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El registro corresponde a un varón de 12 años,
sin cardiopatía estructural, que no recibe medi-
cación, y que consulta por síncope. El electro-
cardiograma (ECG) de 12 derivaciones es parte
importante de la valoración inicial de todo pa-
ciente con este síntoma y tiene enorme valor
diagnóstico y pronóstico cuando es anormal
(bloqueo aurículovnetricula, bloqueo de rama,
cicatriz de infarto, Wolf-Parkinson-White,
trastornos de repolarización que sugieran dis-
plasia ventricular derecha, QT largo).

El intervalo QT mide la duración de la de-
polarización y repolarización ventricular; es
de los intervalos más importantes y menos me-
didos del ECG.

En el trazado de la figura el intervalo QT es
de 480 ms y corregido para la frecuencia, utili-
zando la fórmula de Bazett, es de 528 ms.

Constatada la presencia de un QT prolonga-
do en ausencia de fármacos responsables se
plantea el diagnóstico de síndrome de QT largo
congénito y, como consecuencia, que una taqui-
cardia ventricular polimorfa tipo torsade de
pointes sea el mecanismo del episodio sincopal.

Basado en la historia y el ECG puede inten-
tarse una estratificación de riesgo clínica. Si-
guiendo los criterios de Priori y colaboradores
(1), tendría dos criterios de alto riesgo (mayor a
50%, probabilidad de eventos mayores antes de
los 40 años), el sexo y el QTc mayor de 500 ms.
El tercer elemento a considerar en la valoración
del riesgo y con importantes implicancias tera-
péuticas es el tipo de QT largo congénito. Es
bien conocido que los pacientes con síndrome
de QT largo tipo 1 presentan sus eventos funda-
mentalmente en el esfuerzo, mientras los por-
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tadores de síndrome de QT largo tipo 3 lo hacen
en reposo o durante el sueño; los QT tipo 2 es-
tán en una situación intermedia presentando
sus eventos sobre todo con las emociones (2).
Aunque el tratamiento farmacológico con beta-
bloqueantes a dosis plenas está indicado en to-
dos los pacientes con síndrome de QT largo con-
génito, hoy día es bien conocido que su eficacia
en la prevención de eventos es mayor en los ca-
sos de QT tipo 1 y 2, siendo menor en los casos
de QT tipo 3 (debidos a una mutación que au-
menta la actividad del canal de Na).

En el caso que nos ocupa, la presencia de
un segmento ST largo con nacimiento tardío
de una onda T prominente es sugestivo de QT
largo tipo 3. Es clínicamente relevante confir-
mar esta presunción, ya que el QT tipo 3 no
solo presenta sus arritmias fundamental-
mente en reposo, sino que tiene un peor pro-
nóstico y requiere de medidas terapéuticas di-
ferentes a los demás (2). Con este objetivo se

realizó un test de mexiletine, fármaco que
bloquea específicamente el canal de Na afec-
tado y, si se trata de un QT 3, acorta significa-
tivamente el intervalo QT. Esto sucedió en es-
te paciente. Además, se realizó un estudio ge-
nético que confirmó la mutación en el canal
de Na y confirmó un síndrome de QT tipo 3.

El paciente se encuentra asintomático, tratado
con mexiletine y propranolol (dos años de segui-
miento). Se planteó el implante de un cardiodesfi-
brilador, lo que no fue aceptado por los padres.

En suma, la correcta interpretación de un
ECG basal permitió una orientación diagnós-
tica, terapéutica y pronóstica adecuada.
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