondas T melladas en 3 derivaciones......... 1
E) Frecuencia cardiaca disminuida
paralaedad..............ccceeeeiiiiiiiiiiiiiiiiii, 0.5
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Historia Clinica:

A) SINCOPO:.isivsssismumsinssimsremssivads 2
CON SITO88 ;. v ivavssvssinmmvmaiisisisonsss 2
SNV BUWOSS..cvviiicivmivnnmiis s 1

B) Sordera congénita..............cccouinenn. 0.5

Historia familiar:
A) Otros miembros de la familia
con QTc prolongado...................... 1
B) Muerte subita no explicada
en miembros de la familia
por debajo de 30 afos...............cc.us 0.5

El QT puede variar con el tiempo, por lo que
sugieren EKG seriados. Arbitrariamente se ha
dividido el puntaje como sigue:

< 1 punto: Poca probabilidad de Sindrome de
QT prolongado

2 o 3 puntos: Probabilidad intermedia

4 o > puntos: Alta probabilidad

Si tratamos de revisar estos criterios en
nuestros pacientes nos encontramos con que
reunen solamente 3.5 puntos, o sea un QT
mayor de 480 mseg y una frecuencia cardiaca
disminuida para su edad. Es importante senalar
que los criterios relacionados con la historia
clinica de sincope con o sin stress, no podemos
aplicarlos por tratarse de ninos, los que quizés
con el tiempo lleguen a presentar estos
sintomas.

Por otro lado existe la posibilidad de que
algin miembro de la familia tuviera QTc
prolongado, pero los mismos nunca han sido
investigados. Nos llama la atencién el hecho de
que nuestros pacientes ambos presentaron una
glomerulonefritis aguda, compromiso miocéardico
y alteraciones electroliticas; en vano revisamos la
literatura tratando de encontrar asociacién entre
estas entidades; finalmente lo atribuimos a los
cambios electroliticos.

Es importante senalar que existen diferentes
hipétesis tratando de explicar el Sindrome de
QTc prolongado.La mas socorrida es la de un
desbalance en la estimulacion simpética al
corazén. La actividad del ganglio cervical
simpético izquierdo es mayor que la del
derecho.?

Fachini y col'®despues de usar una infusién
de epinefrina en 7 pacientes con sindrome QTc
prolongado demostraron que la actividad
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simpatica juega un papel importante en la
arritmogénesis de estos pacientes.

Por otro lado Le Metayer'' en un trabajo
presentado en el Congreso Mundial de
Cardiologfa en 1994, demostré que el
medicamento halofantine usado para la malaria,
aumenté el QTc en 50% de los casos, por lo que
se recomienda investigar la presencia de este
sindrome antes de prescribirlo.

En cuanto al tratamiento, se recomienda la
simpatectomia del ganglio estelar izquierdo.®

El uso del marcapaso solo o en combinacién
con betabloqueadores es de general
conocimiento que es efectivo en la prevencién de
sintomas."?

La instalacién de un desfibrilador automético
pudiera ser la Unica alternativa terapéutica; por
desgracia las unidades disponiblées no pueden
ser usadas en niflos pequenos por su tamafo. '

En cuanto al pronéstico es importante sefialar
que Waeintraub y col 7 sugieren que la presencia
en el perfodo neonatal de QTc prolongado mas
un bloqueo AV es de peor prondstico. Es
importante este sefalamiento ya que nuestro 3er
paciente un recién nacido de 126 dias
presentaba QTc prolongado y bloqueo AV; no lo
presentamos en detalle debido a que el mismo
no pudo ser investigado por completo.

Por otro lado es importante reconocer al
paciente con Sindrome de QT prolongado antes
de ser sometido a una anestésia general, siendo
necesario una buena sedacién previa, para evitar
una descarga de adrenalina que pudiera
desencadenar arritmias letales.'*
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