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RESUMEN

El sindrome de QT largo es una anomalia del sistema eléctrico del
corazoén caracterizado por prolongacion del intervalo QT en el elec-
trocardiograma debido a la alteracion en la funcién de los canales
i6nicos; ocasiona multiples mutaciones en los canales de sodio y
potasio. Por lo tanto, tiende a desarrollar fibrilacién ventricular y
Torsade de Pointes poniendo en riesgo la integridad y la vida. El ob-
jetivo de la presente revision bibliografica es describir el sindrome
de QT largo de tipo congénito y subrayar la importancia de ejecutar
un plan de cuidados, orientado a la persona en edad pediatrica, de
manera que se eviten complicaciones y reincidencias hospitalarias
para mejorar su calidad de vida. La valoracién de los signos y sinto-
mas por parte del personal de enfermeria y todo el equipo de salud,
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asi como la interpretacion de los diversos métodos diagndsticos, son
fundamentales para brindar una atencién de calidad. Aun cuando
las manifestaciones son inespecificas, el diagnéstico eficaz de la en-
fermedad permite iniciar el manejo apropiado y disminuir la mor-
talidad infantil.

Palabras clave: Sindrome de QT prolongado, cuidados de en-
fermeria, sindrome de Romano-Ward, sindrome de Jervell-Lan-
ge Nielsen, Torsades de Pointes, enfermeria pediatrica.

ABSTRACT

The long QT syndrome is an anomaly of the electrical system of the
heart characterized by prolongation of the QT interval on the electrocar-
diogram due to an alteration in the function of sodium and potassium
ion channels causing multiple mutations in these. Therefore, it tends to
develop ventricular fibrillation and helical tachyarrhythmia (Torsades
de Pointes), putting at risk the integrity and the life of the child. The
objective of this review is to describe congenital long QT syndrome and
underline the importance to develop a care plan aimed at the pediatric
person in order to avoid complications and hospital recurrence in order
to improve their quality of life. Evaluation of signs and symptoms by
staff nurses and all health team, as well as the interpretation of the
various diagnostic methods, are essential to provide quality care, timely
and accurate. Even though the manifestations are no specific, the ef-
fective diagnosts of this disease allows starting a proper handling and
reducing infant mortality.

Key words: Long QT Syndrome, nursing care, Romano-
Ward syndrome, Jervell-Lange Nielsen syndrome, Torsades de
Pointes, pediatric nursing.
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Cuadro I. Férmula de Bazzet y criterios para el calculo del QT corregido.

Alteraciones
Férmula de Bazzet Valores normales del QTc Presentan SQTL de onda T
< 15 anos QTec >
0.46 segundos Aplanadas
H: 350 y 450 milisegundos M: QTc > 0.47 Picudas
% —
QTc = QT/V RR M: 360 y 460 milisegundos segundos Dentadas
H: QTc > 0.45 Bifasicas
segundos

*Qtc = Intervalo corregido, QT = Intervalo QT, RR = Intervalo RR precedente todo medido en seg. H=Hombres y M = Mujeres.
Adaptado de: Martel MAT. Trastornos del ritmo cardiaco més frecuentes en pediatria. Sindrome del QT alargado.’

SINDROME DE QT LARGO CONGENITO

El intervalo QT es la representacion eléctrica de la
sistole ventricular, tanto del periodo de despolari-
zacion como de repolarizacion; se extiende desde
el inicio del complejo QRS hasta el final de la onda
T (Figura 1).! El sindrome de QT largo (SQTL) se
caracteriza por prolongacién del intervalo QT en el
electrocardiograma (ECG) y se produce por la alte-
racion en la funcién de los canales iénicos responsa-
bles del potencial de accién de las células cardiacas,

como consecuencia de multiples mutaciones, de las
cuales las mas frecuentes se dan en los canales de
sodio y potasio.? Para determinarlo con exactitud
debera calcularse el QT corregido (QTc) con la for-
mula de Bazzet (Cuadro I).! Dicho sindrome puede
observarse tanto en adultos como en ninos; en este
altimo grupo etario comtinmente es de tipo congé-
nito, aunque cabe resaltar que gracias a los adelan-
tos en la ciencia, tecnologias médicas y diagndsti-
co oportuno, esta poblacién puede llegar a la edad
adulta con el tratamiento adecuado.
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Cuadro II. Criterios diagnésticos en el sindrome
de QT largo congénito.

Hallazgos electrocardiograficos Puntos
QT corregido > 480 milisegundos 3
460 a 480 milisegundos 2
450 a 460 milisegundos 1
Taquicardia helicoidal 2
Onda T alternante 1
Onda T con muescas (3 derivaciones) 1
Bradicardia para la edad 0.5
Historia clinica

Sincope con estrés 2
Sincope sin estrés 1
Sordera congénita 0.5
Historia familiar

Familiares con diagnédstico de SQTL 1
Muerte stibita en algiin miembro directo

De la familia con edad < 30 anos 0.5

Puntaje: uno o menos: baja probabilidad de padecer SQTL;
2 a 3 puntos: probabilidad intermedia; cuatro puntos o
mas: alta probabilidad.

Tomado de: Medeiros-Domingo A, Iturralde-Torres P, Ca-
nizales-Quinteros S, Hernandez-Cruz A,

Tusié-Luna MT. Nuevas perspectivas en el sindrome de
QT largo.?

Las personas con sindrome de QT largo congénito
(SQTLc) pueden sufrir arritmias malignas, como la
llamada Torsades de Pointes (T'dP), en la cual el com-
plejo QRS va cambiando latido a latido; a su vez, esta
arritmia tiene tendencia a desarrollar fibrilaciéon ven-
tricular, donde se observa un ritmo ventricular >250
latidos por minuto (Ipm), irregular, de morfologia caé-
tica y que lleva irremediablemente a la pérdida total
de la contraccion cardiaca y, por tanto, a la muerte
del nino; tiene dos variantes: la recesiva de Jervell y
Lange Nielsen que suele aparecer conjuntamente con
la sordera hereditaria y es poco frecuente y la domi-
nante de Romano-Ward que es de fisiopatologia simi-
lar con bloqueo de salida de potasio del miocardiocito
durante la repolarizacién ventricular.® Es importante
mencionar que existe otra clasificacion del SQTLc,
donde se denomina como SQTLcl (relacionado con es-
trés), SQTLc2 (relacionado con ruido), y finalmente el
SQTLc3 (relacionado con el reposo).

Dentro de esta categorizaciéon, aproximadamen-
te 40% presenta la variedad SQTLcl, 45% tie-
ne el tipo SQTLc2 y de 5 a 8% de los casos tiene
SQTLc3.” Aunque se desconoce la incidencia exac-

ta, se calcula en 1 de cada 2,500 nifnos sin enfer-
medad estructural cardiaca. Las formas neonatales
son raras y de mal prondstico por la presentacién
de arritmias severas con alteraciones de la conduc-
cién que si no se tratan oportunamente presentan
alta mortalidad.?68

Aun cuando las manifestaciones no son especificas,
el nifo puede presentar prédromos como: nausea, vo-
mito, cianosis, malestar general, cefalea, palpitaciones
secundarias a fibrilacién ventricular (que en algunos
casos revierten espontaneamente a ritmo sinusal) e
incluso muerte subita sin causa aparente.®%1°

Especificamente en el SQTLcl se presenta sin-
cope o también pueden evidenciarse desde la etapa
gestacional bradicardias por debajo de 100 latidos
por minuto. En el SQTLc2, las arritmias son oca-
sionadas por estimulos auditivos, como el timbre
del teléfono o la alarma de reloj. E1 SQTLc3 es co-
mun durante el reposo y sueno.?'%2 Los métodos
diagnésticos dependeran de las manifestaciones
clinicas, la historia familiar y los hallazgos electro-
cardiograficos de la persona. Es asi que el monito-
reo Holter, la prueba de esfuerzo y la infusién con
epinefrina pueden evidenciar episodios de bradi-
cardia, prolongacién del intervalo QT y episodios
no sostenidos de taquicardia ventricular'®!®y de-
bido a que el QT varia con la frecuencia cardiaca,
debe corregirse utilizando la f6rmula de Bazzet.!
También existen criterios (tabla de Schwartz) para
establecer un diagnéstico mas certero del SQTLe,
con rangos de puntuacién que van de 0 a 9; si el
resultado es >4 puntos el riesgo de padecer SQTL
serda mayor (Cuadro 11).3

En la actualidad, el tratamiento depende del subti-
po de SQTLc y de los sintomas; de ahi que se pueda
colocar un desfibrilador automatico implantable (DAI)
cuando existe la presencia de sincope.?!%41% Sin em-
bargo, en México no se cuenta con evidencia de ha-
berlo realizado en personas de corta edad; en la expe-
riencia del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chavez, la colocacion de DAI ha sido con nifios de ocho
anos, debido a que el dispositivo existente de menor
tamano es de 8 Fr; ademas, los multiples cambios de
los cables (de acuerdo al desarrollo corporal del nino)
y del mismo DAI al agotarse su bateria, harian mas
complejo el tratamiento en esta poblacién. Por otro
lado, el uso de un marcapaso temporal endovenoso
sincronizado con la frecuencia cardiaca de acuerdo a
la edad, es una medida sumamente eficaz para pre-
venir la repeticién a corto plazo de la TdP asociada
a las formas adquiridas y congénitas de SQTL.>® No
obstante, la implantacién de estos dispositivos a tem-
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prana edad puede traer complicaciones como fibrosis,
neumotoérax, embolia pulmonar y sepsis.!2

El tratamiento farmacolégico esté dirigido a los
betabloqueadores, farmacos profilacticos de primera
linea como nadolol (0.5-1 mg/kg/dia) propanolol (2-4
mg/kg/dia) metoprolol (0.5-1 mg/kg/dia) y atenolol
0.5 -1 mg/kg/dia). En las situaciones en que una TdP
produce compromiso hemodinamico, la terapia co-
rrecta es la cardioversion, asi como la correcciéon de
las alteraciones electroliticas con administracion de
magnesio y potasio.>416

En el SQTLc el pronéstico es malo; sin tratamien-
to, la mortalidad a 10 anos es mayor a 60% y con el
tratamiento correcto disminuye hasta menos del 5%.
Al emplear betabloqueadores, implantar un marca-
paso o un DAI, la mortalidad se reduce a 10%. Es
importante mencionar que la efectividad en el trata-
miento es mayor cuando se conoce el gen afectado.!

INTERVENCIONES DE ENFERMERIA

La esencia de la profesion de enfermeria es el cui-
dado de las personas; se requiere de conocimiento
cientifico y un pensamiento critico para realizar las
acciones que permitan conservar, preservar y resta-
blecer la salud a través de una relacién terapéutica
enfermera-persona; el cuidado debe ser dirigido a
asistir y vigilar la recuperaciéon de los individuos para
satisfacer sus necesidades humanas fundamentales.
Al aplicar cuidados se proporciona una atencién de
calidad visualizando a la persona como un ser inte-
gral; por tal motivo se proponen las siguientes inter-
venciones de enfermeria basadas en evidencia cienti-
fica, como guia para el cuidado del nino con SQTLec.'"
Durante el procedimiento, se debe realizar el
lavado de manos de acuerdo a los indicadores de
salud con el fin de evitar infecciones nosocomia-
les; realizar también una monitorizacién conti-
nua y estricta donde se valoren principalmente las
constantes vitales (frecuencia respiratoria, presion
arterial, frecuencia cardiaca y saturacion de oxige-
no), identificando datos de hipoperfusion tisular
(coloracién y temperatura de las extremidades y
su llenado capilar); llevar el registro de los impul-
sos eléctricos del corazén por medio de un ECG de
12 derivaciones al ingreso al hospital, de 15 a 30
minutos posteriores a la terapia farmacolégica y
finalmente a las 3, 6, 12 y 24 horas con la fina-
lidad de detectar oportunamente las alteraciones
del ritmo cardiaco que se presenten, tomar, regis-
trar e interpretar diversos anédlisis de laboratorio,
especialmente de quimica sanguinea (potasio 3,5-

5 mEq/L, sodio 135-145 mEq/L, calcio iénico 4,4-5
mg/dl!® y magnesio 1,8-2,5 mEq/L),' ya que la alte-
racién de estos valores podria generar la presencia
de arritmias letales que ponen en riesgo la salud
del nino; asimismo, la biometria hemaéatica (he-
moglobina 11.8-16 g/dl en nifios de 6 a 15 anos)?
permite determinar la presencia de episodios sin-
copales por anoxia; se podra valorar la administra-
cién futura de electrolitos que permitan revertir
los episodios de arritmias letales que se presenten,
administrar sulfato de magnesio en casos de ta-
quicardia helicoidal (0.25 mEq/kg/dia);*! verificar
el correcto funcionamiento de los dispositivos im-
plantados, ya sea el marcapaso temporal o el DAI,
con la intencién de prevenir las alteraciones del
ritmo cardiaco; finalmente, y dado que el SQTLc se
presenta en la mayoria de las veces por estimulos
auditivos y agentes estresantes, se debe procurar
un ambiente tranquilo proporcionando luz tenue y
disminuir aquellos factores que puedan desencade-
nar un nuevo evento arritmico, asi como fomentar
la participacién del cuidador primario orientandolo
principalmente sobre el tratamiento farmacolégico
y la sintomatologia previamente sehalada.

CONCLUSIONES

A pesar de que el SQTLc es un sindrome poco fre-
cuente, la valoracién de los signos y sintomas de los
pacientes por parte del profesional de enfermeria,
es fundamental, asi como la interpretacién de los
diversos métodos diagnésticos. Aun cuando las ma-
nifestaciones son inespecificas, el diagnéstico tem-
prano de la enfermedad permite iniciar el manejo
apropiado y asi disminuir la mortalidad infantil.
Por otra parte, el tratamiento esta enfocado en la
sintomatologia y la causa del SQTLc, es decir, se de-
beran tratar la TdP y la TV farmacolégicamente y
en caso de que éste no sea efectivo, se procedera al
tratamiento quirargico basado en la implantacién
de un marcapaso o un DAI que permita controlar el
ritmo y revertirlo a sinusal. Las intervenciones de
enfermeria permiten a través de la valoracién clini-
ca individualizada, detectar y tratar oportunamente
las alteraciones tanto electrocardiograficas, hemo-
dinamicas, asi como sintomaticas, de manera que
permitan otorgar una atencién de calidad.
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