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PALABRAS CLAVE
Long QT syndrome, repolarization disorders, arrytmias, sudden death. 

INTRODUCCIÓN
Las “canalopatías” son desórdenes eléctricos del corazón que se
caracterizan por la ausencia de afectación estructural cardiaca y por
provocar arritmias malignas responsables de muerte súbita. Incluyen
Síndrome de Brugada, Síndrome de QT corto, Síndrome de QT largo
(SQTL) y las taquicardias ventriculares catecolaminérgicas1.

El síndrome del QT largo es la primera canalopatía arritmogénica des-
crita como tal y es, quizás, la mejor estudiada hasta el momento.
Puede ser debido a una alteración genética (SQTL congénito) o
secundaria a anomalías metabólicas, fármacos,… (SQTL adquirido).
Su importancia clínica radica en la asociación con una arritmia carac-
terística y potencialmente letal: torsade de pointes o taquicardia ven-
tricular polimorfa o helicoidal.

PREVALENCIA
La prevalencia del SQTL congénito se estima en 1:5000 habitantes y
aparece característicamente en jóvenes. La prevalencia exacta del
SQTL adquirido es desconocida, puede aparecer a cualquier edad,
siendo más frecuente en ancianos polimedicados2,3.

FISIOPATOLOGÍA
La función cardiaca depende de la despolarización y repolarización
de las células miocárdicas. En el electrocardiograma la despolariza-
ción global del corazón genera el complejo QRS y la repolarización el
segmento ST-T2. El intervalo QT representa, por tanto, la despolariza-
ción y repolarización del miocardio ventricular, actividad eléctrica
mediada por canales iónicos.
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El problema reside en un mal funcionamiento de estos canales ióni-
cos de la membrana celular del miocardio que, ya sea por bloqueo
de salida de K+ ó entrada excesiva tardía de Na+, produce un exceso
de cargas positivas intracelulares, con lo que la repolarización ventri-
cular se retrasa y se prolonga el intervalo QT (Figura 1).

Mientras que en el SQTL congénito el mal funcionamiento de los
canales iónicos se debe a mutaciones en los genes que codifican las
proteínas que los forman, en el SQTL adquirido es debido a la inter-
ferencia, generalmente de fármacos, con las corrientes iónicas de
entrada y salida, implicadas en el potencial de acción ventricular3. 

ETIOLOGÍA:
En el SQTL congénito existen dos formas clínicas clásicas hereditarias
(Tabla 1):

- Síndrome Jerwell y Lange-Nielsen (variante autosómica recesiva
asociada a sordera).

- Síndrome de Romano Ward (variante autosómica dominante no
asociada a sordera).

FIGURA 1
Representación gráfica de un canal iónico transmembrana
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Se han identificado numerosas mutaciones que afectan a varios
genes y que dan lugar a varios subtipos3,4. 

El SQTL adquirido se relaciona con factores fisiológicos y patológicos5,6:

SEXO FEMENINO: Fisiológicamente el intervalo QT es más largo.

FÁRMACOS: (www.torsades.org)

Antiarrítmicos: 
Clase IA: quinidina, procainamida, disopiramida.
Clase III: sotalol, amiodarona.
Antidepresivos: ISRS, tricíclicos y tetracíclicos.
Neurolépticos: Fenotiazidas, haloperidol, risperidona.
Antihistamínicos: Todos los H1 no sedantes.
Antimicrobianos: Macrólidos, cloroquina, TMP/SMX, itraconazol, qui-
nolonas.
Procinéticos: Cisapride.
Diuréticos: Indapamida.
Miscelánea: Cocaína, arsénico, foscarnet, tacrolimus, insecticidas
organofosforados.

ALTERACIONES ELECTROLÍTICAS:
Hipopotasemia, hipocalcemia e hipomagnesemia.
Citratos (secundario a trasfusiones sanguíneas). 

CONDICIONES MÉDICAS:
Cardiacas: Infarto, ICC, BAV completo, arritmia sinusal.
Endocrinológicas: Hiperparatiroidismo, hipotiroidismo, feocromocito-
ma, diabetes.
Neurológicas: Enfermedad cerebrovascular, encefalitis, hemorragia
subaracnoidea, TCE.
Nutricionales: Alcoholismo, anorexia nerviosa, dieta líquida proteica,
enfermedad celíaca.

La prolongación del intervalo QT secundaria a la mayoría de los fárma-
cos es dosis-dependiente y se ve favorecida por el uso simultáneo de
2 o más, siendo los psicotrópicos y los antiarrítmicos los que con mayor
frecuencia lo prolongan. El riesgo se ve incrementado si además el
paciente presenta desórdenes electrolíticos, insuficiencia renal (favore-
cida por el tratamiento con diuréticos y glucocorticoides) o insuficien-
cia hepática, situaciones frecuentes en el anciano polimedicado.

MEDICIÓN INTERVALO QT7-9:
Para medir adecuadamente el intervalo QT se registra el ECG de 12
derivaciones en reposo, evitando el período postpandrial, para per-
mitir que el intervalo QT se adapte a la frecuencia cardíaca.

EL QT debe ser medido de forma manual preferiblemente en las
derivaciones donde se observa mejor el final de la onda T (general-
mente DII), desde el comienzo del complejo QRS hasta el punto final

de la onda T, que corresponde al punto de inserción de su porción
descendente con la línea isoeléctrica, usando el promedio de los
valores obtenidos en al menos 3 ciclos cardiacos. La onda U corres-
ponde a la repolarización tardía de las células del miocardio medio y
debe incluirse en la medida sólo, si es lo suficientemente ancha para
estar unida a la onda T.

Si se sospecha un SQTL secundario a fármacos se realizará el EKG en
el pico de máxima concentración plasmática del mismo.

La medición del intervalo QT está sujeta a gran variabilidad (factores
técnicos, biológicos, inter e intraobservador), siendo la frecuencia car-
diaca el factor más decisivo, por tanto, su medición debe ajustarse a
ella. El QT ajustado a frecuencia se llama QT corregido (QTc) y se cal-
cula usando la fórmula de Bazett: [QTcm(seg)=QT(seg)/√RR(seg)]. 

Se considera que el QT corregido no debiera ser > 0,45 seg en hom-
bres y > de 0,47 seg en mujeres. Así un QTc mayor de estos valores
se considera patológico.

TABLA 1
Factores hereditarios y adquiridos de SQTL.
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La medida del intervalo QT es especialmente cambiante si el pacien-
te presenta fibrilación auricular (FA). En este caso, se recomienda
usar el QT promedio de 10 ciclos en vez de 3; otros autores reco-
miendan medir los intervalos QT que siguen al más corto y al más
largo de los intervalos RR, dividiendo cada uno por la raíz cuadrada
del intervalo RR precedente y obtener el promedio de ambas medi-
ciones.

Otras alteraciones en el EKG asociadas al SQTL son alteraciones de
la onda T10, tales como, alternancia de la polaridad, onda T bifásica,
variaciones de la amplitud y muescas.

Los datos electrocardiográficos que caracterizan al Torsade de poin-
tes (TdP)11 son:

- Marcada prolongación de QT en el latido sinusal anterior al
TdP.

- Progresivo cambio de polaridad del complejo QRS en torno a
una línea de base imaginaria (giro completo de 180º en 10-12
latidos).

- Cambio de amplitud de QRS en cada ciclo sinusal.
- Frecuencia cardiaca de 150 a 300 lpm.
- Los intervalos RR son irregulares.

CLÍNICA
Las personas que sufren SQTL generalmente permanecen asintomá-
ticas. La sintomatología, en caso de presentarse es muy variable,
desde mareos a muerte súbita.

Las características clínicas se deben a la aparición de la Torsade de
pointes. Un episodio único de TdP suele ser muy corto, autolimitado,
y casi seguro no es reconocido ni diagnosticado; sin embargo, tiene
tendencia a recurrir y producir síncope y muerte9,11.

Ante una muerte súbita inexplicable en gente joven habría que sos-
pechar en SQTL congénito. Es diagnóstico seguro registrar en el EKG
un QT largo tras la recuperación de un episodio de síncope. En
ambas situaciones deberíamos obtener un EKG de todos los familia-
res de primer grado para ver si hay más afectados8.

DIAGNÓSTICO
El diagnóstico de SQTL congénito depende de las características clí-
nicas, historia familiar y electrocardiograma del paciente. Schwartz et
al han elaborado unos criterios en 1985, modificados en 1993 que
proporcionan un acercamiento cuantitativo al diagnóstico de SQTL
congénito (Tabla 2).

El diagnóstico de SQTL adquirido lo obtenemos al objetivar un inter-
valo QT patológico, con registros electrocardiográficos previos nor-
males en un paciente a tratamiento con los fármacos proarrítmicos
descritos, alteraciones electrolíticas, enfermedad cardiaca,…

TRATAMIENTO
En los casos de SQTL adquirido el tratamiento a largo plazo no es
generalmente necesario dado que el intervalo QT a menudo se nor-
maliza corrigiendo la causa subyacente.

El tratamiento a largo plazo del SQTL congénito trata de prevenir las
arritmias ventriculares malignas y la muerte súbita. Las opciones de
tratamiento disponibles son el empleo de B-bloqueantes, la colo-
cación de un marcapasos permanente o de un desfibrilador
implantable. En pacientes refractarios a tratamiento con B-blo-
queantes y marcapasos se ha utilizado la simpatectomía cervicoto-
rácica izquierda12,13.

PUNTOS CLAVE
A) Medición: EL intervalo QT se mide de forma manual general-
mente DII, desde el comienzo del complejo QRS hasta el punto final
de la onda T, usando el promedio de los valores obtenidos en al
menos 3 ciclos cardiacos. Esta medición está sujeta a gran variabili-
dad, siendo la frecuencia cardiaca el factor más decisivo. El QT ajus-
tado a frecuencia se llama QT corregido (QTc) y se calcula con la fór-
mula de Bazett: [QTc(seg)=QT(seg)/√RR(seg)].

Se considera que el QT corregido no debiera ser > 0,45 seg en hom-
bres y > de 0,47 seg en mujeres. 

B) Valoración riesgo/beneficio fármacos proarrítmicos:
Asegurarse que el beneficio del uso de drogas es más importante
que los riesgos proarítmicos.

Evitar el uso concomitante de fármacos que prolonguen el QT.

TABLA 2
Puntuación de Schwartz para el diagnóstico de QT largo (1993).
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C) Monitorización en tratamiento crónico con fármacos proarítmicos
Medición de QT basal y presencia de bradiarritmias.
Monitorización función renal, función hepática e ionograma (sobre
todo en pacientes a tratamiento con diuréticos).
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