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INTRODUCCION: El sindrome de QT largo Congénito (SQTLC) es un trastorno genético que afecta al
sistema de conduccion cardiaco alterando la repolarizacidn ventricular. Este sindrome se ha asociado
con sincope, arritmias ventriculares como torsade de pointes (TdP) y fibrilacion ventricular (FV), llevan-
do inclusive a la muerte subita. En algunos casos, debido al aumento de la repolarizacion ventricular,
se puede acompaiiar de bloqueos Auriculo Ventriculares (BAV) lo cual dificulta notablemente el trata-
miento. Debido a la rara presentacion de este tipo de patologia, se da a conocer el siguiente caso.

CASO CLINICO: Neonato de 13 dias de vida nacido de cesarea por polihidramnios, quien presenté desde
el nacimiento ruidos cardiacos hipofonéticos y taquicardia no ritmica. En ecocardiograma se evidencio
derrame pericardico y alteraciones en el ritmo cardiaco caracterizadas por periodos frecuentes de TV
Polimérfica del tipo TdP, adicionalmente se documentd BAV del tipo Mobitz Il extremo 2:1.

EVOLUCION: Por el riesgo de muerte subita secundario a la inestabilidad eléctrica del paciente y la
presencia de BAV que contraindico el uso de betabloqueantes, se implanté un marcapasos definitivo
epicardico de urgencia seguido por altas dosis de betabloqueador con lo que se revirti6 la arritmia. La
nifa al momento tiene 8 meses de edad, presenta un desarrollo pondo estructural normal, los padres
niegan episodios de sincope o agitacion psicomotora, durante los controles del marcapaso no se evi-
dencian nuevos episodios de arritmia ventricular.

CONCLUSION: En este caso el uso del marcapasos definitivo evité el fallecimiento del paciente inusual-
mente a la edad de 13 dias de nacimiento. Presentamos una asociacidn inusual de BAV, Sd de QT largo
y TV con TdP.

*DESCRIPTORES DeCS: SINDROME DE QT PROLONGADO, RECIEN NACIDO, MUERTE SUBITA, TAQUI-
CARDIA VENTRICULAR.

ABSTRACT

CASE REPORT: CONGENITAL LONG QT SYNDROME ASSOCIATED WITH ATRIOVENTRICULAR BLOCK.
TREATMENT BY PERMANENT PACEMAKER IMPLANTATION IN NEONATE.

BACKGROUND: Congenital long QT syndrome (SQTLC) is a genetic disorder that affects the cardiac con-
duction system by altering the ventricular repolarization. This syndrome has been associated with syncope,
ventricular arrhythmias such as torsade de pointes (TdP) and ventricular fibrillation (VF), even leading to
sudden death. In some cases, due to the increase in ventricular repolarization, the SQTLC may accompany
Auricular Ventricular blocks (AVB), which significantly hinders treatment. Due to the unusual presentation
of this pathology, disclosed the following case.

CASE REPORT: Newborn 13 days old born by cesarean polyhydramnios, who presented from birth hipofo-
néticos heart sounds and no rhythmic tachycardia. In echocardiography pericardial effusion and abnormal
heart rhythm characterized by frequent periods of Polymorphic TV TdP was observed, further BAV of Mobitz
type Il documented end 2: 1.

EVOLUTION: By the risk of sudden death secondary to electrical instability of the patient and the presence
of BAV that contraindicated the use of beta-blockers, an epicardial permanent pacemaker emergency fo-
llowed by high doses of beta blocker so that the arrhythmia was reversed was introduced. The girl at the
time is 8 months old, has a normal structural development of height and weight, parents refuse episodes
of syncope or psychomotor agitation during routine pacemaker no new episodes of ventricular arrhythmia
are evident.

CONCLUSION: In this case the use of permanent pacemaker avoided unusually patient death at the age of
13 days of birth. We present an unusual association of BAV, Sd long QT and TV with TdP.

KEY WORDS: LONG QT SYNDROME, NEWBORN, SUDDEN DEATH, VENTRICULAR TACHYCARDIA.
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La muerte stbita en la poblacidn pediatrica es cominmente de-
bido a arritmias cardiacas fatales, como la Fibrilacién Ventricular
(FV), secundaria en mayor porcentaje a alteraciones genéticas. Es-
tos eventos se producen en los primeros dias de vida, muchas de
ellas sin llegar a tener un diagndstico, en un porcentaje menor el
diagndstico se establece postmorten. Estas alteraciones genéticas,
generalmente se expresan como sindromes familiares en quienes se
puede tener un antecedente de sincope y muerte subita, dato clave
para llegar a un diagnostico etioldgico. EL SQTLC es una entidad cli-
nica hereditaria que se presenta en 1de cada 2500 nacidos vivos. Es
la causa mas frecuente de muerte subita arritmogénica en menores
de 18 afios con corazones estructural y funcionalmente normales
pero con alteracion en los canales de potasio o de sodio. Cuando los
canales de potasio tienen bajo rendimiento debido a que su apertu-
ra se retarda o el tiempo que permanecen abiertos es masmenor,
disminuye la salida de potasio, lo que causala prolongacién de la
repolarizacion y con esto a una predisposicion de arritmias ventri-
culares malignas, como TdP y FV [1-5]. EL SQTLC puede presentarse
como Sindrome de Romano Ward, el cual se caracteriza por pre-
sentar una herencia autosdomica dominante, o como Sindrome de
Jervel Lange Nielsen el cual presenta una herencia autosémica re-
cesiva asociado con sordera congénita [3]. El sindrome de Romano
Ward abarca desde la variedad de SQTLC 1 hasta la 10, sin embargo
los mas frecuentes son [6] el SQTLC tipo 1 en la cual lospacientes
suelen presentar episodios de arritmia ventricular al realizar ejerci-
cio o al estimular el Sistema Nervioso Simpatico. Estos pacientes
presentan electrocardiograficamente una onda T de base ancha,
con una duracién muy prolongada. Es el subtipo mas frecuente y se
presenta en un 30-35% de loscasos. En segundo lugar esta el SQTLC
tipo 2, en la cual los pacientes suelen presentar arritmias ventricu-
lares en respuesta al estrés emocional, estimulos auditivos subitos
o en el periodo posparto. Electrocardiograficamente presentan una
onda T de baja amplitud, bifida y con muescas. Finalmente el SQTLC
tipo 3 en la cual los pacientes tienen un mayor riesgo depresentar
arritmias malignas o bradicardia durante el reposo (suefio). En el
electrocardiograma se puede evidenciar una onda T acuminada de
aparicidntardia, que deja observar con claridad el alargamientodel
segmento ST. Estos pacientessuelen ser menos sintomaticos que
los casos con SQTLC tipo 10 tipo 2, pero los eventos son caracteristi-
camente mas letales. La sospecha clinica es fundamental en el diag-
ndstico, ya que puede presentarse de forma asintomatica o con an-
tecedente de sincope recurrente o bien, la muerte subita puede ser
la primera manifestacion de enfermedad. El intervalo QT se extien-
de desde el inicio del complejo QRS hasta el final de laonda Ty para
determinar con exactitud el intervalo QT, se calcula el QT corregido
(QTc) con la formula de Bazett (QTC= QT medido /raiz cuadrada de
intervalo RR en segundos); en los hombres, un intervalo QTc mayor
a 440 ms y en mujeres mayor a 460 ms debe considerarse anormal
[7]. Una de las formas clinicas del SQTLC es la TdP, la cual se carac-
teriza por un inicio con una despolarizacion ventricular prematura
seguida de una pausa compensadora, para luego presentar un la-
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tido sinusal con un intervalo QT marcadamente prolongado y con
una onda T bizarra; estas alteraciones preceden a una secuencia de
taquicardia ventricular polimorfica [3]. Para el diagndstico es con-
veniente seguir los criterios sugeridos por Schwartz que aparecen a
continuacion (Tabla 1):

Tabla 1. Puntuacion de Schwartz para el diagnéstico del
Sindrome de QT largo (1993)
>480 3
QTc (ms) 460 —470 2
450
(varones) 1
Electrocardiograma| Torsade De Pointes 2
Muescas onda T en 3
derivaciones 1
Bradicardia 0.5
Sincope Con estrés 2
Historia Clinica Sin estrés 1
Sordera Congénita 0.5
Familiares con SQTL
confirmado 1
Historia Familiar Muerte subita
inexplicada en
familiares de primera
linea<30 afos 0.5
<1 punto: baja probabilidad, 2-3 puntos: probabilidad intermedia, >4
puntos: alta probabilidad

Cuando se ha establecido el diagndstico se deben administrar beta
bloqueadoresen pacientes que tengan una prolongacion del inter-
valo QTc (>460 mg en mujeres y >440 ms en hombres), con un niel
de evidencia Clase Ilb [8-9]. El implante de un cardio desfibrilador
debe ser utilizado en pacientes sobrevivientes de un paro cardiaco,
y se recomienda con un nivel de evidencia Clase lla en pacientes
con caracteristicas que sugieran un alto riesgo como: presencia de
sincope o TdP a pesar de recibir beta bloqueadores o pacientes con
QTLC tipo 2, tipo 3 y un QTc>500ms, ya que se ha visto que el im-
plante de un cardio desfibrilador es efectivo en prevenir una muerte
subita en este tipo de pacientes [8-9]. El implante de marcapasos
se puede utilizar con la finalidad de prevenir una bradicardia arrit-
mogeénica, disminuir las irregularidades de la frecuencia cardiaca
ydisminuir el riesgo de presentar TdP o taquicardia ventricular. Por
lo tanto ayudan particularmente en pacientes con una pausa-bra-
dicardia- inducida documentada, TdP o para pacientes con SQTLC
tipo 3.

Se presenta el caso clinico de un Neonato de 13 dias con anteceden-
tes familiares de padre con SQTLC en tratamiento con Bisoprolol
S5mg VO QD; sin antecedentes prenatales de importancia, que na-
Ci6 por cesarea, por presentar polihidramnios a las 38 semanas de
gestacion, con APGAR 9 al primer minuto y 9 al minuto 10, el peso
fue de 3100 gr, talla 47 cm, perimetro cefalico 35 cm. Fue evaluado
por el servicio de cardiologia por presentar desde el nacimiento rui-
dos cardiacos hipo fonéticos casi inaudibles a la auscultacién, pul-
so taquicardico, irregular y filiforme, razén por la cual se realizélos
examenes complementarios, en los cuales se evidenci6 la presencia
de un derrame pericéardico en el ecocardiograma (Figura 1) y alte-
raciones en el ritmo cardiaco caracterizadas por periodos frecuen-
tes de Taquicardia Ventricular Polimérfica del tipo TdP intercalando
con ritmo sinusal y extrasistoles ventriculares precoces frecuentes;
durante el ritmo sinusal se evidencié la presencia de BAV del tipo
Mobitz Il extremo 2:1. (Figura 2)
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Figura 1. Ecocardiograma en el que se evidencia derrame
pericardico
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Figura 2. Trazado electrocardiografico que demuestra Bloqueo Auriculo Ventricular 2:1 en el extremo izquierdo e inicio de
Taquicardia Ventricular Polimérfica de tipo Torsade de Pointes en el extremo derecho.
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EVOLUCION

Debido al alto riesgo de muerte stbita secundario a la inestabilidad Figura 3: Presencia de electrodos a nivel epicardico
eléctrica del paciente y a la imposibilidad de iniciar el tratamiento
recomendado para el SQTLC (betabloqueadores) por la presencia
del BAV, se colocd un implante de marcapasos definitivo epicardico
de urgencia (Figura 3y 4) y posteriormente se inicio el tratamiento
con Betabloqueadores en dosis altas, con lo cual se corrigid definiti-
va y rapidamente su cuadro inestable en menos de 12 horas de rea-
lizado el diagndstico, con evolucion favorable. La nifia al momento
tiene 8 meses de edad, presenta un desarrollo pondo estatural nor-
mal, los padres niegan episodios de sincope o agitacion sicomotora.
Ultima medicién del Qt de 610msg, paciente al momento en vigen-
cia de propranolol 1.5mg/kg de peso dia. Durante los controles del
marcapaso no se evidenciaron nuevos episodios de arritmia ventri-
cular, la paciente presenta estimulacion ventricular en el 50% del
tiempo lo que refleja no dependencia del marcapaso.
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La Muerte Subita del adulto es distinta a la del neonato. En un
adulto la Muerte subita es precedida por periodos de sincopes, lo
cual permite una evaluacién detallada y en la mayoria de los casos
la obtencidn de un diagndstico y prevencion del desenlace clinico.
En neonatos el sincope es raro, lo cual dificulta realizar la preven-
cién de Muerte Subita, y el diagndstico postmorten se obtiene en
un porcentaje bajo de pacientes, adicionalmente no se realiza ruti-
nariamente electrocardiogramas por las dificultades técnicas que
conlleva lo que en verdad constituye una limitacion de prevencion
cardiovascular. Sin embargo, existen datos indirectos que nos orien-
tan a la presencia de arritmias cardiacas, como son la auscultacion
irregular y los signos clinicos o de imagenes de derrame pleural; en
presencia de cualquiera de éstos esta indicado la realizacion de un
electrocardiograma de 12 derivaciones. En este paciente estos sig-
nos indirectos estuvieron presentes lo que conllevé al siguiente
paso diagnostico y resultado final. La TdP es un ritmo inestable y
potencialmente fatal, patognomadnico de un intervalo QT prolonga-
do, por lo que una vez identificada debe ser tratada para evitar una
muerte subita. El tratamiento recomendado es betabloqueantes,
sin embargo existe un muy bajo porcentaje de pacientes portadores

CONCLUSION

de SQTLC que se presentan concomitantemente con BAV debido a
la alteracion de la repolarizacion ventricular, lo que retrasa la repo-
larizacién a nivel del Nédulo Auriculo Ventricular. La importancia
del presente caso es el reporte de esta rara asociacion con bloqueo
Auriculo Ventricular. Cuando se presenta el BAV lo recomendado es
el implante de Marcapaso definitivo, como apoyo terapéutico para
los betabloqueadores, lo que resulta en una emergencia cardiold-
gica y pediatrica con alto riesgo de Muerte Subita debido a la ines-
tabilidad del cuadro y a la dificultad técnica para la realizacion de
los procedimientos invasivos.En el SQTLC el pronéstico es malo sin
tratamiento, la mortalidad a 10 afios es mayor al 60% y con el tra-
tamiento correcto disminuye hastamenos del 5%. Ademas cuando
se emplean beta bloqueadores, la implantacion de un marcapaso
o de un desfibrilador automatico, la mortalidad disminuye a me-
nos del 10% [3]. Recomendamos el uso mas ampliado del electro-
cardiograma en neonatos para identificar esta patologia, nuevas
investigaciones transdiciplinarias deberan resolver la interferencia
del movimiento neonatal para la realizacion de los estudios de elec-
trocardiografia.

En este caso el uso del marcapasos definitivo evité el fallecimien-
to del paciente inusualmente a la edad de 13 dias de nacimiento.
Los trastornos del ritmo cardiaco en nifios o adolescentes son poco
frecuentes y cuando ocurren, en la mayoria de casos se debe a al-
teraciones congénitas, como es el caso de SQTLC. En estas circuns-

Marzo 2018

tancias lamentablemente, la primera manifestacion clinica puede
ser la muerte subita. Por lo que para evitar estas situaciones, se re-
comienda realizar un ECG desde el nacimiento a todos los nifios con
antecedentes familiares y asi prevenir la Muerte Subita.
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