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Anomalía de Ebstein y síndrome
de QT largo congénito. A
propósito de un caso

Ebstein anomaly and congenital long  QT
syndrome. Report of a case

La  anomalía  de  Ebstein  es  una  cardiopatía  congénita  que
afecta  principalmente  la  válvula  tricúspide  y  se  caracteriza
por  grados  variables  de  displasia  y adosamiento  valvular1.
Frecuentemente  se  asocia  con anormalidades  de  la conduc-
ción  atrio ventricular  y  la  presencia  de  vías  accesorias.  No
hay  descripciones  acerca  del alargamiento  de  la  fase de
repolarización  ventricular  del potencial  de  acción  en  la  ano-
malía  de  Ebstein  y, por  consiguiente,  del síndrome  de  QT
largo  congénito.

Presentamos  el  caso de  una  paciente  de  15 años  de
edad  con  anomalía  de  Ebstein,  con adosamiento  del 55%
de  la  valva  anterior  y  septal  (tipo  B de  la  clasificación  de
Carpentier1)  y  sordera  bilateral  congénita,  diagnosticadas
en  el  primer  año  de  vida.  A la  edad  de  14  años  presenta
un  primer  episodio  sincopal  en  reposo.  En  el  electrocardio-
grama  se  evidenció  bloqueo  aurículo-ventricular  de primer
grado  e  intervalo  QT  corregido  con fórmula  de  Bazett  de
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Figura  1  Electrocardiograma  de  12  derivaciones  en  reposo,  donde  se  observa  ritmo  sinusal  con  incremento  de voltaje  en  la  onda
«P» sugestivo  de  crecimiento  de  la  aurícula  derecha.  En  derivaciones  precordiales  puede  apreciarse  un  bloqueo  incompleto  de la
rama derecha  del  haz  de  His,  con  eje  del  QRS  en  el  plano  frontal  de +120◦. El segmento  ST  se  observa  plano  y  con  onda  T acuminada
con base  amplia.  El  intervalo  PR  prolongado  con  220  ms sugiere  bloqueo  AV  de  primer  grado.  El intervalo  QTm  400  ms  y  QTc  473  ms,
en límites  superiores  para  la  edad.

473  ms  (fig.  1).  El Holter  mostró  ritmo  sinusal  de base  que
conduce  con bloqueo  aurículo-ventricular  de primer  grado
y  que  alterna  con ritmo  nodal, frecuencia  cardiaca  mínima
de 48  lpm  e  intervalo  QTc  prolongado  de 480  ms.  Se inicia
tratamiento  con  propranolol,  previo  a  la  realización  de la
prueba  de esfuerzo.

Se  realizó  prueba de esfuerzo  con protocolo  de Bruce
modificado,  así  como  prueba  de Viskin  para  síndrome  de
QT  largo. En  el  electrocardiograma  se identificó  ritmo  sinu-
sal  de base  con  frecuencia  cardiaca  de  72  lpm,  QT  medido
de  400  ms, QTc  de 438  ms  e  intervalo  R-R  de  882 ms. En  la
prueba  de  Viskin,  durante  la bipedestación,  presentó  fre-
cuencia  cardiaca  de 68  lpm  con  QT  medido  de 460  ms,  QTc
de 489  ms e  intervalo  R-R  de 882 ms,  acompañado  de  ondas
T  con  patrón  bifásico  en  «silla  de montar»  con  base  amplia,
característico  de SQTL  tipo  2  electrocardiográfico  (figs.  2 A
y  2 B).

La  asociación  de síndromes  como  lo son la  anomalía
de Ebstein  y  el  síndrome  de QT  largo  es extremada-
mente  rara.  En  la  literatura  podría  nombrase  un solo
caso  de una  paciente  de  19  años  con  anomalía  de  Ebs-
tein,  síndrome  de  Wolff-Parkinson-White  y síndrome  de
QT  largo  intermitente  asociado  al  uso  del  amiodarona.  El
intervalo  QT  se mantuvo  prolongado  en  esta paciente  de
forma  intermitente,  incluso  después  de  la  suspensión  de
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Figura  2  A)  EKG  basal  con  QTc  438  ms, con  bloqueo  AV  de primer  grado.  El  segmento  ST plano  y  onda  T acuminada  con  base
ancha. B)  Al  adoptar  la  posición  ortostática  incrementa  el  QTc  a  489 ms  y  se  observa  cambio  en  la  onda  T, adquiriendo  un  patrón  en
silla de  montar  con  base  ancha  sugestivo  de  QT  largo  tipo  ii  (flecha).

la amiodarona  y la  ablación  de  las  vías  accesorias2.  Se
puede  concluir,  por  tanto,  que  la  presencia  de  síndrome
de  QT  largo  congénito  y  su variante  con  sordera  congé-
nita  (síndrome  de  Jervell y Lange-Nielsen)  asociados  a  la
anomalía  de  Ebstein  no  se encuentran  descritos  en la  litera-
tura.

La  prueba  de  Viskin  et  al.  realizada  a  esta paciente
fue  positiva  para  síndrome  de  QT  largo.  Esta  prueba ha
demostrado  ser especialmente  útil  en los pacientes  con
QT  limítrofe  (440  ms  a 480 ms)3 como  corresponde  a este
caso.

Un  aumento  en  más  de  50 ms  del QTc  con  el  máximo  esti-
ramiento  o  frecuencia  cardiaca  tiene  una  sensibilidad  del
90%  y una  especificidad  del  86%  para  hacer el  diagnóstico
de  SQTL  en  pacientes  con QTc  limítrofe4.  En  este  caso,  el
QTc  basal  fue  de  438  ms  y  un QTc  en el  máximo  estiramiento
de  489  ms,  que  pudo ser mayor  si  se  tiene  en  cuenta  que  ya
se  encontraba  recibiendo  tratamiento  bloqueador  beta  con
propranolol.

Viskin  et  al.  introdujeron  el  término  «aturdimiento  del
QT»  que  hace  referencia  a la incapacidad  de  recuperar
el  QTc  basal  después  de  terminado  el  ejercicio3. En  la
paciente,  el  QTc  basal  una vez  terminado  el  ejercicio  fue
de  467  ms  en comparación  con el  QTc  de  438  ms  antes  de la
bipedestación.

De  acuerdo  a los criterios  electrocardiográficos  postula-
dos  por  Schwartz5,  a  esta  paciente  le  corresponden  3  puntos
por  la  prolongación  de  QTc  (>  480  ms  en  la prueba  de  Viskin),
un  punto  por  los  episodios  sincopales  presentados  en reposo
y  medio  punto  adicional  por  ser portadora  de  sordera  con-
génita  para  un total  de  4.5  puntos,  lo que  en  la  opinión  de
los  expertos  se asocia  con una  alta  probabilidad  de  síndrome
de  QT  largo  congénito6.

Desafortunadamente  no  se  dispone,  en esta  paciente,
de  los  resultados  del tamizaje  genético  que  tendrían

implicaciones  en  el  tratamiento  y en  la  estratificación  del
riesgo. Actualmente  se  mantiene  estable  en tratamiento
con  bloqueador  beta,  sin  presentar  nuevos  episodios
sincopales.

En  conclusión,  la  asociación  de anomalía  de Ebstein  y  el
síndrome  de  QT  largo  no  está  descrita  en  la  literatura.  La
aplicación  de los  criterios  revisados  por Schwartz  en esta
paciente  la  ubican  como  un  caso  altamente  probable  de
SQTL  congénito.
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