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Caso clínico 

• Niña 1 ddv que ingresa en Neonatología procedente 

de Maternidad. 

 

• RNT/AEG. Apgar: 9/10. Perinatal inmediato sin 

incidencias. EF normal.  

 

• AG: BAV fetal diagnosticado resuelto en 3º 

trimestre. No ingesta de fármacos durante 

embarazo. 

 

• AF: Sin interés 



Caso clínico 

• En Maternidad se realiza ECG:  





Caso clínico 

• AS: normal 

• Ecocardiograma: CIA fosa oval 5-5,6 mm 

• Holter: QT medio 0,5s. Máximo 0,568 s, mínimo 0,46s.  

 

 

 

SD. QT LARGO CONGÉNITO 

 

 

               

        Beta bloqueantes                              Estudio genético 







Caso clínico 

• Estudio genético: 2 mutaciones no descritas 

 

• CACNA1C: mutaciones estrechamente relacionadas 

han sido asociadas con el desarrollo Sd. Timothy 

(SQTL8) 

 

• SCN5A: no información suficiente sobre 

patogenicidad de esta variante  

 

 



Caso clínico 

• EVOLUCIÓN: 

 

• Control ECG: estable (0,45-0,51s) 

 

• Asintomática 

 

• Mantiene tratamiento con propranolol 3mg/kg/d, hasta que 

los padres deciden suspender tratamiento 

 

• Último ECG (30/12/13): QTc 0,43-0,46s 

 

• Pérdida de seguimiento 



Síndrome QT largo (SQTL) 

• Alteración repolarización miocárdica 

 

• Causa frecuente de muerte súbita en jóvenes 

 

• Propensión a síncope y muerte súbita secundaria a 

Torsade de Pointes 

 

• Diagnóstico 

• ECG 12 derivaciones (DII/V5) 

• QTc ≥ 0,46s 

• Borderline: 0,44-0,46s 



SQTL ADQUIRIDO 

• Causas 

• Fármacos (antiarritmicos, macrólidos, psicotrópicos, 

antihistamínicos…) 

 

• Alteraciones iónicas 

• Hipopotasemia 

• Hipocalcemia 

• Hipomagnesemia 

 

• Otros: hipotermia, hipotiroidismo, organofosforados, IAM, 

conectivopatías… 

 



SQTL ADQUIRIDO 

• Factores riesgo de Torsade de Pointes: 

 

• Uso múltiples fármacos que prolonguen QT 

 

• Hipopotasemia 

 

• Dosis elevadas fármacos que prolonguen QT 

 

• Infusión rápida intravenosa de fármacos 

 

• Otros: ICC, Hipertrofia VI, mujer, hipomagnesemia, 

hipocalcemia. 



SQTL ADQUIRIDO 

• TRATAMIENTO: 

 
• Valorar necesidad fármaco y alternativas (valorar ingreso 

para monitorización) 

 

•  Corrección alteraciones iónicas 

 

• Torsade de Pointes: 

• HD inestable: cardioversión eléctrica (1-2J/kg) 

• HD estable: Sulfato Magnesio (bolo 25-50mg/kg + 

perfusion) 

• Isoprotenol, lidocaína 



SQTL CONGENITO 

• Alteración canales K, 

Na, Ca. 

 

• Prevalencia: 1/5000 RN 

 

• Diagnóstico: 

• Score riesgo ≥ 3.5 puntos 

• Mutación en gen SQTL 

• QT>500 ms en 1-2 ECG 

en ausencia de causa 

secundaria 

 

 



SQTL CONGENITO  

• Tipos 

• >600 mutaciones 

• 15 tipos 

• Romano-Ward (HAD) 

• Jervell-Lange-Nielsen (HAR) 



SQTL CONGENITO 



SQTL CONGENITO 

• Factores riesgo alto (sincopes, parada cardiaca, 

muerte súbita): 

• Sd. Jervell-Lange-Nielsen 

• Sd. Timothy (SQTL8) 

• QT>500ms (>600ms) 

• Alternancia eléctrica ondas T 

• Síncope o parada cardiaca <7 años (<1 año) 

• (Niños 10-12 años) 



SQTL CONGENITO 

• Portador asintomatico 

• Diagnostico en estudio familiar 

• Portadores mutación 

• QT <0.44s 

• Seguimiento clínico y ECG 

 



SQTL CONGENITO 

• Tratamiento 

• Evitar: 

• Fármacos prolongan QT 

• Actividad física extenuante (SQTL1 natación y buceo) 

• Alarmas en SQTL2 

 

• Bbloqueantes 

• ↓ mortalidad 

• Dudoso SQTL3 (valorar metilxantina o flecainida) 

• Tratamiento de por vida 

• Propranolol 2-4 mg/kg/d 

 



SQTL CONGENITO 

• Tratamiento 

• Simpatectomía cervical izquierda 

• Exéresis ganglio estrellado 

• Valorar SQTL3 

• Contraindicación betabloq y/o DAI 

 

• DAI 

• Parada cardiaca resucitada 

• Persistencia síntomas a pesar de dosis máximas 

betabloqueantes 

• Intolerancia/contraindicación medicación  



QT largo 

Bioquimica 

Historial fármacos1  

Alteraciones iónicas 

Fármacos prolonguen QT 
Corregir  

causa 
CONGÉNITO ADQUIRIDO 

Estudio genético 

Estudio familiar2 

Contraindicación Bbloq3 

Propranolol5 

Valorar DAI/ 

Simpatectomía4 

Síntomas 

Mantener Bbloq 

Ajustar dosis Bbloq 

Valorar DAI 

Si No 

Si 
No 

Si 

No 


