39. SINDROME DE
QT CORTO

Do, Coyetong Borbeito Coomaiio, Dro. Andrea Teirg Calderan.
¢Qué es?

Es una enfermedad rara de origen genético que se
engloba dentro de las canalopatias, es de decir,
gue se afectan los canales de potasio, sodio o
calcio del corazon, causando problemas en la
actividad eléctrica cardiaca.

La actividad eléctrica del corazén consta de una
fase de activacion (llamada despolarizacion) y de
una fase de relajacion (llamada repolarizacion).
Ambas se reflejan en el electrocardiograma (ECG)
en forma del complejo QRS y de la onda T,
respectivamente. La duracion del intervalo QT nos
informa de si |a repolarizacion es normal (<460ms).

En esta enfermedad, como consecuencia de
alteraciones en los canales, la repolarizacion se
altera y el intervalo QT es mas corto de lo normal,
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diagnosticindose si en un electrocardiograma se
objetiva un QTc =330 ms o si es <360 ms y se da
alguna de las siguientes: historia familiar de la
enfermedad o de muerte sibita en £ 40 afos,
mutacion patogénica o supervivientes de arritmias
ventriculares malignas en ausencia de cardiopatia.

¢Qué sintomas puedo tener y qué tipos hay?

En muchos de los casos no se tiene ninguno. Como
tienen mas riesgo de tener arritmias, como la
fibrilacion auricular o© arritmias wventriculares
malignas, pueden presentar episodios de
palpitaciones, mareos, pérdida de conocimiento o en
el peor de los casos, muerte sibita.

¢Qué pruebas me realizaran?

Las pruebas fundamentales son:

* Electrocardiograma: es la prueba principal, la que
levanta la sospecha y en la gue se basa el
diagndstico, al encontrar un QT corto.

* Holter-ECG: principalmente  para
arritmias cardiacas.

= Estudio genético: para intentar detectar el defecto
genético causante, aungue la mayoria de las veces
no se detecta.

detectar

¢ Existe tratamiento?

Mo existe un tratamiento especifico o curativo. En
algunos casos se puede iniciar algin tratamiento
farmacolégico como la quinidina.

LARES HEREDITARIAS, la guia para pacientes y

En aquellos pacientes que hayan sobrevivido a una
muerte subita por una arritmia ventricular maligna,
estaria indicado el implante de un desfibrilador.

¢Quaé riesgo tienen mis familiares de tener la
enfermedad?

En la mayoria de los casos es autosomica dominante
y sus hij@s, herman@s y padres tienen un 50% de

probabilidades de tener el defecto genético.

Si identificamos el defecto podremos buscarlo en
ellos.

Recomendaciones de estilo de vida:

* 5i presenta sintomas de gastroenteritis, recuerde
mantenerse siempre bien hidratado y haga una
reposicion adecuada de sales minerales (suero
oral, bebidas isotdnicas, etc.). 5i no es capaz de
tolerar la via oral por nauseas o vomitos, debe
acudir a urgencias para analizar los iones y
realizar una reposicion hidrosalina adecuada.

+ (Puedo realizar deporte? 5i, si se encuentra
asintomatico, siempre evitando realizarlo en
situaciones de calor y manteniéndose bien
hidratado

Conduccidn de vehiculos:

+ [Este apartado esta regulado en Espafa por la Direccion
General de Trafico cuyo reglamento general se actualizd en
Abril de 2018 en el Boletin Oficial del Estado [Orden
PARAS175/2018 de 11 de Abril).
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