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RESUMEN

Diferentes alteraciones en la constitucion molecular de las proteinas que forman los
canales ionicos del sarcolema producen unos sindromes cardioldgicos poco frecuentes
denominados canalopatias cardiacas. De forma especifica, el sindrome del QT largo
(SQTL) se encuentra dentro de éstos. Es uno de los primeros descritos en el corazén, y
se caracteriza por una prolongacion de la repolarizacion ventricular, traducido al
electrocardiograma con un alargamiento del intervalo QT. Puede ser de causa genética o
adquirida y produce una propension a la aparicion de sincope y muerte subita,
secundarios a taquicardia ventricular polimorfa al realizar ejercicio o en respuesta al
estrés emocional. El intervalo QT mide la despolarizacion y la repolarizacién, aprender
a medirlo es fundamental. EI SQTL es una patologia frecuentemente olvidada debida a
su baja prevalencia, sin embargo, un diagnostico precoz permite iniciar un manejo
apropiado y disminuir la mortalidad. EIl objetivo de este trabajo es describir el SQTL a
partir de la revision de la literatura cientifica existente. EI papel de enfermeria implica
tener un estrecho contacto con los pacientes y en determinados servicios ser los
primeros en verlos, por lo que es decisivo tener presente este cuadro clinico en todo
paciente con estos signos y sintomas, asi como interpretar los diversos métodos
diagndsticos, medir el intervalo QT en el electrocardiograma y avisar al médico para su
evaluacion y diagnostico. Las intervenciones de enfermeria permiten detectar y tratar
oportunamente las alteraciones electrocardiograficas y sintomaéticas a través de una

valoracion clinica individualizada, otorgando de esta manera una atencion de calidad.

Palabras clave: Sindrome del QT largo, canalopatias cardiacas, enfermeria y muerte

sUbita.
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1. INTRODUCCION

El corazdn es el 6rgano principal del sistema circulatorio, es un musculo hueco situado
en el torax detrés del esternon que funciona como una bomba impulsando la sangre a

todo el cuerpo mediante los movimientos de sistole y diastole.

El musculo cardiaco es miogénico, es decir, se excita a si mismo estimulado por el
sistema nervioso autbnomo. Las contracciones se producen gracias a unos centros de
excitacion que generan los impulsos eléctricos. La despolarizacion se inicia en el nodo
sinusal, trasmitiendo la corriente a través de las auriculas y pasando a los ventriculos
gracias al nodo auriculoventricular, para por ultimo llegar al fasciculo de His que

distribuye la corriente por los ventriculos®.

Las células miocéardicas estan compuestas por fibras musculares estriadas separadas por
discos intercalares, las cuales forman una red compleja que permiten que las corrientes

se propaguen de una célula a otra creando un sincitio®.

Las células cardiacas estdn rodeadas por una membrana celular semipermeable
denominada sarcolema, que separa diferentes concentraciones de iones. Cuando
aumenta la permeabilidad de esta membrana, con el consiguiente paso de distintos iones
se genera un potencial de accién que es un cambio rapido en el potencial de la
membrana, seguido de un retorno al potencial de reposo. Durante la despolarizacion el
interior de la célula pasa de estar cargado negativamente a estarlo positivamente
alcanzando los +20mV para a continuacién repolarizarse hasta recuperar los -85mV,
que es el potencial en reposo. El potencial de accién de las células cardiacas tiene una

forma diferente a otros y esta constituido por 5 fases numeradas del 0 al 4, en las que a

través del paso de iones de sodio, potasio y calcio fundamentalmente, a través de los

diferentes canales, la célula se despolariza y repolariza?.

e Fase 0: Es la fase de despolarizacion rapida. Se produce una corriente de entrada de
iones sodio (Na*) por la apertura de los canales de Na*, en poco tiempo el potencial
alcanza un valor aproximado a +20mV y rapidamente se inactivan®.

e Fase 1: Es la repolarizacion inicial. Se trata de un periodo de repolarizacion breve en
el que se produce una corriente de salida neta. Los canales de Na* se inactivan y hay
una corriente de salida de iones potasio (K*) hacia el exterior de la célula a favor de




gradiente electroquimico ya que la concentracion intracelular de K™ es mayor que la
concentracion extracelular?.,

e Fase 2: Corresponde a la fase de meseta. El potencial de membrana es estable ya que
las corrientes de entrada y salida son iguales, no hay un flujo de corriente neta. Se
produce una corriente de entrada de iones calcio (Ca?*) y una corriente de salida de
K*,

e Fase 3: Durante esta fase se produce una rapida repolarizacion por un aumento
brusco de la corriente de salida de K*. Al final de la fase 3 esta corriente se reduce ya
que esta proximo el potencial de membrana?.

e Fase 4: En esta fase el potencial de membrana permanece en reposo y vuelve a ser
estable. Esta estabilidad se produce porque se igualan las corrientes de salida de K*'y

entrada de Na* y Ca?*. Esta fase corresponde a la diastole ventricular®.

Intracelular

Figura 1: Potencial de accién del muasculo cardiaco (elaboracion propia).

La actividad eléctrica puede ser analizada y registrada a través del electrocardiograma
(ECG) ya que cuando el impulso cardiaco atraviesa el corazon, la corriente eléctrica
tambiéen se propaga hacia la superficie corporal. Esta actividad eléctrica se registra

gracias a la colocacion de diez electrodos sobre diferentes puntos en la piel. En un papel




cuadriculado se registran ondas que representan los estimulos eléctricos de las auriculas

y los ventriculos. Cada cuadrado de este papel mide 1mm, de esta forma se puede medir

el ritmo y detectar alteraciones en el trazado. Cada complejo consta de una serie de

ondas que alternan con la linea isoeléctrica®:

Onda P: Primera deflexion ascendente, representa la despolarizacion de las
auriculas?.

Segmento P-R: Tramo de linea isoeléctrica, durante este periodo las auriculas

terminan de vaciarse?.

Complejo QRS: Corresponde al momento es el que los ventriculos se contraen.

Consta de las ondas Q, Ry S. La onda Q es la primera deflexion negativa, la onda R
es una deflexion rapida positiva muy variable en altura y por Gltimo la onda S es una
continuacion descendente de la onda R™.

Segmento ST: Trazado de linea isoeléctrica que guarda relacién con la meseta del
potencial de accion, su elevacion o descenso puede significar insuficiencia en el
riego del corazdn®.

Onda T: Deflexién positiva, representa un periodo de relajacién, la repolarizacién

ventricular.

Ventricular

action potential

Figura 2: Relacion entre el potencial de accion y ECG.

Alteraciones en la constitucion molecular de las proteinas que forman los canales

ionicos del sarcolema producen diferentes sindromes cardiolégicos, denominados en su

conjunto canalopatias cardiacas®. La muerte slbita en sujetos con un corazon

estructuralmente normal, se debe fundamentalmente a estas patologias, entre ellas las




mas prevalentes son el sindrome de Brugada y el SQTL, una de las primeras descritas,
en el cual se centrara el desarrollo de este trabajo*®.

El SQTL se caracteriza por una prolongacion de la repolarizacion ventricular, con
alargamiento del intervalo QT por un mal funcionamiento de los canales ionicos. Esto
produce una propension a la aparicion de sincope y muerte subita, secundarios a

taquicardia ventricular polimorfa o en “torsade de pointes .
1.1. MARCO HISTORICO:

El SQTL fue descrito clinica y cardioldgicamente en 1957 por Anton Jervell y Fred
Lange Nielsen. Publicaron un estudio de una familia con 6 hijos, 4 de los cuales tenian
sordera congénita y episodios sincopales, 3 de ellos con muerte sUbita. Ambos
progenitores eran asintomaticos, sin embargo el ECG mostraba un intervalo QT mas

largo de lo normal®.

Més adelante Faser y Col advierten que los primeros casos de este sindrome descrito
por Jervel-Lange Nielsen tenian relacion con otros de Meissner en 1956. Meissner
cuenta en un libro la historia de una joven sordomuda, que por un problema menor fue
Ilamada por el director de la escuela y cayé muerta instantdneamente, a lo que los
padres no se sorprendieron por haber perdido otros dos hijos sordomudos en situaciones

similares de miedo’.

En 1964 Romano y Ward publicaron un articulo que habla de un sindrome cardiaco
caracterizado por sincopes recurrentes, antecedentes familiares de muerte subita y
prolongacion del intervalo QT sin sordera neuronal. Estudios posteriores mostraron que
el sindrome descrito por Anton Jervell y Lange Nielsen, que se acomparia de sordera
neuronal, corresponde a mutaciones homocigéticas, con alto riesgo de muerte subita.
Por lo que, el sindrome conocido como Romano-Ward corresponde a mutaciones
heterocigoticas, en las que los pacientes no presentan trastornos de audicion y la

gravedad de la enfermedad es muy variable®.

Después de casi medio siglo, en 1995 se describieron los genes que principalmente se
encuentran asociados a la enfermedad del SQTL, reconociéndose por primera vez como
una canalopatia cardiaca. Este tipo de enfermedad se trasmite a un 50% de la

descendencia®.




2. JUSTIFICACION

El sindrome de SQTL es una enfermedad de los canales ionicos cardiacos caracterizada
por una prolongacion anormal en el intervalo QT visualizado en el ECG. Esta asociada
a riesgo de presentar muerte subita. La mayoria de los pacientes son asintomaticos, pero
suelen presentar sincopes secundarios a taquicardias ventriculares al realizar ejercicio,
en respuesta al estrés emocional o a estimulos stbitos®. En un 9-12% de los casos, la
primera manifestacion clinica es la muerte subita al producir la taquicardia ventricular
una fibrilacion ventricular. Estos sincopes nos avisan del riesgo de posibles
complicaciones, por ello hemos querido poner de manifiesto la importancia de esta
enfermedad, ya que es un factor de riesgo de muerte subita frecuentemente olvidado
debido a su baja prevalencia, 1 entre 5000 habitantes®®. El riesgo es mayor en aquellos
nifios que han sufrido sincopes en los Gltimos dos afios o en adultos que han tenido
alguin sincope después de los 18 afios®. Por ello, la evaluacion del riesgo debe hacerse de

forma continua.

Un diagnéstico precoz de la enfermedad permite iniciar un manejo apropiado y
disminuir la mortalidad, por ello es necesario que la enfermeria sepa cudl es su clinica 'y
representacion electrocardiogréafica caracteristica, ya que en la atencién de emergencias,
el grado de urgencia o prioridad en los triajes lo establecen los profesionales de

enfermeria y son los que dan la “sefal de alarma” a los facultativos.

En general en los pacientes diagnosticados y tratados correctamente, el prondstico de la
enfermedad es bueno®, por lo que hemos querido hacer una revision bibliogréfica del
SQTL para una posible realizacion de futuros protocolos de enfermeria, prevencion y

educacion para evitar los estimulos precipitantes dependiendo del tipo de SQTL.

La muerte subita se considera de bajo riesgo en los atletas, no obstante, hay muchas
causas de origen cardiovascular que la causan durante el ejercicio. EI SQTL se
encuentra dentro de las 20 primeras causas de muerte subita debidas a enfermedades
cardiovasculares'®. Un claro ejemplo es el caso del exfutbolista Marc-Vivien Foé
jugador de Camerdn, que se desplomd sobre el césped mientras jugaba una semifinal.
Por desgracia, la enfermedad se diagnostico al realizar su autopsia'l. Otro ejemplo es el
de la nadadora americana Dana Vollmer que continia compitiendo poniendo al limite su

estado de salud y llevando a todas las competiciones un desfibrilador'?,




3. OBJETIVOS

La esencia de la profesion de enfermeria es el cuidado de las personas, para ello se

requiere el conocimiento cientifico y un pensamiento critico para llevar a cabo las

acciones que permitan conservar, preservar y restablecer la salud. Por ello los objetivos

son los siguientes:

General:

Describir el SQTL a partir de la revision de la literatura cientifica existente, mostrar
su importancia y caracteristicas para dar a conocer esta enfermedad en el ambito de
enfermeria y la posible realizacion en un futuro de planes de cuidados orientados a
evitar complicaciones y reincidencias hospitalarias para mejorar la calidad de vida de

estos pacientes.

Especificos:

Conocer los tipos mas comunes de SQTL y valorar los signos y sintomas por parte
del personal de enfermeria, asi como la interpretacion de los diferentes métodos y
dispositivos diagnosticos y tratamiento.

Saber detectar las alteraciones del ritmo cardiaco caracteristicas del SQTL que se
presentan en un ECG.

Analizar las causas que provocan esta enfermedad para conseguir una deteccion
répida y eficaz por parte del personal de enfermeria para asi iniciar un manejo
apropiado e intentar disminuir la mortalidad.




4. MATERIAL Y METODOS

Para la elaboracion de este trabajo hemos realizado una revision bibliogréafica sobre las
canalopatias cardiacas, en concreto el SQTL con el fin de obtener informacion necesaria
para abordar los objetivos marcados.
Se ha utilizado material bibliografico recogido en libros referentes a anatomia y
fisiologia disponibles en la biblioteca de la Facultad de Medicina y Enfermeria de
Valladolid:

- Berney Levy, Fisiologia, 42 edicion.

- Linda S. Costanzo, Fisiologia, 52 edicion.
Los materiales utilizados para la recogida de informacién han sido en su mayoria a
través de internet en diferentes buscadores:

- Pubmed.

- Google Académico.

- Fisterra.

- Cochrane Plus.

Las palabras clave utilizadas para realizar las busquedas, tanto en castellano como en
inglés se pueden dividir en fundamentales para filtrar la informacion y complementarias

para especificar en el tema:

e Fundamentales: canalopatias cardiacas, sindrome de QT largo o SQTL, long QT

syndrome o LQTS, enfermeria, nursing, nurse, care.

e Complementarias: diagndéstico, diagnostic, prondstico, calidad de vida, tratamiento,

historia, tipos.

Para adecuar el lenguaje de los documentos, en la bdsqueda bibliografica hemos
utilizado diferentes descriptores: AND, OR y AND NOT.

Ademas, también hemos accedido a diferentes revistas y periodicos electronicos para
buscar noticias de pacientes conocidos por la sociedad que sufren esta enfermedad:

- El Pais.

- BBC news.




Criterios de inclusion:
- El limite de recopilacion utilizados es de 20 afios, desde 1998 hasta 2017.

- La muestra de los trabajos de investigacion son pacientes adultos diagnosticados

de SQTL.
- Articulos y documentos escritos en castellano o inglés.

Criterios de exclusién:
- Articulos y documentos con mas de 20 afios.

- Articulos y documentos escritos en otro idioma diferente a castellano o inglés.

- Bases de datos de fiabilidad dudosa.




5. DESARROLLO DEL TEMA

El SQTL se caracteriza por una alteracion en la repolarizacion ventricular traducida en
el ECG por un alargamiento en el intervalo QT. Donde mejor se mide el intervalo QT es
en las derivaciones Il y V5 o V6 escogiendo aquella en la que este intervalo sea mas
largo. Se miden de 3 a 5 ciclos cardiacos y se obtiene la media. Dependiendo de la
frecuencia cardiaca este intervalo varia, por lo que debe corregirse aplicando la formula

de Bazett para obtener el QT corregido (QTc)®.

Intervalo RR

.iL
'lr

:
[ntervalo T Intervalo QT

Intervalo QTc =
e
v Intervalo RR

Figura 3: Calculo del intervalo QTc®.

En general se habla de QT largo cuando el QTc es >460ms en menores de 15 afios,

>470ms en mujeres adultas y >450ms en varones adultos®3.
5.1. PRINCIPALES CANALES ASOCIADOS AL SINDROME DE QT LARGO:

Los canales ionicos son complejos heteromultiméricos, es decir, estan formados por
diferentes subunidades y codificados por diferentes genes. Se forman gracias a la unién
de varias proteinas y permiten el paso de iones'*. Los canales constan de una subunidad
principal formadora del poro, o o a1, y subunidades accesorias que modulan a la

principal®®, por ejemplo, en el caso de los canales de sodio las subunidades accesorias B

(Bry B2)*.
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Figura 4: Estructura molecular del canal de sodio cardiaco®.
En el SQTL la alteracion se puede dar tanto en la subunidad principal como en las
accesorias, aunque los tres subtipos mas comunes se producen por una alteracion en la
subunidad principal. Con mayor frecuencia se ven implicados los canales i6nicos que
permiten el paso selectivo de los iones de potasio (K*) y sodio (Na*)**¢.

e Canales de K': La salida de potasio es la responsable de la repolarizaciéon celular.

Existen diferentes subtipos de canales de K*, como Iks Ikr, que participan
principalmente en la fase 3 del potencial de accion®. Los canales de potasio tienen
diferentes propiedades biofisicas y sensibilidad a farmacos. Los pacientes con SQTL
que tienen una alteracion en estos canales, presentan una respuesta diferente, el canal
esta menos activo, disminuye la salida de K* y alarga la duracion del potencial de

accion?®,

+40 mV K*

S0y 200 msec

QRS T QRS T

Figura5: Alargamiento del potencial de accion por alteracion en los canales de K*16,

e Canales Na*: A diferencia de los canales de potasio descritos, su apertura hace que el
corazén progrese hacia la contraccion. En los pacientes con SQTL ocurre una

inactivacién inapropiada del canal que hace que permanezca permeable a los iones

10
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de sodio cuando deberia estar inactivado. Esto hace que en la fase 2 exista una

corriente continua despolarizante que prolonga la duracion del potencial de accion®?2,

Ventricular myocyte action potential

30
A

Membrane potential (mV)
w
o
L

Figura 6: Alargamiento del potencial de accion por alteracion en los canales de Na?*2.

5.2. CAUSAS Y CLASIFICACION DEL SQTL:

La clasificacion que se utilizo en el pasado se basaba en los sindromes de Jervell-Lange
Nielsen, con sordera y mutaciones homocigéticas o de Romano Ward, sin sordera y
mutaciones heterocigoticas. ElI primero corresponde actualmente al SQTL 1 y 5,

mientras que el segundo desde SQTL 1 hasta la 108,

La causa puede ser de origen adquirido o genético:

e Adquirido: Existen una variedad de farmacos que se utilizan en diversas
especialidades médicas que pueden ocasionar el alargamiento del intervalo QT, como
pueden ser la fluoxetina o el salbutamol®. Ver anexo |

e Genético: ElI SQTL presenta una gran heterogeneidad genética, se han encontrado
una gran cantidad de mutaciones distribuidas en 10 genes. Es una enfermedad de
presentacidn monogénica principalmente, las variedades poligénicas suelen dar lugar
a fenotipos mas graves. Los tres principales genes asociados con la enfermedad
codifican unidades que forman los canales de potasio y sodio, explican casi el 65%
de los casos™ 7. Ver anexo I

La alteracion en la subunidad formadora del poro 0 a da lugar a los tres tipos mas

frecuentes de SQTL*. Los dos primeros afectan al canal de potasio y el tercero al canal

de sodio®> Y,

11
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Sindrome de QT largo tipo 1 (SQTLL): Es el subtipo més frecuente, aparece en un
30-35% de los casos'’. El gen afectado es el KvLQT1 o KCNQ1 en el cromosoma
11p15.5, que codifica la subunidad o del canal de potasio Iks. Se produce una
disminucién de la corriente de salida de K™ durante la fase 3, prolongando el potencial
de accion. Los individuos afectados suelen presentar episodios de arritmia ventricular al
realizar ejercicio o estimular el simpatico. Se considera que la natacién es un deporte
que produce estas arritmias en el SQTLL. Suelen presentar una onda T con una duracién

prolongada, de base ancha>*’.

Sindrome de QT largo tipo 2 (SQTL2): Aparece en un 25-30% de los casos’. El gen
afectado es el KCNH2 o HERG localizado en el cromosoma 7qg35-36, que codifica la
subunidad a del canal de Ik:. Se produce una disminucion de la salida de K™ durante la
fase 3 del potencial de accion, lo que hace que prolongue su duracién. Suelen presentar
arritmias ventriculares en respuesta al estrés emocional. La onda T suele ser de baja

amplitud, bifida, con muescas*>?’.

Sindrome de QT largo tipo 3 (SQTL3): Aparece en un 5-10% de los casos®’. El gen
afectado es el SCN5SA, que codifica la subunidad o del canal de Na, se encuentra
localizado en el cromosoma 3p21-24. La alteracion de la inactivacion del canal permite
la entrada de Na* durante la fase 2 del potencial de accién y prolonga su duracion.
Poseen un mayor riesgo de presentar arritmias malignas durante el reposo/suefio o
bradicardia. Suele aparecer una onda T muy tardia con prolongacién del segmento ST.
Estos pacientes presentan menos sintomas que en SQTL1 y SQTL21Y7,

Normal

NN

SQTL SQTL 2 SQTL3

DN VA NN RPN A

Figura7: Electrocardiograma generado por los tres principales subtipos de SQTLE.
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5.3. DIAGNOSTICO:

Para hacer el diagnostico clinico del SQTL se utiliza el indice de puntuacion de
Schwartz, que diferencia los criterios diagnosticos. Este indice utiliza una puntuacion
del 1 al 9 teniendo en cuenta la historia familiar, los hallazgos clinicos y
electrocardiograficos. Si éste es <1, posee una probabilidad de presentar la enfermedad
baja, sin embargo, si es 2-3 esta probabilidad es intermedia, y si es >4 es alta. Debe
realizarse sin medicaciones o situaciones que afecten a esos parametros del ECGY.
Anexo Il

Los ECG suelen presentar multiples alteraciones en la onda T: alternancia en la

polaridad, apariencia bifasica, variaciones en la amplitud y muescas entre otras®.

Se pueden utilizar diferentes pruebas para diagnosticar el SQTL:

- Holter: Es una maquina que se coloca al paciente para registrar los ritmos cardiacos
de forma continua durante 24 o 48 horas realizando una actividad normal®. Permite
una valoracion amplia y dinamica del intervalo QT'". A los pacientes portadores de
holter y a su familia les educaremos para que conozcan la funcién diagndstica del
dispositivo y hagan un uso correcto.

- Prueba de esfuerzo: Prueba que se realiza para medir el efecto del ejercicio en el

corazon en un centro médico por medio de un ECGY. El intervalo QT puede
comportarse de forma paraddjica al esfuerzo alargandose en lugar de acortarse. El
comportamiento cardiologico se presentara de diferente forma dependiendo del
subtipo de SQTLY.

- Cribado genético y cribado genético post mortem: Prueba que se realiza para detectar

un riesgo aumentado de una determinada enfermedad genética®®, de esta forma
sabemos si existe algun gen alterado. Saber la localizacion precisa de la mutacién
puede otorgar informacion adicional. Por otro lado, el estudio post mortem, también
conocido como autopsia molecular, en pacientes con muerte subita tiene importantes
implicaciones en aquellos familiares que pudieran estar afectados sin saberlo?’.

- Prueba farmacoldgica con adrenalina: Es una prueba diagnostica en la que se

administra primero un bolo de 0.01 mg de solucién de adrenalina por Kg de peso del
paciente, y a continuacion en bomba de infusion segin peso?’. La adrenalina

administrada en dosis bajas es una forma Util y segura para desenmascarar sospecha
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de casos de SQTL. No es util para el diagnéstico de todos los subtipos: el SQTL1
posee una gran sensibilidad, mientras que en el SQTL3 no es Gtil*’.

Por otro lado, también existe un diagndstico prenatal, siendo la bradicardia fetal una de
las primeras manifestaciones clinicas. Suele ir acompafnado de “hydrops fetalis” (se
acumulan grandes cantidades de liquido en dos o mas zonas del cuerpo de un feto o
recién nacido??). Es importante la evaluacion de la repolarizacion entre las semanas 14 y
39 de gestacion. Si la sospecha de la enfermedad es alta, cuando alguno de los
progenitores es portador, la amniocentesis a partir de las 16 semanas de gestacion pude

ser de gran utilidad®.

5.4. CLINICA:

La expresion clinica del SQTL es variable y esta influenciada por maltiples factores
como la edad, el genotipo, factores ambientales y tratamiento entre otros®. De esta
forma los miembros de una misma familia con una alteracion genética pueden tener una

evolucion clinica diferente. Son tipicos la aparicion de los siguientes episodios:

Bradicardia sinusal: El ritmo cardiaco es muy lento, por debajo de los 60 latidos por

minuto, teniendo en cuenta que la frecuencia normal en reposo es de 60 a 100 latidos
por minuto. Pueden cursar con signos de mal funcionamiento en el nodo sinusal,
bradicardia y/o pausas. Los subtipos SQTL1 y SQTLS3, son los que frecuentemente

cursan con bradicardia®.

Bloqueo auriculo ventricular: Es un trastorno en el que el impulso de las auriculas es

conducido con retraso o incluso no es conducido a los ventriculos. No es frecuente que
aparezca este tipo de manifestacion, sin embargo significa que posee un mal pronostico.
Puede presentarse en el diagnéstico prenatal en forma de bradicardia persistente
acompafiada de “hydrops fetalis”. La explicacion de este fendbmeno es la exagerada
duracion del potencial de accién, al alargarse el periodo refractario ventricular, el
siguiente impulso es bloqueado al encontrarse los ventriculos aun en periodo refractario,
esto quiere decir que no se debe a una anomalia en la conduccion auriculo ventricular,

sino por una interferencia®.
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Taquicardia helicoidal: Es la arritmia ventricular caracteristica del SQTL, conocida

como “torsade de pointes” y es una taquicardia ventricular polimorfica. Se considera
una taquicardia ventricular cuando la frecuencia del ventriculo es superior a 100 latidos
por minuto. En ocasiones puede culminar en fibrilacion ventricular y muerte subita, si
esto sucede el paciente puede experimentar un solo sincope o si es breve el episodio
puede pasar desapercibido®'’.
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Figura 8: Prolongacion del potencial de accion traducido en el ECG como una

¢

taquicardia ventricular polimorfa®.
5.5. TRATAMIENTO:

Los pacientes con SQTL estan predispuestos a sufrir sincopes cardiacos, la educacion
sanitaria posee un importante papel y esta dirigida a diferentes aspectos en funcién de la

indicacion del cardiélogo sobre el tratamiento.

La mortalidad de los pacientes con SQTL sin tratamiento es del 20% en el primer afio
desde el diagnostico y del 50% a los 10 afios después del primer evento de arritmia
ventricular. El tratamiento de inicio son los farmacos beta-bloqueantes!’. Es muy
importante la educacion sanitaria en el tratamiento farmacol6gico ya que solo confiere
proteccion, por lo que enfermeria debe valorar su adherencia al tratamiento. Puede ser
recomendable la restriccion del ejercicio dependiendo de los datos clinicos y
electrocardiograficos. También es importante informar sobre la utilizacién de
determinados farmacos que pueden prolongar el intervalo QT®. Cabe destacar cuales son
las caracteristicas de los diferentes farmacos para de esta forma conocer su utilidad en el

SQTL y manejarlo con seguridad:

Betablogueantes:

El efecto de estos farmacos es bloquear el receptor beta adrenérgico que se encuentra
principalmente en el corazén, las arterias y los pulmones. El efecto que producen es una

reduccion de la presion arterial, la frecuencia cardiaca y la contractilidad cardiaca
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favoreciendo la diastole y el flujo de sangre. Constituyen el tratamiento principal,
reducen el riesgo de eventos, no modifican el intervalo QT pero previenen las arritmias
ventriculares?®. Son eficaces sobre todo en el SQTL1, sin embargo, en el SQTL3 no
obtienen un gran beneficio, ya que hay que tener cuidado con su utilizacion porque los

episodios de arritmia ventricular son mas comunes con frecuencias cardiacas bajas®'’.

Los betablogueantes que han mostrado mayor eficacia son propranolol en nifios y
nadolol en adolescentes y adultos. Para poder establecer la dosis adecuada, se utiliza la
prueba de esfuerzo, en la cual la frecuencia cardiaca no debe superar los 130 Ipm. Es
importante el control y seguimiento de las constantes de estos pacientes en las consultas

de enfermeria de atencion primaria®'’.

Blogueantes de canal de sodio:

Serian efectivos en el SQTL3 debido a que este subtipo es provocado por una falta en la
inactivacion del canal de sodio. Estos farmacos solo se deben utilizar en pacientes con
un diagnostico genético claro. No existe un seguimiento a largo plazo que demuestre
sus efectos en la evolucion de la enfermedad, ni se ha utilizado en un amplio nimero de
pacientes. Entre ellos encontramos la mexiletina, la flecainida y su administracion

inicial debe ser intrahospitalaria y monitorizada®?’.

Suplemento de potasio:

La utilizacién de potasio como suplemento o de farmacos ahorradores de potasio
(espironolactona), puede disminuir el intervalo QTc. Estos son utiles en el SQTL1 y
SQTL2517,

Denervacidn simpética cardiaca izquierda:

Es un procedimiento quirtrgico en el cual se extraen los cuatro primeros ganglios
torécicos, dejando la porcion cefélica del ganglio estrellado intacta. Esta indicado en
pacientes tratados con betabloqueantes que continGan con sincopes, en pacientes que no
toleran estos farmacos, en jovenes con riesgo elevado en los que los betablogueantes no
son suficiente y en pacientes portadores de un desfibrilador que presentan repetidas
descargas debido a una cantidad importante de episodios®?’.

Marcapasos:
Es un pequefio dispositivo que percibe cuando el corazdn esta latiendo de forma

irregular o lenta, envia sefiales al corazén para que pueda latir a un ritmo correcto. Los
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pacientes con SQTL3 suelen beneficiarse de este tratamiento debido a la presencia de
bradicardias. La programacion del marcapasos es de vital importancia. Los pacientes
deben conocer diferentes situaciones perjudiciales para su salud como por ejemplo, la
realizacion de resonancias magnéticas, ya que interactian con los campos

electromagnéticos®!’.

Desfibrilador:

El desfibrilador cardioversor implantable o DCI es un dispositivo que detecta las
arritmias y envia rapidamente una descarga eléctrica al corazén para cambiar a un ritmo
sinusal®*. Se recomienda en aquellos pacientes de alto riesgo de muerte stbita. Junto
con los betabloqueantes disminuyen la incidencia de muerte stbita®’. Por otro lado, es
importante que, tanto el paciente como los familiares de aquellos pacientes que no
posean un DCI, conozcan el funcionamiento del desfibrilador externo por si fuera

necesario utilizarlo en caso de emergencia®*.
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6. DISCUSION

A pesar de que el SQTL es poco frecuente®, es fundamental la valoracion de los signos
y sintomas por parte del profesional de enfermeria, asi como la interpretacion de los
diferentes métodos diagnosticos. El diagnostico temprano de la enfermedad permite
iniciar un manejo apropiado y disminuir la mortalidad. A través de la valoracion clinica
individualizada, las intervenciones de enfermeria permiten detectar y tratar
oportunamente las alteraciones tanto electrocardiogréaficas, hemodindmicas, como

sintomaticas®. Permiten de esta manera otorgar una atencion de calidad.

El personal de enfermeria se encuentra en primera linea de actuacion, debemos ser
capaces de reconocer el intervalo QT, su duracién normal y los factores que pueden
provocar su prolongacion® 3. La medicion del intervalo QT deberia convertirse en una

préctica habitual en los servicios hospitalarios por parte del personal de enfermeria.

Es importante que se dé una atencion continuada en todos los niveles asistenciales, tanto
en atencion primaria como en hospitalizacion a aquellos pacientes y familiares con
SQTL. Enfermeria desempefia un papel importante tanto en el apoyo directo a las
actuaciones médicas, como a los pacientes y sus familiares ante las pruebas diagnosticas
y la educacion sanitarial’. En ambientes especializados, no se debe dejar de lado la
educacion sanitaria. En este caso, la importancia de suprimir los factores de riesgo,
explicar la importancia de no incumplir el tratamiento!’ e informar sobre la conducta
que deben seguir en caso de aparicion de los signos y sintomas de alarma®. Todo esto

repercute en una mejor atencion al paciente racionalizando los recursos utilizados.

El abordaje de enfermedades poco frecuentes motiva a los profesionales de enfermeria a
conocer el proceso fisiopatoldgico de las mismas. Es necesaria la actualizacion continua

de conocimientos como la monitorizacién electrocardiogréafica, en especial el intervalo

QT.

La enfermeria debe estar apoyada en un modelo cientifico en la practica asistencial para
poder brindar unos cuidados logicos y racionales. De esta forma nos permite crear un
plan de cuidados adaptado a cada paciente fomentando el proceso de atencion de
enfermeria, agilizando el diagndstico y tratamiento de los problemas de salud reales y

potenciales.
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7. CONCLUSIONES

Una vez hecho el estudio del SQTL en busca de los objetivos marcados, hemos llegado

a las siguientes conclusiones:

1.

Se pone de manifiesto la importancia del SQTL dando a conocer sus caracteristicas
ya que su incidencia y prevalencia son bajas, pero con una clinica grave pudiendo

causar la muerte subita.

. Se observa la importancia de conocer los tipos mas comunes de SQTL dadas las

diferencias a la hora de valorar el grado de urgencia. EI manejo de los métodos,
dispositivos diagndsticos y tratamiento debe basarse en un conocimiento cientifico
para poder realizar el proceso de atencion de enfermeria desde un pensamiento
critico.

Se destaca la importancia de que el personal de enfermeria sea capaz de detectar en

un ECG alteraciones que sean sintoma de SQTL y su gravedad.

. Se describen las causas que provocan el SQTL fomentando una deteccion rapida y

eficaz por parte del personal de enfermeria para saber iniciar un manejo apropiado y

poder disminuir en un futuro su mortalidad.
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9. ANEXOS

ANEXO I: TABLA: Farmacos que alargan el intervalo QT®.

Farmacos de aplicacion | Sotalol, amiodarona, disopiramida, dobutamina,

cardioldgica dopamina, flecainida, ibutilide, efedrina,
norepinefrina, quinidina, amirinona, mirinona.

Farmacos de aplicacion | Amitriptilina, hidrato de cloral, citalopram,

neuropsquiatrica cloropromazina, doxepina, droperidol, fluoxetina,
haloperidol, Imipramina, litio, metadona,
metifenidrato, paroxetina, otanzapina, risperidona,
tioridazina, ketanserina.

Farmacos de aplicacion | Cisaprida, domperidona, octredtida, ondansetron,

gastroenteroldgica sibutramina, droperidol.

Farmacos de aplicacion | Salbutamol, salmeterol, terbutalina.

neumoldgica

Farmacos antimicrobianos

Azitromicina, ciprofloxacina, claritromicina,
eritromicina, clindamicina, levofloxacina,
moxifloxacina, ofloxacina, trimetropim-

sulfametoxazol.

Farmacos antivirales

Amantadina, foscarnet.

Farmacos antiparasitarios

Cloroquina, mefloquina, pentamidina.

Farmacos antifangicos

Fluconazol, itraconazol, ketoconazol, voriconazol.

Otros farmacos

Fenilefrina, pseudoefedrina, fenolpropanolamina,

tacrolimus, tamoxifeno, vardenafil, astemizol.

Tabla de elaboracion propia que muestra los diferentes farmacos que pueden alterar el

intervalo QT clasificados atendiendo a su aplicacion terapéutica.
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ANEXO II: TABLA: Canales involucrados en el SQTLY’,

Tipo Locus Gen Proteina Corriente | Efecto
SQTL1 11p15. | KCNQ1/KVLQT1 | Subunidad principal K !
5 o Iks
SQTL2 7p35- KCNH2/HERG | Subunidad principal K !
36 a Ikr
SQTL3 3p21- SCN5A Subunidad principal INa 1
p24 o Ina
SQTL4 4p25- ANKB Accesoria, anquirina | Na/Ca 1
q27 B
SQTL5 21q22. KCNE1/minK Accesoria, subunidad K !
1 B Iks
SQTL6 | 21g22. KCNE2/MiRP1 | Accesoria, subunidad K !
1 B Ikr
SQTL7 17923 KCNJ8 Subunidad principal K !
o Kir2.1
SQTLS 12p13. CACNA1 Subunidad principal | Catipo L 0
3 aCal.2
SQTL9 3p25 CAV3 Accesoria, caveolina Na 0
3
SQTL10 | 11923 SCN4B Accesoria, subunidad Na 0
B4Ina

Tabla de elaboracion propia que clasifica los diferentes tipos de SQTL en cuanto a

locus, gen, proteina, corriente y efecto.
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ANEXO I11: TABLA: Diagnostico clinico SQTL, indice de Schwartz!’.

Electrocardiograma Puntos

QTc (férmula de Bazett)

e >480ms

e 460-470

e 450 (en varones)

Nl | N W

Taquicardia ventricular en “Torsade de

pointes”

Alternanciaen laonda T 1

Muescas en la onda T en al menos 3 |1

derivaciones

Bradicardia 0.5
Historia clinica Puntos
Sincope

e Con estrés 2

e Sin estrés 1
Sordera congénita 0.5
Antecedentes familiares ) Puntos
Familiares con SQTL confirmado 1

Muerte subita inexplicada en familiares de | 0.5

primera linea < 30 afios

Tabla de elaboracion propia que muestra el indice de Schwartz. Se debe tener en cuenta:
- QTc calculado con la férmula de Bazett (QTC = QT/VRR).

- El mismo familiar no puede considerarse en ambos .

Puntuacion:
e >4 puntos: Alta probabilidad.
e 2-3 puntos: Probabilidad intermedia.

e <1 punto: Baja probabilidad.
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