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RESUMEN

El síndrome de QT largo es una anomalía del sistema eléctrico del 
corazón caracterizado por prolongación del intervalo QT en el elec-
trocardiograma debido a la alteración en la función de los canales 
iónicos; ocasiona múltiples mutaciones en los canales de sodio y 
potasio. Por lo tanto, tiende a desarrollar fibrilación ventricular y 
Torsade de Pointes poniendo en riesgo la integridad y la vida. El ob-
jetivo de la presente revisión bibliográfica es describir el síndrome 
de QT largo de tipo congénito y subrayar la importancia de ejecutar 
un plan de cuidados, orientado a la persona en edad pediátrica, de 
manera que se eviten complicaciones y reincidencias hospitalarias 
para mejorar su calidad de vida. La valoración de los signos y sínto-
mas por parte del personal de enfermería y todo el equipo de salud, 

así como la interpretación de los diversos métodos diagnósticos, son 
fundamentales para brindar una atención de calidad. Aun cuando 
las manifestaciones son inespecíficas, el diagnóstico eficaz de la en-
fermedad permite iniciar el manejo apropiado y disminuir la mor-
talidad infantil.

Palabras clave: Síndrome de QT prolongado, cuidados de en-
fermería, síndrome de Romano-Ward, síndrome de Jervell-Lan-
ge Nielsen, Torsades de Pointes, enfermería pediátrica.

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 diagnosis 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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El intervalo QT es la representación eléctrica de la 
sístole ventricular, tanto del período de despolari-
zación como de repolarización; se extiende desde 
el inicio del complejo QRS hasta el final de la onda 
T (Figura 1).1 El síndrome de QT largo (SQTL) se 
caracteriza por prolongación del intervalo QT en el 
electrocardiograma (ECG) y se produce por la alte-
ración en la función de los canales iónicos responsa-
bles del potencial de acción de las células cardíacas, 

como consecuencia de múltiples mutaciones, de las 
cuales las más frecuentes se dan en los canales de 
sodio y potasio.2-5 Para determinarlo con exactitud 
deberá calcularse el QT corregido (QTc) con la fór-
mula de Bazzet (Cuadro I).1 Dicho síndrome puede 
observarse tanto en adultos como en niños; en este 
último grupo etario comúnmente es de tipo congé-
nito, aunque cabe resaltar que gracias a los adelan-
tos en la ciencia, tecnologías médicas y diagnósti-
co oportuno, esta población puede llegar a la edad 
adulta con el tratamiento adecuado.

Cuadro I. Fórmula de Bazzet y criterios para el cálculo del QT corregido.

Fórmula de Bazzet Valores normales del QTc Presentan SQTL
Alteraciones 

de onda T

*QTc = QT/√ RR H: 350 y 450 milisegundos
M: 360 y 460 milisegundos

< 15 años QTc > 
0.46 segundos
M: QTc > 0.47

segundos
H: QTc > 0.45

segundos

Aplanadas
Picudas

Dentadas
Bifásicas

*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 más frecuentes en pediatría. Síndrome del QT alargado.1
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Figura 1. 

Valoración del intervalo Q-T a través 
del electrocardiograma.
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Las personas con síndrome de QT largo congénito 
(SQTLc) pueden sufrir arritmias malignas, como la 
llamada Torsades de Pointes (TdP), en la cual el com-
plejo QRS va cambiando latido a latido; a su vez, esta 
arritmia tiene tendencia a desarrollar fibrilación ven-
tricular, donde se observa un ritmo ventricular >250 
latidos por minuto (lpm), irregular, de morfología caó-
tica y que lleva irremediablemente a la pérdida total 
de la contracción cardíaca y, por tanto, a la muerte 
del niño; 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 fisiopatología simi-
lar con bloqueo de salida de potasio del miocardiocito 
durante la repolarización ventricular.6 Es importante 
mencionar que existe otra clasificación del SQTLc, 
donde se denomina como SQTLc1 (relacionado con es-
trés), SQTLc2 (relacionado con ruido), y finalmente el 
SQTLc3 (relacionado con el reposo).

Dentro de esta categorización, aproximadamen-
te 40% presenta la variedad SQTLc1, 45% tie-
ne el tipo SQTLc2 y de 5 a 8% de los casos tiene 
SQTLc3.7 Aunque se desconoce la incidencia exac-

ta, se calcula en 1 de cada 2,500 niños sin enfer-
medad estructural cardíaca. Las formas neonatales 
son raras y de mal pronóstico por la presentación 
de arritmias severas con alteraciones de la conduc-
ción que si no se tratan oportunamente presentan 
alta mortalidad.3,6,8

Aun cuando las manifestaciones no son específicas, 
el niño puede presentar pródromos como: náusea, vó-
mito, cianosis, malestar general, cefalea, palpitaciones 
secundarias a fibrilación ventricular (que en algunos 
casos revierten espontáneamente a ritmo sinusal) e 
incluso muerte súbita sin causa aparente.6,9,10

Específicamente en el SQTLc1 se presenta sín-
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 estímulos auditivos, como el timbre 
del teléfono o la alarma de reloj. El SQTLc3 es co-
mún durante el reposo y sueño.2,11,12 Los métodos 
diagnósticos dependerán de las manifestaciones 
clínicas, la historia familiar y los hallazgos electro-
cardiográficos de la persona. Es así que el monito-
reo Holter, la prueba de esfuerzo y la infusión con 
epinefrina pueden evidenciar episodios de bradi-
cardia, prolongación del intervalo QT y episodios 
no sostenidos de taquicardia ventricular12,13 y de-
bido a que el QT varía con la frecuencia cardíaca, 
debe corregirse utilizando la fórmula de Bazzet.1 
También existen criterios (tabla de Schwartz) para 
establecer un diagnóstico más certero del SQTLc, 
con rangos de puntuación que van de 0 a 9; si el 
resultado es >4 puntos el riesgo de padecer SQTL 
será mayor (Cuadro II).3

En la actualidad, el tratamiento depende del subti-
po de SQTLc y de los síntomas;  de ahí que se pueda 
colocar un desfibrilador automático implantable (DAI) 

cuando existe la presencia de síncope.3,11,14,15 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 Cardiología Ignacio 
Chávez, la colocación de DAI ha sido con niños de ocho 
años, debido a que el dispositivo existente de menor 
tamaño es de 8 Fr; además, los múltiples cambios de 
los cables (de acuerdo al desarrollo corporal del niño) 
y del mismo DAI al agotarse su batería,  harían más 
complejo el tratamiento en esta población. Por otro 
lado, el uso de un marcapaso temporal endovenoso 
sincronizado con la frecuencia cardíaca de acuerdo a 
la edad, es una medida sumamente eficaz para pre-
venir la repetición a corto plazo de la TdP asociada 
a las formas adquiridas y congénitas de SQTL.3,8 No 
obstante, la implantación de estos dispositivos a tem-

Cuadro II. Criterios diagnósticos en el síndrome 
de QT largo congénito.

Hallazgos electrocardiográficos 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 clínica
Síncope con estrés 2
Síncope sin estrés 1
Sordera congénita 0.5
Historia familiar
Familiares con diagnóstico de SQTL 1
Muerte súbita en algún miembro directo
De la familia con edad < 30 años 0.5

Puntaje: uno o menos: baja probabilidad de padecer SQTL; 
2 a 3 puntos: probabilidad intermedia; cuatro puntos o 
más: alta probabilidad.
Tomado de: Medeiros-Domingo A, Iturralde-Torres P, Ca-
ñizales-Quinteros S, Hernández-Cruz A, 
Tusié-Luna MT. Nuevas perspectivas en el síndrome de 
QT largo.3
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prana edad puede traer complicaciones como fibrosis, 
neumotórax, embolia pulmonar y sepsis.12

El tratamiento farmacológico está dirigido a los 
betabloqueadores, fármacos profilácticos de primera 
línea como nadolol (0.5-1 mg/kg/día) propanolol (2-4 
mg/kg/día) metoprolol (0.5-1 mg/kg/día) y atenolol 
0.5 -1 mg/kg/día). En las situaciones en que una TdP 
produce compromiso hemodinámico, la terapia co-
rrecta es la cardioversión, así como la corrección de 
las alteraciones electrolíticas con administración de 
magnesio y potasio.3,14,16

En el SQTLc el pronóstico es malo; sin tratamien-
to, la mortalidad a 10 años 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.11

INTERVENCIONES DE ENFERMERÍA

La esencia de la profesión de enfermería es el cui-
dado de las personas; se requiere de conocimiento 
científico y un pensamiento crítico para realizar las 
acciones que permitan conservar, preservar y resta-
blecer la salud a través de una relación terapéutica 
enfermera-persona; el cuidado debe ser dirigido a 
asistir y vigilar la recuperación de los individuos para 
satisfacer sus necesidades humanas fundamentales.

Al aplicar cuidados se proporciona una atención de 
calidad visualizando a la persona como un ser inte-
gral; por tal motivo se proponen las siguientes inter-
venciones de enfermería basadas en evidencia cientí-
fica, como guía para el cuidado del niño con SQTLc.17

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 monitorización conti-
nua y estricta donde se valoren principalmente las 
constantes vitales (frecuencia respiratoria, presión 
arterial, frecuencia cardíaca y saturación de oxíge-
no), identificando datos de hipoperfusion tisular 
(coloración y temperatura de las extremidades y 
su llenado capilar); llevar el registro de los impul-
sos eléctricos del corazón por medio de un ECG de 
12 derivaciones al ingreso al hospital, de 15 a 30 
minutos posteriores a la terapia farmacológica y 
finalmente a las 3, 6, 12 y 24 horas con la fina-
lidad de detectar oportunamente las alteraciones 
del ritmo cardíaco que se presenten, tomar, regis-
trar e interpretar diversos análisis de laboratorio, 
especialmente de química sanguínea (potasio 3,5-

5 mEq/L, sodio 135-145 mEq/L, calcio iónico 4,4-5 
mg/dl18 y magnesio 1,8-2,5 mEq/L),19 ya que la alte-
ración de estos valores podría generar la presencia 
de arritmias letales que ponen en riesgo la salud 
del niño; asimismo, la biometría hemática (he-
moglobina 11.8-16 g/dl en niños de 6 a 15 años)20 
permite determinar la presencia de episodios sin-
copales por anoxia; se podrá valorar la administra-
ción 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/día);21 verificar 
el correcto funcionamiento de los dispositivos im-
plantados, ya sea el marcapaso temporal o el DAI, 
con la intención de prevenir las alteraciones del 
ritmo cardíaco; finalmente, y dado que el SQTLc se 
presenta en la mayoría de las veces por estímulos 
auditivos y agentes estresantes, se debe procurar 
un ambiente tranquilo proporcionando luz tenue y 
disminuir aquellos factores que puedan desencade-
nar un nuevo evento arrítmico, así como fomentar 
la participación del cuidador primario orientándolo 
principalmente sobre el tratamiento farmacológico 
y la sintomatología previamente señalada.

CONCLUSIONES

A pesar de que el SQTLc es un síndrome poco fre-
cuente, la valoración de los signos y síntomas de los 
pacientes por parte del profesional de enfermería, 
es fundamental, así como la interpretación de los 
diversos métodos diagnósticos. Aun cuando las ma-
nifestaciones son inespecíficas, el diagnóstico tem-
prano de la enfermedad permite iniciar el manejo 
apropiado y así disminuir la mortalidad infantil. 
Por otra parte, el tratamiento está enfocado en la 
sintomatología y la causa del SQTLc, es decir, se de-
berán tratar la TdP y la TV farmacológicamente y 
en caso de que éste no sea efectivo, se procederá al 
tratamiento quirúrgico basado en la implantación 
de un marcapaso o un DAI que permita controlar el 
ritmo y revertirlo a sinusal. Las intervenciones de 
enfermería permiten a través de la valoración clíni-
ca individualizada, detectar y tratar oportunamente 
las alteraciones tanto electrocardiográficas, hemo-
dinámicas, así como sintomáticas, de manera que 
permitan otorgar una atención de calidad.
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