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Introduccién

£l Sindrome de QT Largo (SQTL) es una
canalopatia cardiaca congénita o adquirida
caracterizada por una repolarizacién

Madre

Ksposa ventricular prolongada. Esto se traduce en un
alargamiento del intervalo QTc en el
@@ electrocardiograma, lo que predispene ol
desarrollo de arritmias ventriculares
wllol, Moz, Mkl M2 MRS Wes: | polimérficas, fundamentalmente Torgodas de
s QTR T Pointes [1dP), sincope y muerte sibita crdioca '\
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en corazones estructuralmente sanos

- Electrocardiograma (ECG) y medicién del Qle:
Medicién del intervalo corregido por férmula de
Bazett

Valores clave: QTc > 470 ms (varones) o > 480 ms

(mujeres). Un valor > 500 ms ndica alto riesgo
arritmico.

+ Prueba de esfuerzo (Ergometria): Utilidad en la
fase de recuperacién (minuto 4)

para evaluar la respuesta del QT al estrés en LQTI.
» Escala de Schwartz: Puntuacién clinica que
integra antecedentes sintomaticos,

@l Electrocardiograma

Al Caso Clinico

* Paciente de 25 afios, no FRCV consulta por
palpitaciones o predominic nocturnas de
larga data. Refiere tener como antecedente
que su padre y su hermana de 7 dias de
edad murieren de muerte subita, ofra
hermana y sus 2 sobrinas presenton cuadro
de taquicardia y sincope por lo que fueron
estudiadas y se le diagnostico SINGROME DE
QT LARGO.
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ECG y datos familiares.

L N
N

) Farmacoterapia guiada por genotipo (Medicina de Precisién)
de primera linea [no Nadolsly

Estd indicada en presentan
ovanios sinfomatices o Qe > 500 ms o pesar de la dosis maxima
de betabloqueantes.

propranclel

Bioqueadores de candles de sodio: Mexileting

Suplementacién electroliica estratégica: Mantener iveles de. potasia

sérice en el imite superior alto (-4.0 - 4.5 mmol/L) medante
o ah de potasio (e},

2) Meduladores y feraplas avanzadas en inyestigacién:

Activadores do los canales de potasia I o ks

Férmacos "Chaperones" meleculares

Terapia génica y edicién genomica (CRISPR/Cas?)

Sllenciamiento ganético especifico de alele (RNA! / ASOs):

Vectores virales ARV

ganglios simpaticas toracicos izquierdos (T2 a T4).
i han resringido ol DEFIBRIADOR AUTOMATK
IMPLANTABLE o:

- Paclantes supervivientes o un para cardiaca abartada.

Aberdeje Quinirgics: Se realiza la ressecién de los primeros ‘

- Pacientes con sincope recurrente o Torsades de Pointes a pesarde |
terapia combinada Gpfima.

- DAl Subcuténes (S-ICD)-en pacientes cn SOTL sin necesidad de
estimulacin pora bradicardia.
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Conclusiones

El abordaje # del SQIL ha J
un cambio de paradigma hacia la medicina de
precision, apoyandose en

lo genetica, tecnicas
quirurgicas menos invasivas y el desarrollo de terapias
moleculares.
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cardiovascular a toda la familia permite aumentar

diagnostico  precoz la  evaluacion

la sobrevida y evitar las complicaciones.
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