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RESUMEN

Presentamos el caso de un vardn tratado por convulsiones con diazepam en varias ocasiones.
Finalmente se demuestra un sindrome de QT largo adquirido que le predisponia a torsades
de pointes manifestandose con convulsiones y, por tanto, tratado erréneamente. Se repasa el
sindrome del QT largo, describiendo las diferentes causas tanto congénitas como adquiridas,
diagnostico electrocardiografico, la medicion corregida del intervalo QT segun la frecuencia
cardiaca y tratamiento.

PALABRAS CLAVE: Torsades de Pointes. Sindrome de QT Prolongado. Arrtimias Cardiacas.

ABSTRACT
Torsades de Pointes

The present is the case of a male treated on several occasions for seizures with diazepam. Even-
tually, an acquired long QT syndrome was demonstrated which predisposed him to torsades
de pointes, manifesting as seizures and henceforth treated erroneously. The long QT syndrome
is reviewed, describing the different causes of long QT interval, both congenital and acquired,
electrocardiographic diagnosis, according to heart rate and treatment.
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INTRODUCCION

El sindrome del QT largo (SQTL) es una alteracién causada por un alarga-
miento de la repolarizacion del potencial de accién ventricular y predispone
a arritmias malignas tipo torsades de pointes (TdP) o taquicardia ventricular
que pueden desembocar en fibrilaciéon ventricular. Puede ser congénita o
adquirida causado por farmacos, alteraciones hidroelectroliticas, ayuno o
distintas patologias. En 1957 Jervell y Lange-Nielsen describieron el primer
caso de SQTL familiar con sordera. Selzer y Wray describieron por primera
vez la prolongacion del QT vy fibrilacién ventricular en 1964. En 1966 Desser-
tenne describio la TdP'2,

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un varén de 36 afios, extoxicOmano actualmente en
tratamiento con metadona, fumador y con enolismo croénico. Es transexual
en tratamiento con ciproterona, padece de trastorno ansioso-depresivo en
tratamiento con fluoxetina 20 mg, clorazepato dipotasico 50 mg y alprazolam
2 mg. Diagnosticado de infeccidn por virus de hepatitis C y hamartoma.

El paciente fue derivado a urgencias hospitalarias ante la sospecha de con-
vulsiones ténico-clonicas. La segunda crisis fue presenciada, entrando en
parada respiratoria que cedié tras ventilacidn con ambu. El paciente referia
no haber tomado alcohol en los dos dias previos al incidente. Se administrd
fenitoina, pantoprazol y diazepam intravenoso (iv). A la llegada al servicio de
urgencias hospitalarias se encontraba asintomatico y con constantes y ex-
ploracioén fisica sin nada de interés. Se solicitaron entre otras pruebas com-
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plementarias hemograma con un volumen corpus-
cular medio (VCM) alto, bioquimica con hipopota-
semia, hipocalcemia e hipertransaminasemia (GOT
y GPT), todo en probable relacién con su enolismo
cronico. La mioglobina también estaba elevada y
se relacion6 con las convulsiones; positivo para
metadona y benzodiacepinas (BZD), resto sin in-
terés. En el electrocardiograma (ECG) se registré
una imagen compatible con bigeminismo. Se le
administré CIK iv, pantoprazol iv, propranolol por
via oral, hidrocloruro de tiamina intramuscular (im),
clorhidrato de piridoxina iv, y se realiz6 monitoriza-
ciodn electrocardiogréfica. Se repitio la bioquimica,
manteniendo hipopotasemia, CK total, CK-Mb vy
Mb elevados.

Se ingreso a cargo de medicina interna y se volvié
a repetir la bioguimica sin incluir potasio. Mantenia
VCM, GOT, GGT y CK totales elevados. El ECG se
normalizé y el paciente se mantenia asintomatico.
Se le diagnostic6 de enolismo crénico, macroci-
tosis, trastorno del ritmo por hipoxia sin descartar
que fuera por BZD y crisis convulsivas por depriva-
cién endlica. Se le dio el alta manteniendo su trata-
miento habitual.

Al mes siguiente fue traido de nuevo por convulsion

de breve duracion y recuperacion espontanea. Lle-
g6 al servicio de urgencias asintomatico, con una

Figura 1. Torsade de pointes y bigeminismos.
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exploracién sin alteraciones, VCM elevado, hipo-
potasemia y el ECG presentaba extrasistoles ven-
triculares aisladas. Fue dado de alta. Al dia siguien-
te fue derivado de nuevo desde su centro de salud
por convulsiones tonico-clénicas sin deprivacion
endlica. Se mantuvo en observacion y se traté con
diazepam iv y registro continuo electrocardiografi-
co. Se comenté el caso con el cardidlogo de guar-
dia, quien valoré el registro con los siguientes ha-
llazgos: bigeminismo ventricular con prolongacion
del intervalo QT (0,52 s); bigeminismo ventricular
y TdP (figura 1); taquicardia ventricular. Se traté
con CIK iv, sulfato magnésico iv y monitorizacién
electrocardiografica. Durante su ingreso el control
electrocardiografico fue mejorando, presenté un
intervalo QT de 0,44 s, ondas T aplanadas y ondas
U (signo de hipopotasemia), hasta llegar a norma-
lizarse al alta con un ritmo sinusal a 50 latidos por
minuto (Ipm), sin signos de bloqueo, sin signos de
crecimiento de cavidades, con eje eléctrico dentro
de los limites de la normalidad, sin signos de isque-
mia, el intervalo QT de 0,4 s, ondas T normalizadas
y sin presencia de onda U (figura 2). El juicio clinico
al alta fue de sincope por taquicardia ventricular
tipo TdP por QT largo adquirido secundariamente
a hipopotasemia por etilismo crénico y falta de in-
gesta. No requirié de tratamiento especifico al alta
ni seguimiento puesto que la causa fue adquirida y
se elimind.
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Figura 2. Electrocardiograma del paciente al alta.

DISCUSION

El sindrome del QT largo se puede producir tanto
por factores congénitos como por factores adqui-
ridos. Los congénitos son provocados por altera-
ciones genéticas que codifican las proteinas de
los canales transmembrana de sodio o de potasio.
Como consecuencia aumenta la carga positiva en
el interior de la célula por una falta de salida de
sodio o por un aumento en la entrada de potasio.
Se prolonga la repolarizacién ventricular y por tan-
to alarga el intervalo QT, predisponiendo a la TdP.
La prevalencia es de 1/2000, siendo el sincope la
primera manifestacion clinica mas comun. Los pa-
cientes sintomaticos comienzan sobre los 12 afios
de edad en un 50 % de los casos y a los 40 en
un 90 %. Es uno de los causantes de la muerte
subita infantil; el 10 % de estas muertes presentan
una mutacién genética causante del SQTL. Se han
identificado numerosos tipos de SQTL congénitos
(el sindrome de Romano-Ward subtipos del QTL1-
QTL15 y el sindrome de Jervell y Lange-Nielson
subtipos JLN1-JLN2), pero los mas comunes son
los incluidos en el sindrome de Romano-Ward, y
entre ellos QTL1-3. Existen factores que predispo-
nen a los eventos cardiacos segun los distintos ti-
pos de QTL; por ejemplo, el QTL-1 se estimula con
la actividad fisica o el estrés emocional (natacién),
en el caso de QTL-2 por estimulos auditivos (como
un despertador o un timbre), el postparto o el es-
trés emocional. Recientemente se ha observado
que la epilepsia es mas comun entre el tipo 2, en
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un 39 %. Es importante el diagnostico diferencial
porque muchos se tratan erréneamente como epi-
lepsia por las convulsiones que se dan durante la
TdP. El diagnéstico del SQTL congénito se basa en
el score de Schwartz (tabla 1), que valora hallazgos
electrocardiograficos, historial clinico y familiar. Se
diagnostica de SQTL congénito con un sumatorio
de 3,5 0 mas y sin causas adquiridas. Existen casos
de puntuacién de 1 a 3 en los que la prolongacién
del QT esta latente, pero se puede desenmascarar
realizando un Holter o series electrocardiograficas
durante el ejercicio fisico o test de epinefrina*.

Los adquiridos son provocados por alteraciones
hidroelectroliticas (hipopotasemia, hipomagnese-
mia, hipocalcemia), grupos de farmacos (antiarrit-
micos, macrdélidos, antihistaminicos, antifungicos,
antidepresivos triciclicos, neurolépticos y prociné-
ticos), interaccién medicamentosa, periodos largos
de ayuno o dietas liquidas proteicas, inhibidores
enzimaticos (ingesta de zumo de pomelo), bradi-
cardia sinusal o pausas por bloqueo sinoauricular
o auriculoventricular, insuficiencia hepatica o renal,
cardiopatia estructural (cardiopatia isquémica, in-
suficiencia cardiaca, hipertrofia ventricular), sexo
femenino (por poseer un intervalo QT mas prolon-
gado que el hombre en condiciones fisioldgicas),
edad avanzada, cardioversién por fibrilacién auri-
cular y accidente cerebrovascular agudo®.

Para diagnosticar un SQTL, primero debemos sa-
ber medir correctamente el intervalo QT en el ECG.
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Puntos

Hallazgos electrocardiograficos
e [QTc

o| >480ms 3

o| 460-470 ms 2

o| 450 ms (varén) 1
e [ QTc en 4° minuto de recuperacion del test de ejercicio = 480 ms 1
e | Torsade de pointes 2
e [Alternanciadelaonda T 1
e | Muescas en la onda T en tres derivaciones 0,5
Historia clinica
e | Sincope

o| Con estrés 2

o Sinestrés 1
e | Sordera congénita 0,5
Historia familiar
e [ Miembros familiares con SQTL congénito 1
¢ | Muerte subita inexplicable de causa cardiaca en familiares menores de 30 afios 0,5

Tabla 1. Score de Schwartz.

El intervalo QT comprende desde el inicio del com-
plejo QRS hasta el final de la onda T, y se debe
medir donde se pueda visualizar la onda Q (normal-
mente en DIl, V5 o V6). La medicion del QT debe
ajustarse a la frecuencia cardiaca; a eso se le llama
QT corregido (QTc) y se calcula con la férmula de
Bazett.

QTc= QT/JRR

El intervalo RR es la distancia que hay entre la onda
Ry la siguiente onda R. Ambos valores se deben
medir en milimetros (mm) y pasarlos a segundos
antes de introducirlos en la formula. Se miden los
mm y se multiplica por 0,04. En caso de arritmia se
deben hacer varias mediciones y se calcula la me-
dia. Debemos poner especial atencidn a no incluir
la onda U en la onda T. En caso de no poder dife-
renciarse bien el final de la onda T se aconseja usar
el método de la tangente, que consiste en consi-
derar que la onda T acaba en la interseccién de
la tangente de la porcién mas inclinada de la des-
cendente de la onda T y la linea de base (figura 3).
Los valores normales del intervalo QT se distinguen
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Figura 3. Medicién del final de laonda T.

entre menores de 12 afos y mayores de 12 afios.
En los mayores de 12 afos se diferencia entre va-
rones y mujeres, considerandose normal entre 0,39
y 0,45 s en los primeros y entre 0,39 sy 0,46 s en
las segundas®.

La prolongacién del intervalo QT puede predispo-
ner a una torsion de puntas o TdP. La TdP es una
variacion polimorfa irregular del QRS que va cam-
biando de positivo a negativo para volver a empe-
zar; parece que las puntas se torsionan alrededor
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del eje eléctrico. La frecuencia cardiaca es de entre
150 y 300 Ipm con intervalos RR irregulares. Co-
mienza de forma subita y no es sostenida.

El tratamiento de la TdP es cardioversién en caso
de que haya compromiso hemodinamico. Se de-
ben retirar todos los farmacos que puedan producir
el alargamiento del QT. El sulfato de magnesio es
de primera eleccién ya sea congénito o adquirido e
independiente del nivel de magnesio en suero: un
bolo de 2 g a pasar en 2-3 minutos seguido de in-
fusidn iv 2-4 mg/min y pudiendo pasar un segundo
bolo si la TdP se repite mientras se estd ponien-
do la infusidn iv. Es compatible con el embarazo.
Puede producir hipertension arterial y asistolia. El
antidoto del sulfato de magnesio es el gluconato
calcico. El isoproterenol se usa cuando fracasa el
sulfato de magnesio y el marcapasos, o el personal
entrenado no esta entrenado para colocar el mar-
capasos. No se debe usar en el SQTL congénito.
Como efectos secundarios son comunes las pal-
pitaciones, enrojecimiento facial y calor. En cuanto
a los niveles de potasio séricos, se ha demostrado
que es preferible que estén en los limites altos de
la normalidad, pudiendo requerir su administracion
iv. No esta contraindicado en el embarazo y nunca
debe administrarse en bolo porque puede produ-
cir arritmias y depresion cardiaca provocando la
muerte. Se debe monitorizar con ECG. El marcapa-
sos temporal endovenoso se puede colocar a unos
100 Ipm si el magnesio no logra prevenir la TdP.

El tratamiento a largo plazo del SQTL en caso de
ser adquirido no es necesario, porque una vez que
se elimina la causa suele ceder. En cambio, si es
congeénito es aconsejable el uso de B-bloqueantes
por via oral al disminuir de un 0,97 % a un 0,31 %
los eventos cardiacos por paciente y afo. Se acon-
seja mantener una frecuencia cardiaca durante el
ejercicio inferior a 130 Ipm. Los suplementos de
potasio son recomendables en QTL-2. El desfibri-
lador implantable y la denervacién simpéatica car-
diaca izquierda se recomiendan en pacientes con
antecedentes de parada cardiaca, clinica antes del
ano de vida o JLN-1. La educacién es importante
para evitar los estimulos precipitantes (ejercicio fi-
sico, natacion, falta de suefio, estimulos auditivos,
estimulos simpaticos intensos, dolor, sufrimiento,
enfado, sobresaltos)?¢2,

67

Nos parece que la medicién del QTc es algo pasa-
do por alto en atencion primaria a pesar de ser facil
de calcular y muy accesible, puesto que el ECG es
una prueba complementaria muy comun en nues-
tra labor diaria. El simple hecho de reconocerlo y
actuar en consecuencia puede prevenir graves
consecuencias. La medicién sistematica del inter-
valo QT para su deteccion precoz en tratamiento
con medicacioén que lo alarga podria ser recomen-
dable, al igual que en las alteraciones electroliticas.
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