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Diagndstico del LQTS

La ergometria es una de las varias modalidades electrocardiograficas que son utiles en el diagnéstico, la confirmacion y el
tratamiento del Sindrome de QT Largo [1,2,3]. Primero, con respecto al diagndstico, algunos pacientes pueden ser
definitivamente diagnosticados con el sindrome de QT largo en base a un uUnico electrocardiograma. En muchos otros
pacientes, sin embargo, se necesita mas de un electrocardiograma para confirmar el diagndstico. Trazados adicionales de
ECG pueden resultar utiles para diagnosticar el sindrome de QT largo ya que diferentes subtipos de QT largo parecen
demostrar diferencias en la adaptacion a la frecuencia cardiaca del proceso de repolarizaciéon [1,2]. Ademas, algunos
hallazgos del ECG pueden ser intermitentes, como latidos prematuros ventriculares, taquicardia ventricular no sostenida, ¥
taquicardia inducida por ejercicio y onda T alternante. Aunque estos resultados son intermitentes y raros, estan asociados
con un alto riesgo de muerte subita. La ergometria a menudo es util para aumentar o disminuir la sospecha de sindrome de
QT largo en pacientes con intervalo QT limitrofe o ligeramente prolongado [4]. Es especialmente Gtil cuando hay ausencia de
otros factores que favorecen un diagndstico de sindrome de QT largo, como historia familiar o historia de sincope por

esfuerzo. Se puede graduar la probabilidad de un diagndstico de LQTS con un sistema de puntaje [5].

Fisiologia habitual y no habitual relacionada con el ejercicio

Una cierta cantidad de autores ha estudiado el proceso de adaptacién de la repolarizacion a la frecuencia cardiaca. Sisakova
y cols. [6] comparé varios métodos de correccion de intervalos QT durante el ejercicio en el sindrome de QT largo familiar. El
diagndstico genéticamente establecido de LQTS se correlacioné mejor con los valores obtenidos con la correccion del QT
mediante la formula de Bazett [7]. Todos los portadores de mutaciones fueron correctamente identificados con este método.
Se descubrié que otros algoritmos de ajuste, tales como las féormulas de Fridericia, Malik y Framingham, eran menos

sensibles para el diagnostico. La capacidad de varios algoritmos de correccion del QT es discutidas por Zareba y Moss [8].

Algunos estudios han demostrado una frecuencia cardiaca reducida en respuesta al ejercicio y una frecuencia cardiaca

reducida en el post-esfuerzo en pacientes con LQTS [9]. También se han descubierto frecuencias cardiacas mas bajas en

reposo en algunos pacientes con LQTS.
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Dos grupos [10, 11] han informado que encontraron la aparicion de ondas T con muescas en la fase de recuperacion del
ejercicio en la mayoria de los sujetos con LQTS, y solo raras veces en controles sanos. Tal vez las muescas son solo

diagndsticas si se encuentran en 3 o mas derivaciones, no por ejemplo solamente en las derivaciones V2-V3.

Varios autores han evaluado los efectos de los cambios en la frecuencia cardiaca durante el ejercicio y durante la fase de
recuperacion después del ejercicio. Se ha informado que la prolongacion inapropiada del intervalo QT durante la fase de
recuperacion, comparada con la misma frecuencia durante el ejercicio, era un fuerte criterio para el diagndstico del sindrome
de QT largo [12]. Krahn y cols. [12] se han referido a esto como histéresis de la repolarizacion. Krahn y cols. [13] también
evaluaron pacientes con sindrome de QT largo en terapia con beta bloqueantes y descubrieron que la terapia con beta
bloqueantes normalizaba la histéresis de QT en pacientes con LQTS. Se ha informado sobre el mismo efecto de histéresis
con estimulaciéon de marcapasos, donde el QT se adapté mas rapido a un aumento de la frecuencia que a una disminucion
de la misma [14]. La variacién de los efectos del ejercicio y la recuperacién en el intervalo QT son un aspecto de un grupo de
observaciones relacionadas con la dinamica del QT. Por ejemplo, los intervalos QT parecen ser hasta alrededor de 30 mseg
mas largos durante la noche que durante el dia [15, 16, 17, 18]. Las influencias independientes de las frecuencias en el

intervalo QT fueron revisadas por Coumel y Maison-Blanche [19].

Estratificacion de riesgo en el LQTS

Cuando se ha establecido el diagndstico de LQTS por medio de la tipificacion genética, o el mismo es bastante fehaciente
debido al grado de prolongacion de QT, la historia familiar y/o sincope, como en el sistema de puntaje del LQTS [5], la
prueba de esfuerzo aun puede ser Util para la estratificacion de riesgo. Aunque no es comun, observar una taquicardia
ventricular polimérfica no sostenida, o ain mas raro, una taquicardia ventricular polimorfica sostenida, puede confirmar la
consideracion de un CDI, especialmente si el paciente esta en tratamiento con beta bloqueantes. Demostrar un grado mas
marcado de prolongacién del QTc también aumenta el riesgo del paciente de presentar un evento letal [20], asi como

también el encontrar ondas T alternantes macroscopicas [21, 22, 23], aunque también es raro.

Correlaciones de genotipo

Diferentes subtipos de QT largo se manifestaron con un comportamiento diferente en la adaptacion de la repolarizacion a los

cambios de la frecuencia cardiaca. La variante 1 del sindrome de QT largo (LQT1), que involucra una mutacion en el
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componente lento de la corriente rectificadora tardia de potasio (IKs), parece mostrar la mayor prolongacién relativa del
intervalo QT con frecuencia cardiaca aumentada. EI LQT1 se asocia con una respuesta cronotrépica reducida y una
prolongacion exagerada del intervalo QT luego del ejercicio [1]. La prolongacion del intervalo QT corregido se puede
demostrar con la prueba de esfuerzo o por el monitoreo Holter en diferentes situaciones autondmicas [24]. La variante 2 del
sindrome de QT largo (LQT2), definido por mutaciones en el componente rapido de la corriente rectificadora tardia de potasio
(IKs) también demuestra alguna anomalia y adaptacion al aumento de la frecuencia cardiaca. La mayoria de los autores
sostienen que esto no es tan marcado como en el caso de la mutacion KVLQT1. Swan y cols. demostraron que los pacientes
con LQT2 difieren de aquellos con LQT1 en que presentan un marcado acortamiento del intervalo QT y una respuesta normal
de frecuencia cardiaca al ejercicio [1]. Takenaka y cols. [25] examinaron la morfologia de la onda T y varios parametros de
repolarizaciéon en pacientes con LQT1 y LQT2 antes y durante las ergometrias. Tanto el QTc como el intervalo entre el pico
en el final de la onda T (Tpe) fueron significativamente prolongados durante el ejercicio en LQT1 con un cambio morfolégico
que resulté en un patrén de onda T de base amplia. Por el contrario, el ejercicio produjo una muesca prominente en la rama
descendiente de la onda T, sin cambios significativos en el QTc ni en el Tpe en el LQT2. Esto puede explicar parcialmente el
hallazgo de que los eventos cardiacos fatales en el LQT1 se asocian mas frecuentemente con el ejercicio [26]. Por lo tanto,
los pacientes con LQT1 responden mas dramaticamente a la terapia con beta bloqueantes. La variante 3 del sindrome de QT
largo (LQT3), definida por una mutacién en la corriente de entrada de sodio codificada por el gen SCN5A, mostré una
adaptacioén relativamente normal del intervalo QT con el ejercicio. Quizas relacionado con este hecho, los pacientes con
LQT3 son menos propensos a tener episodios de sincope o paro cardiaco durante el ejercicio, y algunos consideran que es

menos probable que experimenten un efecto beneficioso con la terapia anti-adrenérgica.

Tratamiento

La ergometria es util para confirmar si el tratamiento con beta-bloqueantes es adecuado. Mientras que la ausencia de
taquicardia ventricular tiene un valor limitado porque aparece raras veces, una limitacion apropiada de la frecuencia maxima
en el ejercicio puede demostrar un beta-bloqueo terapéutico. Algunos datos recientes muestran que puede no ser necesario
aumentar la terapia beta-bloqueante hasta altas dosis de 3 mg/kg de propranolol por dia o su equivalente [27, 28]. La
ergometria es especialmente util en nifios para ayudar al ajuste de la posologia con el crecimiento somatico. La prueba de
esfuerzo, usualmente luego de concluir la deteccion o evaluar la terapéutica, puede emplearse para evaluar la maxima

frecuencia sinusal para facilitar la programacién de una frecuencia de corte en desfibriladores implantables empleados en
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pacientes de alto riesgo con LQTS. Sin embargo, esto puede ser engafioso porque muchos pacientes llegan a frecuencias
cardiacas maximas que son mucho mas altas en otras ocasiones. Ademas, establecer una frecuencia de deteccion muy alta
en estos pacientes con CDI tipicamente jovenes y activos es usualmente posible y seguro por la frecuencia rapida de la TV

que se observa (es decir > 210 Ipm).

www.lqts-symposium.org



First International Symposium on Long QT Syndrome

Estudio de casos
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Figura 1: el panel A muestra un electrocardiograma en reposo de un paciente (BW). El intervalo QT corregido mide aproximadamente 0,44
segundos. La morfologia de la onda T es apenas anormal y tiene un voltaje bajo en las derivaciones V2-4, lo que resulta en una medicién
dificil de la terminacion de la onda T en estas derivaciones. Un diagndstico firme del sindrome de QT largo es dificil de lograr con este

ECG.
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Figura 1. El panel B muestra trazados de telemetria con periodos de taquicardia ventricular polimérfica rapida y no sostenida. Durante los
latidos sinusales, el intervalo QT corregido es anormal, al menos 0,47 seg. El final de la onda T se fusiona con la onda P y el QTc puede

ser mas prolongado que 0,47 seg.
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Figura 1. El panel C muestra un periodo adicional de taquicardia polimérfica no sostenida durante el monitoreo Holter.
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Figura 1. El panel D muestra un electrocardiograma durante el ejercicio en el mismo paciente (BW). Este ECG muestra el intervalo QT

corregido de aproximadamente 0,47 segundos y EV.
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Figura 1. El panel E muestra la ergometria con taquicardia ventricular no sostenida. EI ECG de reposo en este paciente puede no confirmar
el diagnostico de LQTS, pero el monitoreo Holter asi también como la ergometria ofrecen informacion adicional que ayudo a confirmar el

diagnéstico de sindrome de QT largo.
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Figura 2: el panel A muestra el electrocardiograma de reposo antes de la ergometria. El intervalo QT mide 0,47 segundos con un intervalo
RR de 1,16 segundos y un intervalo QT corregido de 0,44 segundos. Con el gjercicio, el QT es de 0,34 segundos con un intervalo RR de
0,52 segundos; el intervalo QT corregido es de 0,47 segundos y la morfologia de la onda T es apenas anormal. En este paciente, con
historia de sindrome de QT largo familiar, la ergometria fue muy util para realizar un diagndstico relativamente firme de sindrome de QT

largo.
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Figura 3: el panel A muestra un ECG de reposo con frecuencia sinusal de 37 latidos por minuto con el intervalo QT de 0,52 segundos. El
intervalo RR fue de 1,6 segundos con intervalo QT corregido de 0,41 segundos. La morfologia de la onda T es anormal con un patrén
bifasico o trifasico en V2-V3. Esto puede ser normal especialmente en nifios, pero si esta presente en derivaciones precordiales mas
laterales, es compatible con repolarizacion anormal por LQTS. En presencia de bradicardia pronunciada, el intervalo QT corregido se

encontré dentro de los limites normales.
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Figura 3. Panel B. El trazado se tomé luego de una caminata por una corta distancia en el hall, y demuestra una taquicardia ventricular
polimérfica incesante no sostenida. El intervalo QT es de 0,36 segundos y dado un intervalo RR de 0,4 segundos, el QTc es de 0,57
segundos luego del ejercicio. La bradicardia pronunciada en el ECG de reposo no permitid realizar un diagnéstico de LQTS en el
muchacho de 16 afios con una fuerte historia familiar de sindrome de QT largo. Presentd una prolongacion del QTc con ejercicio junto con
una taquicardia ventricular muy frecuente, que ayudé al diagndstico de LQTS. Dada la historia familiar de muerte subita y la taquicardia
ventricular del paciente durante el ejercicio, se implanté un CDI. Como nota aparte, la bradicardia sinusal puede relacionarse con el

sindrome de QT largo en este paciente.
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Figura 4: el panel A muestra un ECG de reposo previo al paréntesis de la ergometria (Paciente SG) y muestra un intervalo QT de 0,42

segundos con un intervalo RR de 0,84 segundos, produciendo un intervalo QT corregido de 0,46 segundos.
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Figura 4. El panel B muestra el ECG durante el ejercicio en el mismo paciente: QT 0,36 seg, RR 0,48 seg and QTc 0,52 seg. El paciente
también presentd taquicardia ventricular polimérfica frecuente. El QTc es mas extenso con el ejercicio, pero se debe ser cauto con respecto
a sobreinterpretar un QTc limitrofe o levemente anormal durante el ejercicio, especialmente en frecuencias cardiacas altas. En este caso,
la frecuencia cardiaca es menor a 120 latidos por minuto, y probablemente represente un intervalo QT anormalmente prolongado. La
ectopia ventricular puede deberse o no, al sindrome de QT largo [29]. Un mapeo intracardiaco previo en este paciente mostré multiples
focos de taquicardia ventricular que no respondian a la ablacion con catéter. La ergometria confirmé el intervalo QT largo y brindd

informacién adicional, como que la taquicardia ventricular es Util en la comprension del riesgo general y la patologia del paciente.
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Figura 5: el panel A muestra un ECG de reposo (Paciente RS) con morfologia anormal de la onda T, incluyendo ondas T invertidas inferior

y lateralmente, asi como también desde V1 a V3. El intervalo QT es de 0,52 segundos, lo que produce un intervalo QT corregido de 0,47

segundos. Aunque el QTc esté prolongado sdlo en forma leve, dada la morfologia de la onda T muy anormal, el sexo masculino (0,47 es

menos probable en no portadores y en hombres) y la historia del paciente de sincope por esfuerzo, se realizé un diagndstico de

LQTS.
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Figura 5. El panel B muestra el ECG durante el ejercicio en el mismo paciente durante la fase precoz de recuperacion. El intervalo QT es
dificil de medir por la onda T polifasica. EI QT es de al menos 0,32 segundos con un intervalo RR de 0,74 segundos que resulta en un QT
corregido de 0,37 segundos. Sin embargo, es probable que el intervalo QT esté subestimado dada la baja amplitud de las ondas T en

algunas derivaciones y la onda T polifasica y las variaciones de la linea basal durante la ergometria.
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Figura 5. El panel C muestra el ECG en RS mas tarde, en la etapa de recuperacion, y una vez mas demuestra un QTc claramente anormal
y morfologia de onda T anormal. El QTc posiblemente "normal" con ejercicio en este paciente, obviamente no deberia disuadirnos del

diagnéstico de LQTS. La morfologia compleja de la onda T y un posible acortamiento del QTc con ejercicio coincide con el LQT2.
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