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Caso clinico

Nifia 1 ddv que ingresa en Neonatologia procedente
de Maternidad.

RNT/AEG. Apgar: 9/10. Perinatal inmediato sin
Incidencias. EF normal.

AG: BAV fetal diagnosticado resuelto en 3°
trimestre. No ingesta de farmacos durante
embarazo.

AF: Sin interés X o

Servicio de
Pediatria
vty




e 2,
=4 ¢

U KK

1 1 ; -
1 ] | | z T
- 1 B
i e
i o el , B
i T T —t-
: v A
- ! i
~
t
A Il N .
4 3 o B D
i Al ‘! it
N £ P M f ~
- RE Bl
/ s U 3 B plER
2 & & . T
) 1 T
N " l.
ey i3ipis
as.
3
e =
2 o
..
s 31
.




94bpm

Heart Rate:

-
-
prees

H

il

H 14338578

i

i




Caso clinico

 AS: normal
« Ecocardiograma: CIA fosa oval 5-5,6 mm
* Holter: QT medio 0,5s. Maximo 0,568 s, minimo 0,46s.

!

SD. QT LARGO CONGENITO

N

Beta bloqueantes Estudio genético
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Caso clinico

« Estudio genético: 2 mutaciones no descritas

e CACNAI1C: mutaciones estrechamente relacionadas
han sido asociadas con el desarrollo Sd. Timothy
(SQTLS)

« SCNS5A: no informacion suficiente sobre
patogenicidad de esta variante




Caso clinico

« EVOLUCION:

Control ECG: estable (0,45-0,515)
« Asintomatica

« Mantiene tratamiento con propranolol 3mg/kg/d, hasta que
los padres deciden suspender tratamiento

« Ultimo ECG (30/12/13): QTc 0,43-0,46s

« Peérdida de seguimiento




Sindrome QT largo (SQTL)

- Alteracion repolarizacion miocardica
- Causa frecuente de muerte subita en jovenes

* Propension a sincope y muerte subita secundaria a
Torsade de Pointes

- Diagnostico
- ECG 12 derivaciones (DII/V5)
* QTc = 0,46s
- Borderline: 0,44-0,46s
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SQTL ADQUIRIDO

Madicamentos
para enfermedades
cardiovascularas

Amicdaronah!
Disopiramida®™
Dronedarona
Flacainida
Indapamida
Micardiping
Procaimamida
Ranolazina
Sotalol

Medicamentos
para frastornos
gastrointestinales

Domperidona
Famotidina
Granisetron
Cictreatido
Cndansatron

Medicamentos
para trastormos
neuropsiquiatricos

Amisulpridad
Amitriptilina®
Clorpromazina
Citalopram
Clomipramina
Clozapina
Dasipramina
Escitalopram
Folbamato
Fluowetina
Galantamina
Halopardol®
mipramina’
Litio
Mirtazapina
Olanzapina
Paliperidona
Paroxeting
Pimozids™
Quetiapina
Hisperidona
Sertindol
Sartraling
Tioridazina
Tizanidina
Trazadona
Venlafaxina
Ziprasidona

Medicamentos para
infecciones bacterianas

Azitromicina
Ciproflogacinot
Claritromicina
Ertromicinat
Levaflowacing
Maoxifloxacino
Ofloacing
Roxitromicina
Trimetroprim’
sulfametoar o

Meadicamentos para
infecciones fungicas

Fluconazaol
ltraconazol
Katoconazol™
Voriconazol

Medicamentos para
infecciones virales

Amantadina
Ataranavir
Foscarnet
Pentamidinal=
Ritonawir
Saquinawvir

Oiros medicamantos

Alfurosing
Fimngolimod
Lapatinib
Metadona®
Milotinib
Criitocing
Solifenacing
Sunitinib
Tacrolimus
Tamoxifeno
Terfenadina
Tolterodina
Vardenafil

N Rissgo da TdP M Posible riesgo da TdP M Riesgo condicional de TdP

(1) Riesgo: mujeres = hombres. Riesgo bajo de TdP {2) Riesgo mujeres = homibres (= 2 weces). {3) Riesgo de TdP con scbredosis.
(4} Riesgo de interaccion - Inhibidor enzimatice. (§) Riesgo de TdP con via IV o con sobredosis.
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SQTL ADQUIRIDO

 Factores riesgo de Torsade de Pointes:

Uso multiples farmacos que prolonguen QT

Hipopotasemia

Dosis elevadas farmacos que prolonguen QT

Infusion rapida intravenosa de farmacos

Otros: ICC, Hipertrofia VI, mujer, hipomagnesemia,
hipocalcemia. x
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SQTL ADQUIRIDO

* TRATAMIENTO:

- Valorar necesidad farmaco y alternativas (valorar ingreso
para monitorizacion)

« Correccion alteraciones iénicas

- Torsade de Pointes:
HD inestable: cardioversion eléctrica (1-2J/kQ)

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

Isoprotenol, lidocaina ‘X e
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SQTL CONGENITO

+ Alteracidon canales K,
Na, Ca.

» Prevalencia: 1/5000 RN

- Diagnastico:
+ Score riesgo = 3.5 puntos
* Mutacion en gen SQTL

+ QT>500 msen 1-2 ECG
en ausencia de causa
secundaria

Tabla 2. Criterios diagnésticos del sindrome de QT largo congénito:

Hallazgos electrocardiograficos
* QTc
«>= 0,48 seg
* 0,46-0,47 seg
* 0,45 seg

« Torsade de pointes

» Alternanciade laonda T

« Muescas en la onda T en 3 derivaciones

-l N - N N

* Baja frecuencia cardiaca para la edad

0,5

Historia clinica

* Sincope
« Con estrés

+ Sin estrés

* Sordera congénita

Historia familiar
« Historia familiar definitiva de sindrome
de QT largo congénito

* Muerte stbita inexplicada en familiares
inmediatos en < 30afios

Seg: segundos. Puntuacién <= 1 punto: baja probabilida
probabilidad intermedia; >4 puntos: alta probabitidad
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> Tipos

SQTL CONGENITO

, Efecto Frecuencia Desencadenante de .
Tipo Corriente | funcional entra los ECG!21? ovento candiaco letal’® Penetrancia
SQTL
Ejercicio (68%)
: Emociones (14%)
SQTL Potasio 30-35% J\M\ Suefio, descanso (9%) 62%
¥ Otros (19%)
Ejercicio (29%)
SaTL? Potasio 25-30% Emociones (49%) 5%
T Suefio, descanso (22%)
a Ejercicio (4%)
SOTL3 | Sodio 5-10% AA—/\ Suefo. descanso-(E4%) 90%
Otros (20%)
sAndersen-Tawil Syndrome
"Timothy syndrome
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SQTL CONGENITO

Table 3 Phenotypic characteristics of LQT types 1, 2 and 3

Reduction Percentage
Event Events Events £ risk of Group of LQT
LQT T-wave events triggered by | during Ol 15K © most gene
triggered by : SCD by .
type morphology exercise % excitement rest or beta severely positive
. sleep% affected SUDI
blockers cases*
Boys
I Broad based 26 3 75% @ 10%
Low voltage, Adult
2 double bump 13 2 0% women 10%
No Adult
3, T{fﬂf‘;ff& " 13 19 established | male and @
& P benefit

/iﬁ%

#*SUDI- sudden unexplained death in infancy
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SQTL CONGENITO

« Factores riesgo alto (sincopes, parada cardiaca,
muerte subita):

« Sd. Jervell-Lange-Nielsen

« Sd. Timothy (SQTLS)

« QT>500ms (>600ms)

« Alternancia eléctricaondas T

* Sincope o parada cardiaca <7 afios (<1 ano)
* (Nifios 10-12 afnos)

X0
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SQTL CONGENITO

+ Portador asintomatico
 Diagnostico en estudio familiar
- Portadores mutacion
* QT <0.44s
+ Seguimiento clinico y ECG

X0

Servicio de
Pediatria
ALCAIE RPTA cETA




SQTL CONGENITO

* Tratamiento

* Evitar:
Farmacos prolongan QT

Actividad fisica extenuante (SQTL1 natacion y buceo)
Alarmas en SQTL2

- Bblogueantes
| mortalidad
Dudoso SQTL3 (valorar metilxantina o flecainida)
Tratamiento de por vida
Propranolol 2-4 mg/kg/d

X0
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SQTL CONGENITO

* Tratamiento

+ Simpatectomia cervical izquierda
Exéresis ganglio estrellado
Valorar SQTL3
Contraindicacion betablog y/o DAI

- DAI

Parada cardiaca resucitada

Persistencia sintomas a pesar de dosis maximas
betabloqueantes

Intolerancia/contraindicacion medicacion

X0
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