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Actualizaciones 

Síndrome de QT largo 
Eduardo Ramírez 

Se presenta una revisión sobre las variantes 
del síndrome de QT largo y su importante aso-
ciación con cuadros sincópales, arritmias ven-
triculares del tipo de la taquicardia ventricular 
polimorfa en su variedad "torsades de pointes", 
y la muerte súbita. Se discute su aparición rela-
cionada con fármacos cada vez más empleados 
en nuestra práctica médica y la importancia de 
su diagnóstico y tratamiento temprano. 

En el electrocardiograma de superficie, la des-
polarización y repolarización ventricular están re-
presentadas por el intervalo QT. Sus primeras 
mediciones fueron realizadas por Burdo-Sanderson 
y Page en electrocardiogramas de rana y el térmi-
no "intervalo QT" fue acuñado por Einthoven (1). 

Existen yarias fórmulas para la adecuada medi-
ción del intervalo QT, con el propósito de corre-
girlo a la frecuencia cardíaca, siendo la más fre-
cuentemente utilizada la de Bazzet (2), que con-
sidera la relación inversa entre el QT y la distan-
cia R-R (QTC-QT/raíz cuadrada de R-R) (3). 

El rango normal del QTC se ha establecido 
entre 390 y 440 milisegundos (4, 5). 

Algunos autores (6) han usado tres niveles de 
clasificación de acuerdo con la edad y el sexo 
(normal, límite superior y prolongado) (Tabla 1). 

La importancia del intervalo QTC prolongado 
radica en su asociación con cuadros sincópales, 
muerte súbita y arritmias yentriculares, del tipo de 
la taquicardia ventricular polimorfa (7, 8), 
específicamente la torsades de pointes descrita por 
Dessertenne y caracterizada por oscilación gra-
dual alrededor de la línea de base, de los picos de 
complejos QRS sucesivos (9-11). 
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Aunque el QTC prolongado se ha clasificado 
como congénito o adquirido, la tendencia actual 
es clasificarlo de acuerdo con la actividad simpá-
tica y su respuesta a los beta agonistas y beta 
antagonistas. 

En el QTC prolongado congénito, la taquicardia 
ventricular usualmente se desarrolla durante ejer-
cicio o estrés emocional y puede aparecer durante 
episodios de taquicardia sinusal, siendo incre-
mentada por beta agonistas y corregida por beta 
antagonistas (QTC prolongado adrenérgico depen-
diente). 

En la variedad adquirida, generalmente secun-
daria a medicamentos, la taquicardia ventricular 
es precipitada por ciclos ventriculares largos o 
pausas, no está relacionada con ejercicio o emo-
ciones, y los beta agonistas suprimen la arritmia 
(QTC prolongado pausa dependiente) (12). 

QTC prolongado congénito (adrenérgico 
dependiente). Está manifestado básicamente por 
dos síndromes. El Jervell y Large Nielsen, asociado 
a sordera neurosensorial congénita, con un patrón 
de herencia mendeliano (autosómico recesivo) (13-
15); y el síndrome Romano-Ward, sin sordera y 
transmisión autosómica dominante, relacionado al 
haplotipo HLA A9-BW54 en el cromosoma seis 
(16-19). Recientemente Keating y colaboradores 
identificaron un marcador DNA en el brazo corto 
del cromosoma 11, el locus Harvey ras-1 (H-ras-1 ), 
en algunas familias con este síndrome (20). 

Tabla 1. Valores de QT corregido, para diagnóstico de QT 
largo, (milisegundos) 

1-15 años Hombres Mujeres 

Normal 
Límite superior 
Prolongado 

<440 
440-460 

>460 

<430 
430-450 

>450 

<445 
445-465 

>465 
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Estos pacientes típicamente presentan en la in-
fancia o en la adolescencia, síncope recurrente 
durante períodos de estres emocional o físico, que 
a menudo es considerado como "síncope benig-
no" o "desorden convulsivo", únicamente logrando 
el diagnóstico, al obtener un electrocardiograma 
de familiares de quien ha presentado un arresto 
cardíaco fatal. 

Aproximadamente 60% de estos pacientes son 
identificados cuando a miembros de la familia de 
un individuo con síncope o muerte súbita, se les 
ha practicado un electrocardiograma. 

Por lo tanto, es de vital importancia obtenerlo 
en todos los familiares vivos de un caso de 
síndrome de QTC prolongado. El diagnóstico es 
relativamente sencillo, pues se requiere única-
mente de un electrocardiógrafo confiable; en al-
gunos casos equívocos se ha empleado la prueba 
de Holter y la prueba de esfuerzo. Otros métodos 
como electrocardiogramas de señal promediada, 
para estudio de potenciales tardíos, o estudios 
electrofisiológicos con estimulación programada, 
no han mostrado mayores ventajas (6). 

Recientemente, el uso de potenciales de acción 
monofásicos han expandido las posibilidades 
diagnósticas y de investigación en el síndrome, al 
permitir evaluar las postdespolarizaciones tem-
pranas durante la repolarización y un adecuado 
"mapeo" de la onda U (34). 

Existen dos hipótesis para su aparición; la pri-
mera es la del "imbalance simpático cardíaco" 
(7), propuesta inicialmente en 1975, la cual sos-
tiene la existencia de una actividad simpática 
cardíaca derecha disminuida, con hiperactividad 
refleja del simpático cardíaco izquierdo, ocasio-
nando el imbalance; esto se puede demostrar y 
reproducir, al remover los nervios simpáticos 
cardíacos derechos (ganglio estrellado derecho) o 
estimulando el ganglio estrellado contralateral (21). 

La segunda hipótesis, es la de la "anormalidad 
intracardíaca", la cual sugiere una alteración que 
incrementaría la sensibilidad del miocardio a las 
acciones arritmogénicas de las catecolaminas, re-
presentada en disminución de la conductancia al 
potasio (IK1), durante las fases dos y tres del 
potencial de acción de la célula miocàrdica, facili-

tando la aparición de la postdespolarización tem-
prana y el mecanismo de gatillo, ocasionados por 
inervación simpática retardada y reducción en la 
síntesis de una proteína reguladora, que traduce la 
respuesta adrenérgica normal de los ventrículos 
(41 KD GTP), acoplando receptores muscarínicos 
a canales de potasio (22). 

Algunos autores han involucrado los canales 
lentos de calcio, durante la fase dos del potencial 
de acción (23). 

La mortalidad a 10 años, entre los pacientes 
sintomáticos no tratados, está entre 60 y 70% des-
pués del primer episodio sincopal. Esto hace ver la 
importancia del diagnóstico de la entidad y del inicio 
temprano de un manejo adecuado (7-21). 

En el QTC prolongado adrenérgico dependien-
te, la terapia de elección es el uso de betabloquea-
dores (propanolol), reduciendo la mortalidad de 
78 a 6% en pacientes sintomáticos y aboliendo los 
episodios de torsades de pointes, al acortar el in-
tervalo QT, desaparecer las ondas U y las ondas 
lentas de la T (de baja frecuencia y áparición antes 
del final de la onda T) (24, 25). En los pacientes 
sin respuesta a los beta bloqueadores, la alternati-
va es la simpatectomía cervicotorácica izquierda, 
realizada por vía extrapleural, removiendo la por-
ción inferior del ganglio estrellado izquierdo y los 
primeros tres a cinco ganglios torácicos; el respe-
tar la porción superior del ganglio estrellado, evi-
ta la aparición del síndrome de Horner (26, 27). 

QTC prolongado adquirido (pausa depen-
diente). Su complicación más frecuente es la 
taquicardia ventricular polimorfa de la variedad 
torsades de pointes, secundaria a la repolarización 
prolongada, con la consiguiente dispersión o hete-
rogeneidad de la refractariedad ventricular llevan-
do a las postdespolarizaciones tempranas como 
mecanismo desencadenante de la arritmia (32). 
Recientemente se han descrito algunas anormali-
dades ecocardiográficas, representadas por altera-
ciones de dos nuevas medidas, el índice de la 
rapidez de la fase de contracción temprana y el 
índice de la presencia de un movimiento lento en 
la fase de engrosamiento tardío ventricular (28). 

Las causas de la prolongación adquirida del 
QT son variadas (Tabla 2); la más frecuente es la 
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Tabla 2. Síndromes de QT largo pausa dependiente 

Inducido por drogas 
Antiarrítmicos 
Fenotiacinas 
Antidepresivos tricíclicos y tetracíclicos 
Terfenadina, prenilamina 
Eritromicina IV 
Insecticidas organofosforados 

Anormalidades electrolíticas 
Hipokalemia, hipomagnesemia, hipocalcemia 

Estados nutricionales alterados 
Dietas proteicas líquidas, anorexia nerviosa 

Bradiarritmias 
Bloqueo AV, enfermedad del nodo sinusal 

administración de agentes antiarrítmicos, espe-
cialmente los del grupo IA de la clasificación de 
Vaughan-Williams (quinidina, procainamida y 
disopiramida), los cuales bloquean las corrientes 
de potasio, y los del grupo III (amiodarona, sotalol 
y bretilium). Las fenotiacinas, antidepresivos 
tricíclicos, insecticidas organofosforados y eritro-
micina endovenosa, pueden también producir 
síndrome de QT largo. La taquicardia ventricular 
generalmente aparece luego de una pausa y un 
QTU prolongado, con presencia de onda lenta al 
final de la T y deformidad en la onda U. No es 
infrecuente la ausencia de relación entre la dosis, 
los niveles séricos del medicamento y la arritmia 
(29). 

El tratamiento consiste en retirar el agente 
desencadenante, corregir las anormalidades elec-
trolíticas existentes (hipokalemia, hipomagne-
semia), y en pacientes con bradiarritmias y blo-
queos A-V, la implantación de un marcapaso de-
finitivo (30). En los casos con torsades de pointes 
secundaria a QT prolongado y bradicardia no aso-
ciada a bloqueo A-V, la infusión de isoproterenol 
o la atropina venosa pueden ser de utilidad. 

Algunos estudios sustentan el uso de magnesio 
aun en pacientes normomagnesémicos (31). Exis-
ten otros trabajos empleando calcioantagonistas y 
bloqueadores adrenérgicos alfa 1 postsinápticos, 
sin conclusiones favorables; lo mismo que con 

algunos activadores de los canales de potasio 
(pinacidil, cromakalin) (33). 

Finalmente, menos de 3% de estos pacientes no 
responden a ninguna de estas terapias y es necesa-
rio considerar la implantación de un cardiovertor 
desfibrilador. 

ABSTRACT 
The association of prolonged QT interval and 

recurrent attacks of syncope, malignant ventricu-
lar arrhythmias and sudden death is known as the 
Long QT syndrome. The syndrome may be con-
genital with or without heritable features, or ac-
quired secondary to drug use. There is increased 
vulnerability of the myocardium to ventricular 
tachyarrhythmias of a paticular variety known as 
"torsade de pointes". The syndrome has received 
considerable attention from the medical commu-
nity, and significant new information has been 
accumulated. The syndrome, its diagnosis and 
treatment are discussed. 
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