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INTRODUCCION

El sindrome de QT largo (SQTL) es una enfermedad
que se caracteriza por prolongacién del tiempo de re-
polarizacion ventricular y predisposicion a arritmias
ventriculares potencialmente letales. La etiologia del
SQTL puede ser congénita o adquirida. E1 SQTL con-
génito suele ser de origen genético. E1 SQTL adquirido
es generado principalmente por la accién de farmacos
que prolongan la duracién del potencial de accién a
expensas de la inhibicién de los canales del sodio y/o
del potasio o por trastornos hidroelectroliticos, como
hipopotasemia, hipomagnesemia e hipocalcemia, los
cuales generan una alta predisposicién a presentar
torsade de pointes. La hipocalcemia prolonga la fase
2 del potencial de accién y, por lo tanto, el tiempo de
repolarizaciéon. Es una causa reversible de SQTL, ya
que la suplementacién correcta con calcio acorta el
intervalo QT y disminuye la probabilidad de arritmias
ventriculares malignas. (1, 2)

En esta presentacion se describe el caso de una
paciente con sindrome de QT largo secundario a hipo-
calcemia por hipoparatiroidismo primario.

CASO CLiNICO

Paciente de sexo femenino, de 18 anos, fumadora y
asmatica, que consulté por sincopes. Habia padecido
tres episodios sincopales durante el reposo nocturno,
presenciados por su padre, de instauracién brusca y

El sindrome de QT largo es causa de muerte stubita por arritmias ventriculares y puede ser
de origen congénito o adquirido. Entre las causas adquiridas, las mas frecuentes son los
trastornos i6nicos y los farmacos. En esta presentacion se describe el caso de una paciente
con sindrome de QT largo secundario a hipocalcemia por hipoparatiroidismo primario. Es
indispensable la deteccién de posibles causas secundarias y reversibles de sindrome de QT
largo, que son mas frecuentes que el origen genético, dado que tienen tratamiento etiolégico
eficaz y se evitan medidas diagndésticas y terapéuticas innecesarias.
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recuperacion espontanea rapida, con una duracién de
pocos segundos. En algiin sincope se habian asociado
movimientos de los miembros superiores de tipo ténico.
Nunca antes habia padecido un episodio similar.

Se derivo a Cardiologia al detectarse en el electro-
cardiograma un intervalo QT corregido de 530 mseg
(Figura 1). La morfologia del intervalo QT consistente
en prolongacién del segmento ST plano con onda T
final nos llev6 a considerar el diagnéstico de SQTL
congénito tipo 3, (3) por afectacién de la subunidad
alfa del canal del sodio cardiaco. Se estudié con eco-
cardiograma y Holter, con normalidad en ambos. Se
inici6 tratamiento con betabloqueantes y se planted la
necesidad de insertar un desfibrilador automatico im-
plantable dado el perfil de alto riesgo que presentaba la
paciente (intervalo QT corregido > 500 mseg, fenotipo
de SQTL tipo 3 y sincopes). (4) Asimismo, se realiz6
un estudio genético con secuenciacién completa de los
tres genes mas frecuentemente responsables de SQTL
congénito (KCNQ1, KCNH2y SCN5A). En este estudio
se hallaron polimorfismos asociados con frecuencia con
el SQTL en todos los genes, pero ninguna mutacién
missense que explicase un hipotético SQTL congénito.

La paciente sufrié un nuevo cuadro sincopal, esta
vez con claro perfil neurolégico, acompanado de mo-
vimientos ténico-clénicos y confusién poscritica; se
catalogé como un episodio convulsivo y se realiz6 una
tomografia axial computarizada craneal que mostré
calcificaciones en los ganglios de la base y la corteza
frontal bilateral. Se inicié tratamiento con farmacos
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antiepilépticos y en los analisis en ese momento se
detect6 un nivel de calcio sérico de 4 mg/dl y de f6s-
foro sérico de 6,3 mg/dl. Los niveles de parathormona
fueron indetectables en suero y finalmente se arribé
al diagndstico de hipoparatiroidismo primario con
hipocalcemia grave. Comenzé tratamiento con calcio
y tras varios meses, ya con la calcemia corregida (9,2
mg/dl), se realiz6 un nuevo electrocardiograma que
mostré intervalo QT corregido de 436 mseg (Figura 2),
habiendo cesado por completo los cuadros sincopales.

DISCUSION

La distincién entre la causa genética y adquirida del
SQTL no siempre es sencilla. De hecho, en numerosas
ocasiones existe una mutacion genética de base y al-
gun factor exégeno, como los trastornos electroliticos,
que actian como factor precipitante de arritmias
ventriculares. (5) Incluso se describieron mutaciones
y polimorfismos causantes de SQTL que son especial-
mente sensibles a desencadenantes ex6genos, como los
farmacos que prolongan el intervalo QT. (6) Entre los

desencadenante més frecuentes esté la hipocalcemia;
se han comunicado algunos casos de prolongacién del
intervalo QT secundarios a hipocalcemia, (7) muchos
de ellos en el contexto de sindromes poliglandulares
autoinmunitarios.

Laidentificacion de causas potencialmente reversibles
es un objetivo primordial en el manejo del SQTL. Ello
puede contribuir a realizar un tratamiento etiolégico
que reduzca el intervalo QT y disminuya la incidencia de
arritmias ventriculares malignas. Para ello es necesario
investigar el antecedente de toma de medicamentos que
puedan prolongar el intervalo QT y realizar una bioqui-
mica sanguinea que incluya calcio, magnesio y potasio.

En nuestro caso, basandonos en los criterios de
estratificacion de riesgo publicados por Priori y cola-
boradores, (4) se diagnosticé SQTL tipo 3 y se lleg6 a
realizar un estudio genético y plantear la necesidad
de un desfibrilador automaético implantable. Ante la
negatividad de hallazgos genéticos y el resultado de
las pruebas complementarias se arribé al diagnéstico
correcto de SQTL adquirido por hipocalcemia secun-
daria a hipoparatirodismo primario.
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SUMMARY

Long-QT Syndrome Secondary to Hypocalcemia

Long-QT syndrome is a congenital or acquired disorder that
produces sudden death due to ventricular arrhythmias. Elec-
trolyte disturbances and medications are the most common
causes of acquired long-QT syndrome. We describe the case of
a patient with long-QT syndrome secondary to hypocalcemia
caused by primary hypoparathyroidism. The secondary causes
of long-QT syndrome should be thoroughly examined as they
are more common than the genetic causes. Also, as they are
reversible with adequate etiological treatment, their correct
identification avoids unnecessary diagnostic and therapeutic
measures.
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