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Se trata de una mutación genética que afecta las proteinas
 

que regulan 
la función de los canales iónicos (membrana celular). Bloqueo de la 
salida de K+ o  ingreso tardío de Na+, aumento intracelular de iones 
positivos, demora repolarización

 
ventricular y prolongación del intervalo 

QT
Romano Ward:  (70-90%)

Autosomico dominante
Jerwell Lange-Nielsen:   (10%)

Autosomico recesivo

JACC Vol 36 Nº1,July:2000;1-12 Am J Med 2001;110:385-398.
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Rev Esp Cardiol. 2007;60(7):739-52



Muerte súbita recuperada

Síncope

Evaluación familiar

Hallazgo ECG.
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LQT1: Ondas T que arrancan tempranamente luego de la onda R, son de baja       
amplitud y base ancha.

LQT2:  Ondas T tardías y baja amplitud.
LQT3:  Ondas T tardías y alta amplitud. Alargamiento a expensas del segmento 

isoeléctrico

“Síndromes genéticos:  QT largo”



“Síndromes genéticos:  QT largo”

QTm= 0.56 seg

R-R= 0.76 seg

0.76   =  0.87

0.56

0.87
=0.64
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Estratificación del riesgo
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Schwartz PJ, Priori SG, Spazzolini C, Moss AJ, Vincent GM, Napolitano C, et al. Genotype-phenotype 
correlation in the long-QT syndrome: gene-specific triggers for life-threatening arrhythmias.
Circulation. 2001;103:89-95



Estratificación del riesgo

LQT2   20    % 
LQT3   16.4 %

LQT1   10    %

PC  y/o MSEventos

Risk Stratification in the Long-QT Syndrome. Silvia G. Priori, M.D., Ph.D., Peter J. Schwartz, M.D., Carlo 
Napolitano, N Engl J Med 2003;348:1866-74

“Síndromes genéticos:  QT largo”

http://content.nejm.org/content/vol348/issue19/images/large/06F1.jpeg


Estratificación del riesgo

Risk Stratification in the Long-QT Syndrome. Silvia G. Priori, M.D., Ph.D., Peter J. Schwartz, M.D., Carlo 
Napolitano, N Engl J Med 2003;348:1866-74

< 446 mseg

< 447-468 mseg

< 469-498 mseg

> 498 mseg

“Síndromes genéticos:  QT largo”

Sobrevida sin eventos

http://content.nejm.org/content/vol348/issue19/images/large/06F2.jpeg


Estratificación del riesgo

Risk Stratification in the Long-QT Syndrome. 
Silvia G. Priori, M.D., Ph.D., Peter J. Schwartz, M.D., Carlo Napolita
N Engl J Med 2003;348:1866-74

“Síndromes genéticos:  QT largo”

Sobrevida sin eventos



Estratificación del riesgo

Risk Stratification in the Long-QT Syndrome. Silvia G. Priori, M.D., Ph.D., Peter J. Schwartz, M.D., Carlo 
Napolitano, N Engl J Med 2003;348:1866-74

“Síndromes genéticos:  QT largo”



Circulation. 2006;113:783-790
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Sincope 1er año y QT
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Estratificación del riesgo: Síncope

“Patients with syncope during beta-blocker therapy are at high risk of life-threatening
events, and implantable cardioverter-defibrillator therapy should be considered in these
patients. The risk of beta-blocker failure is highest in young children and in women”.

J Am Coll Cardiol 2010;55:783–8
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Estratificación del riesgo: síncope

J Am Coll Cardiol 2010;55:783–8
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Estratificación del riesgo: síncope

H 0-13

M 0-13

M 14-41

H 14-41

J Am Coll Cardiol 2010;55:783–8



Estratificación del riesgo: edad (adolesc)
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Sinc < 2 años >2 años
1 11.7 2.7
> 1 18 5.8

JAMA. 2006;296:1249-1254



Estratificación del riesgo: edad
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Estratificación del riesgo
2759 (779) Pctes.  41-75 años

…“
 

At present, ICD implantation
 

should
 

be considered
 

as a primary
 

prevention
 measure

 
in high-risk

 
LQTS subjects

 
who

 
remain

 
symptomatic

 
despite

 
-blocker

 therapy
 

and
 

as a secondary
 

prevention
 

measure
 

in LQTS subjects
 

who
 experience

 
ACA …”



JAMA, September 15, 2004—Vol 292, No. 11

4.7 años

LQT1 LQT2 LQT3

Event 10% 23% 32%

CA Pre Tx 2.1 8.3 18

CA Post Tx 1.1 6.6 14
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N°= 355

Kaplan-Meier analysis of cumulative cardiac event-free survival in 
genotyped long QT syndrome patients receiving -blockers according to the 
genetic variant of the disease (log-rank P.001). The definition of events 
includes syncope, cardiac arrest, and sudden cardiac death. LQT1 
indicates long QT syndrome type 1; LQT2, long QT syndrome type 2; 
LQT3, long QT syndrome type 3.



Caso 1 J.A.

Mujer de 67 años, HTA. DBT tipo 2
sin antecedentes de angor 

Desde 1990 recibe Amiodarona por FA. 
En 1998 CVE por FA.

El 09/05/01 palpitaciones, disnea y síncope.

El 10/05/01: ingresa a nuestro centro, 

ECG



INTERNACION
ECG: Torsión de punta. 

Durante la internación: Recurrentes episodios de Torsión 
de punta. 

Presentó 3 episodios de FA de alta respuesta con 
descompensación, que requirieron CVE. 

?

Caso 1 J.A.



Se suspendió amiodarona y se implantó 
MCP transitorio.



• Laboratorio: Na 140, K 3.0, Mg 2.71, Ca 6.7, 
Troponina T < 0.01. CPK 55, CK MB (12/21).

• Eco 2D: AO 37, AI 55, VIDD 46, S 12, PP 11, Fey 
64%, motilidad parietal normal; cavidades 
derechas normales.

• Cinecoronariografia: Arteria Coronarias 
Normales, Función Sistólica conservada, IM leve- 
moderada; Presión Fin Diástole: 13 mmHg.



El 23/05/01 se implantó marcapasos 
definitivo VVIR y se realizó ablación del 

nodo AV. (FA alta respuesta).  
Se programó a 80 lpm frecuencia mínima, y 

se agrego Atenolol 50 mgrs. 

En el seguimiento 12-07-01 “síncope”

Caso 1 J.A.



Ya suspendimos amio, ablacionamos el 
nodo, implantamos MCP, tiene BB y 

sigue con síncope y TP.
Que hacer?????? 

Modificar la programación del 
marcapasos? 

Modificar la terapéutica antiarrítmica? 
Implantar un CDI?

Otro.



El 31/08/01 se implanta CDI.

El 11/09/01 descarga apropiada 
por torsión de 

punta, con presíncope.



Al mes del implante, internación en su 
ciudad 

por IC, le suspendieron el atenolol.
Dias después tuvo 6 descargas apropiadas 

en 3-4 
días (todas por torsión de punta). 

Reingresa



J. A. 



Se reprogramó el CDI, con criterio de 
detección mas 

"duro" para diagnosticar FV. (16/40).
Se indicó Bisoprolol







Recommendations
Class I
1. Lifestyle modification is recommended for patients with an LQTS diagnosis (clinical and/or molecular).

(Level of Evidence: B)
2. Beta blockers are recommended for patients with an LQTS clinical diagnosis (i.e., in the presence of

prolonged QT interval). (Level of Evidence: B)
3. Implantation of an ICD along with use of beta blockers is recommended for LQTS patients with

previous cardiac arrest and who have reasonable expectation of survival with a good functional status
for more than 1 y. (Level of Evidence: A)

Class IIa
1. Beta blockers can be effective to reduce SCD in patients with a molecular LQTS analysis and normal

QT interval. (Level of Evidence: B)
2. Implantation of an ICD with continued use of beta blockers can be effective to reduce SCD in LQTS

patients experiencing syncope and/or VT while receiving beta blockers and who have reasonable expectation
of survival with a good functional status for more than 1 y. (Level of Evidence: B)

Class IIb
1. Left cardiac sympathetic neural denervation may be considered for LQTS patients with syncope, torsades

de pointes, or cardiac arrest while receiving betablockers. (Level of Evidence: B)
2. Implantation of an ICD with the use of beta blockers may be considered for prophylaxis of SCD for patients

in categories possibly associated with higher risk of cardiac arrest such as LQT2 and LQT3 and
who have reasonable expectation of survival with a good functional status for more than 1 y. (Level of Evidence: B)

Circulation. 2006;114:e385-e484
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Muchas gracias !!!!
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