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PALABRAS CLAVE Resumen

Intervalo QT; Muerte Se presenta el caso de un hombre de 21 afos de edad, sin cardiopatia estructural demostrable
slbita cardiaca; Arritmias por los métodos convencionales, reanimado de un episodio de muerte sibita cardiaca. Su his-
ventriculares malignas; toria familiar incluye dos hermanos muertos subitamente en el primer afo de vida. El paciente
Enfermedad de canales tuvo diez episodios de taquicardia ventricular (varios de ellos registrados), uno de ellos lo
i6nicos; §indrome de QT llevo al evento de muerte del cual fue reanimado. Las anormalidades electrocardiograficas
corto, México. fueron un intervalo QT corto intermitente (280 ms), un QT corregido de 320 ms y un segmento

ST corto. Con posterioridad el intervalo QT retorno a cifras normales (360 ms o mas); ocasio-
nalmente midié 335 ms (no tan corto como el inicial). El estudio electrofisioldgico fue normal
(intervalos AH y HV, periodos refractarios, no inducibilidad de la arritmia). El paciente rechazo
la opcion de cardioversor desfibrilador automatico implantable y recibe amiodarona hasta la
actualidad (200 mg/dia), no ha repetido la arritmia en cuatro afos. Los electrocardiogramas
seriados son muy importantes para identificar pacientes con intervalo QT corto intermitente.
El acortamiento del intervalo onda J-T pico es relevante. La arritmia puede ser fibrilacion o
taquicardia ventriculares.

KEYWORDS Intermittent short QT interval in a patient with sudden cardiac death
QT interval; Sudden
cardiac death; Malignant Abstract

ventricular arrhythmias;
Channelopathies; Short QT
syndrome, Mexico.

This paper presents a 21 years-old-male without structural heart disease who was reanimated
from a sudden cardiac death event. His familial history included two siblings suddenly dead
in their first year of life. The patient had 10 episodes of ventricular tachycardia (some of
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them were registered). Electrocardiographically abnormalities were an intermittent short
QT interval (280 ms), short QTc (320 ms) and a short ST segment. QT interval subsequently
returned to a normal range (360 ms or more), while occasionally a length of 335 ms was
recorded. The electrophysiological study findings (AH and HV intervals, refractory periods)
were normal. The patient refused the implantable cardioverter defibrillator and he is receiving
oral amiodarone (200 mg/day). The evolution has been satisfactory along four years. Sequential
electrocardiograms are very important to identify patients with an intermittent short QT
interval. Shortening of the interval J wave-Tpeak is also relevant. Related arrhythmias could
be ventricular tachycardia or fibrillation.

Introduccién

El acortamiento extremo del intervalo QT es un marcador
importante de riesgo para presentar arritmias ventricula-
res y muerte subita cardiaca (MSC)."?

El sindrome de QT corto es una anormalidad eléctrica
arritmica hereditaria responsable de MSC en sujetos sin
cardiopatia estructural demostrable, con baja prevalen-
cia (50 casos descritos hasta ahora). Se presenta como
entidad clinico-electrocardiografica heterogénea: desde
los sujetos asintomaticos hasta quienes presentan arrit-
mias ventriculares malignas, episodios sincopales y muer-
te sUbita (MS). La repolarizacion resulta acelerada por el
aumento de la corriente de salida de K. Es comun una
historia familiar de MSC. Se asocia a mutaciones de los ca-
nales i6nicos en varios genes conocidos hasta el momento,
con variables fenotipos y severidad.">*?

Se caracteriza por cortos intervalos QT y QTc (menor
de 360 ms), poco cambio de estas medidas al esfuerzo,
ausencia de segmento ST, onda T anormal (alta, simétri-
ca, picuda, estrecha), onda U prominente y periodos re-
fractarios cortos. Existe disminucion de la duracion del
potencial de accion, mayor dispersion de la repolarizacion
e inicio y mantenimiento de fenomenos reentrantes.’>#1

Se han descrito mutaciones de canales i6nicos con ga-
nancia de funcion, en los genes KCNQ1 (corriente Iks),
KCNJ2 (corriente lk1), KCNH2 (corriente lkr)." Watana-
be'? menciona otros dos genes involucrados: CACNA2D1 y
CACNB2b.

Presentacioén del caso

Paciente OGR, hombre de 21 anos de edad con historia
familiar de MS en un hermano gemelo a los tres dias de
nacido y una hermana a los seis meses de edad, se des-
conocen las causas de muerte. Sin antecedentes patolo-
gicos personales de interés, no recibia medicacion alguna
al momento de los eventos. El examen fisico y las pruebas
cardioldgicas rutinarias fueron normales. Sufrié diez epi-
sodios de palpitaciones rapidas en dos meses, en vigilia, al
esfuerzo fisico y en reposo; la mayor parte fueron cortos
y autolimitados (algunos se registraron y correspondian
con taquicardia ventricular, otros no se documentaron),
uno de ellos fue mas largo y llevo a un evento de MSC, del
cual fue reanimado con prontitud en un hospital cercano.
Entonces se registré una taquicardia ventricular sosteni-
da, disociada, monomérfica, complejo QRS ancho de 180
ms de duracion, morfologia de bloqueo de rama izquier-
da, con frecuencia de 187 por minuto, AQRS +70° (Figu-
ra 1). Después de la reanimacion, se empleé amiodarona

endovenosa y por via oral. El electrocardiograma (ECG) en
ritmo sinusal, presentd intervalo QT corto de 280 ms, QTc
de 320 ms (férmula de Bazzett) y segmento ST corto (Figu-
ra 2). El trazado fue posterior al evento arritmico, no in-
mediatamente después de las maniobras de resucitacion.
Se excluyeron los factores que podian acortar el QT (la
hiperkalemia, la hipercalcemia, la taquicardia, la hiper-
termia, la acidosis y la disfuncion auténoma). El intervalo
punto J-T pico fue de 120 ms. En los restantes electrocar-
diogramas los intervalos QT y QTc fueron normales (360
ms y 395 ms). El Gltimo registro en el hospital fue: QT
360 ms y QTc 404 ms; un mes después en consulta externa
el intervalo QT era de 300 ms y el QTc de 335 ms. Se con-
tinuo la amiodarona por via oral.

Se analizaron los trazados de 13 familiares (padre, ma-
dre, hermanos, tios, primos, sobrina), que fueron normales
(intervalos QTc entre 370 ms y 390 ms).

El paciente no presentd nuevas arritmias sostenidas
ni extrasistoles. El estudio electrofisiologico fue realizado
bajo tratamiento con amiodarona (ya impregnado, a las
tres semanas del evento). Sus resultados fueron normales:
intervalo AH 110 ms, HV 52 ms, con la estimulacion en au-
ricula derecha alta no se indujeron arritmias auriculares y
los periodos refractarios auriculares fueron normales. La
estimulacion del apex y del tracto de salida del ventriculo
derecho (siete pulsos con longitudes de ciclo basico de
600 ms, 500 ms y 400 ms y hasta tres extraestimulos),
no indujo arritmia alguna (realizada bajo tratamiento con
amiodarona). Los periodos refractarios fluctuaron entre
240 ms y 290 ms. La prueba con procainamida endovenosa
(100 mg/min hasta completar 1000 mg) fue negativa de
sindrome de Brugada. La prueba genética no estuvo a nues-
tro alcance.

Se obtuvo el consentimiento informado para los estu-
dios, se le explico su enfermedad al paciente, su posible
evolucion y las ventajas de implantar un cardioversor-
desfibrilador automatico como opcion terapéutica, esta
Ultima fue rechazada. Se dio de alta con amiodarona oral.

Se ha realizado su seguimiento por consulta externa
durante cuatro anos y no ha repetido la arritmia. El inter-
valo QTc ha fluctuado entre cifras normales en la mayor
parte de los trazados (mayor o igual 360 ms) y anormales
(335 ms), nunca como las iniciales (320 ms).

Discusion

Desde el ano 2000, nuestro servicio es responsable del
Registro Nacional de Muerte Subita en sujetos reanimados
de un episodio de MS, sin cardiopatia estructural demos-
trable por los métodos convencionales. Hasta el momento
incluye 103 pacientes, resultados parciales publicados.™
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Figura 1. Se observa taquicardia ventricular sostenida, monomorfica, disociada, complejos QRS anchos de 180 ms de duracion (morfologia
de bloqueo de rama izquierda), frecuencia de187 latidos por minuto, AQRS +70°. 25 mm/s.

1QT=280 ms
QTc=320 ms

Figura 2. El electrocardiograma en ritmo sinusal presenta intervalo QT corto (280 ms) y QTc (320 ms). Intervalo PR 160 ms, QRS 80 ms,
segmento ST corto con convexidad hacia arriba y onda T negativa-positiva en V1-V3. Extrasistole auricular aislada. 25 mm/s.

El actual es el primer caso de esta serie en un pacien-
te con arritmias ventriculares malignas, reanimado de un
evento de MS, con intervalo QT corto intermitente como
anormalidad electrocardiografica. El signo de intervalo QT
corto aparecio solo en algunos electrocardiogramas, esta
intermitencia ocurre en otras canalopatias (sindromes de
Brugada y de QT largo).

En estos pacientes la fibrilacion ventricular es la arrit-
mia mas frecuente como causa de muerte, algunos auto-
res han encontrado taquicardia ventricular'3y ello ocurrié
en el presente caso.

Las cifras de QTc normales y las indicativas de un QT
corto, han sufrido variaciones con el tiempo y en general
hoy se acepta la normalidad entre 360 ms a 400 ms pero
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puede existir solapamiento entre ellas.'>'>" Las publi-
caciones originales describian pacientes con QT extremo
(QTc por debajo de 300 ms), luego se aceptaron cifras
iguales o menores de 320 ms a 360ms. Si bien el QTc ais-
lado no distingue todos los casos de sindrome de QT corto
de los sanos. Algunos sindromes de QT corto con fibrila-
cion ventricular no presentan intervalo QT tan corto; los
casos extremos son obvios pero los acortamientos mode-
rados requieren otras pruebas.'

En este paciente los valores de QT y QTc alcanzaron
cifras normales, después decrecieron aun dentro de la
normalidad y ocasionalmente volvieron a ser cortas sin
llegar a las cifras iniciales (QTc 320 ms). No hubo onda T
alta o acuminada, onda U ni fibrilacion auricular (no es
un criterio diagndstico pero es frecuente en estos pacien-
tes), si bien existi6 una repolarizacion anormal de V1 a
V3. En algunos trazados se observo ligero desplazamiento
del punto J en DI, DIl y AVF, como signo de repolarizacion
precoz que Ultimamente se ha relacionado con la fibrila-
cion ventricular idiopatica, los sindromes de Brugada y
de QT corto.'®"® El intervalo punto J-T pico fue de 120 ms
(la cifra normal es superior a 150 ms), dato sehalado por
Anttonen' como importante hallazgo para el diagnosti-
co electrocardiografico del QT corto. La duracion del QT
puede identificar pacientes con QT corto sin caracteristi-
cas del sindrome y es importante cuando dar trascenden-
cia al hallazgo y diferenciar las formas benignas de las
malignas (para evitar también implantacion innecesaria
de cardioversor-desfibrilador automatico, con alto indi-
ce de complicaciones). El punto J-T pico es una medida
no corregida, Gtil y altamente especifica para el diagnods-
tico de sindrome de QT corto, con diferencias entre los
pacientes asintomaticos y los sintomaticos.

Es importante diferenciar el sindrome de QT corto
(con sus otros componentes: historia familiar, arritmias
ventriculares malignas, sincope y MS) del signo electro-
cardiografico. Un intervalo QT corto aislado por si mismo,
no siempre predice riesgo de arritmias peligrosas para la
vida y cada paciente debe ser analizado para hacer su
estratificacion y tomar las decisiones terapéuticas.? Para
considerar la implantacion de un cardioversor-desfibrila-
dor debe tomarse en cuenta la clinica con las mediciones
del intervalo QT en electrocardiogramas seriados, la pre-
sencia de arritmias malignas, los antecedentes familiares,
mas que la genética y el estudio electrofisiologico.™ El
dispositivo tiene indicacion precisa como opcién en casos
que han presentado ya una arritmia ventricular pero sobre
su indicacion primaria aun existen mucha controversias,
sobre todo tomando en cuenta la alta frecuencia de las
complicaciones del dispositivo.'? Se discute el prondstico
de los sujetos asintomaticos y la utilidad del cardiover-
sor-desfibrilador en quienes se produce arritmia ventricular
en el laboratorio y quizas no necesitaran el dispositivo.'

Existe gran heterogeneidad clinica, un espectro que
va desde los sujetos asintomaticos hasta quienes presen-
tan sincope, arritmias malignas y eventos de MS. En gene-
ral los métodos invasivos y no invasivos tienen poco valor
predictivo para evaluar con exactitud el riesgo.

En este paciente se continu6 empleando amiodarona
que algunos autores utilizan,"'° porque llego con este tra-
tamiento a nuestro servicio, no habia presentado nue-
vas arritmias clinicas ni se indujeron en el laboratorio

de electrofisiologia (aunque se conocen las limitacio-
nes de este estudio en cuanto a inducibilidad de la arrit-
mia en el laboratorio, que resulta poco Gtil y no estratifica
riesgo).'?' Los periodos refractarios auricular y ventricu-
lar pueden ser cortos,' cosa no encontrada en nuestro
paciente, quiza por estar recibiendo amiodarona.

La quinidina es el farmaco mas efectivo y el mas Gtil
en estos pacientes, aumenta el periodo refractario efecti-
vo del ventriculo y puede prevenir la fibrilacion ventricu-
lar?? (se emplea para evitar recidivas, fibrilacion auricular,
cuando existe rechazo al cardioversor-desfibrilador y en
nifos).">#10.225 No todos los antiarritmicos que aumen-
tan la duracion de la repolarizacion y del QT, evitan las
arritmias ni el efecto antiarritmico depende siempre de
estos aumentos. Con la prueba de procainamida se des-
carto la existencia de sindrome de Brugada.

Este paciente fue reanimado de un episodio de MSC,
tiene fuerte historia familiar, episodios de taquicardia
ventricular e intervalo QT corto intermitente como anor-
malidad electrocardiografica. Por lo que pensamos que
ello tuvo relacion con sus eventos arritmicos. Lo ideal ha-
bria sido la implantacion de un cardioversor-desfibrilador
pero queda explicado que esta opcidn fue rechazada por
el paciente; durante su seguimiento se hara el cambio de
farmaco antiarritmico de ser necesario o quizas un dia
acepte la implantacion del dispositivo.

Destaquemos algunos aspectos interesantes de este
paciente: los intervalos QT y J-T pico fueron cortos de
manera intermitente (el ECG es trascendente para rea-
lizar el diagnostico, mas dificil si se presenta como un
fendmeno ocasional); existié una discreta onda J en DII,
DIIl y aVF (;solapamiento con repolarizacion precoz?); la
arritmia maligna presente fue la taquicardia ventricular.
Watanabe'? destaca una alta prevalencia de repolariza-
cion precoz en el sindrome de QT corto y como indice de
riesgo.

Se trata del primer caso de un probable sindrome de
QT corto diagnosticado en el Registro Nacional de 103
pacientes reanimados de eventos de MSC en ausencia
de enfermedad estructural detectable por los métodos
convencionales. En el seguimiento durante cuatro anos,
el paciente no ha tenido nuevos episodios arritmicos a
pesar del alto riesgo que supondria su historia familiar
(dos familiares directos con MS a edades muy tempra-
nas) y su propio episodio de MS. Se desconoce si la amio-
darona pueda estar contribuyendo a este hecho pero por
el momento es una opcion terapéutica ante el recha-
zo a la implantacion de un cardioversor-desfibrilador
implantable.

Conclusiones

Esta entidad es muy poco frecuente; sin embargo, deben
considerarse algunas observaciones relevantes: 1. La in-
termitencia de los signos eléctricos del intervalo QT corto
y del intervalo J pico de T corto. 2. La importancia de las
secuencias electrocardiograficas para hacer el diagnosti-
co. 3. La poca utilidad de la estimulacion eléctrica pro-
gramada para inducir las arritmias clinicas y estratificar
pronostico. 4. El posible solapamiento del QT corto con la
repolarizacién precoz.
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