Urgencias

:: Sindrome de QT largo familiar

- Este documento es una traduccion de las recomendaciones elaboradas por el Pr. Le Marec parasu
© aplicacion en Francia, revisada y publicada en Orphanet en 2008.

- Algunosdelosprocedimientos mencionados, en particularlostratamientosfarmacolégicos,pueden
no estar validados en el pais en el que usted ejerce.

Sinénimos:
Sindrome de QT largo congénito

Formas especificas: Sindrome de Romano-Ward, Sindrome de Jervell y Lange-Nielsen, Sindrome de Timothy

Definicion:
Es una enfermedad hereditaria caracterizada por una prolongacion del intervalo QTc en el ECG que se acompaia
generalmente de cambios en la morfologia de laondaT.

QTc=QT/™ KR (QT medido en el ECG en segundos, intervalo RR entre dos complejos QRS en sequndos, Trazado ECG)

Esta anomalia en el electrocardiograma revela una alteracién de la repolarizacién ventricular que expone al riesgo
de taquiarritmias ventriculares (torsades de pointes, fibrilacion ventricular), que pueden causar sincope y muerte
subita. Puede haber numerosos genes implicados pero los 3 genes mas frecuentes son: KCNQ1, KCNH2 y SCN5A.
Cada uno provoca un cuadro clinico ligeramente distinto. Algunos medicamentos pueden ser muy peligrosos.

Para saber mas:
Consultar la ficha de Orphanet.
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Ficha para los servicios de ambulancias
Llamada para atender a un paciente afectado por el sindrome de QT largo

» Sindromes de Romano y Ward, de Jervell y Lange-Nielsen, de Timothy

» enfermedad congénita de herencia principalmente autosémica dominante (Romano y Ward, Timothy) pero con
algunas formas de herencia autosémica recesiva (Jervell y Lange-Nielsen), con una prevalencia al nacimiento
de un individuo de cada 5000. Se trata de una canalopatia, que provoca anomalias de los canales del potasio y/o
del sodio, lo que conlleva una alteracion de la repolarizacion ventricular

> trastornos graves del ritmo cardiaco: torsades de pointes, fibrilacion ventricular, etc.
» sincope, a menudo durante o después de un esfuerzo o durante un periodo de estrés

P muerte subita

» betabloqueantes
» desfibrilador implantable

P aveces: marcapasos, simpatectomia izquierda

- malainterpretacion de un sincope ante un cuadro pseudoneurolégico (convulsién del nifo, etc.)

- hay muchos medicamentos contraindicados o desaconsejados, entre los que se incluyen: antiarritmicos
(incluida la amiodarona), diuréticos no ahorradores de potasio, neurolépticos, antidepresivos,
antihistaminicos, antiinfecciosos (hay listas para consultar)

- vigilar estrechamente la hipopotasemia ya que puede favorecer arritmias ventriculares graves.
- todo sincope con QT largo debe ser estudiado

- el estrés puede favorecer la aparicion de los trastornos

» calcular el QTc (QTc largo > 440 ms)
> fibrilacidn ventricular y otras causas de parada circulatoria: sin particularidades

P torsades de pointes recidivantes: inyeccion i.v. lenta de 2 g de sulfato de magnesio, después mantenimiento con
3 a 20 mg/min; betabloqueante i.v. (propranolol 1 mg/min sin sobrepasar los 10 mg)
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Ficha para las urgencias hospitalarias

Las situaciones de urgencia se presentan en dos contextos diferentes:
1. El paciente es atendido por un sincope o una muerte subita.

El objetivo es hacer el diagnéstico y empezar el tratamiento de urgencia (estabilizacién hemodindmica'y
prevencién de recidivas).

» Siel paciente esta en parada circulatoria por fibrilacion ventricular:
= maniobras de reanimacion y desfibrilacién

B monitorizacion electrocardiogréfica continua. Hacer siempre un electrocardiograma vy registrar todos los
episodios de malestar general.

B buscar sistematicamente:
- os medicamentos que toma o ha tomado el paciente (preguntar especialmente por cambios recientes)
- otros factores desencadenantes: esfuerzo (especialmente natacion), estrés emocional o sonoro, etc.
» Ante un trastorno del ritmo incesante (sincope convulsivo por torsades de pointes recidivantes):

= Garantizar una asistencia en un lugar tranquilo. El estrés es un factor desencadenante importante para
estos trastornos del ritmo.

= Poner una inyecciéon de magnesio (bolo intravenoso de 2 g de sulfato de magnesio en inyeccién intravenosa
lenta, seguida de una perfusién continua de 3 a 20 mg/min de sulfato de magnesio).

= Si esto no resulta eficaz: inyeccién intravenosa lenta de un betabloqueante, por ejemplo, propranolol (p. €j.,
Sumial ®, ampollas de 5 mg)

- En el adulto: inyeccion i.v. lenta de T mg por minuto sin sobrepasar la dosis de 10 mg (2 ampollas).
- En el nifio se recomienda utilizar una posologia i.v. de 0,1 mg/kg
= En caso de persistencia de la tormenta eléctrica: sedacién, intubacién y ventilacion

= Sobretodo, no utilizaramiodarona (Trangorex ®), que es ampliamente utilizada en las paradas cardiacas
con arritmias ventriculares repetitivas

> Siel paciente es atendido después de un sincope
= Es fundamental hacer el diagnéstico de sincope y de sindrome de QT largo

- Calcular intervalo QTc. Un valor > 440 ms en varones y >460 ms en mujeres se considera patoldgico. A
menudo, los pacientes con arritmias presentan valores muy prolongados (> 500 ms)

- Analizar la morfologia de la onda T (ondas bifidas o alternancia, es decir, cambios latido a latido en la
morfologiay eje de laondaT...).

- No considerar nunca un sincope como banal si el QT es prolongado.

= Hay que medir la duracion del intervalo QT y calcular el QT corregido:

QTc = QT/ V&% (QT medido en el ECG, intervalo RR entre dos complejos QRS, o nimero de milimetros por 4
ciclos). Ver Trazado ECG

,_.;_:' - Entodos los casos, tener cuidado de no utilizar sustancias antiarritmicas toxicas (ver anexo)




2. El paciente estd afectado por un sindrome de QT largo pero es tratado por otro problema médico.

Es importante no pasar por alto el diagndstico, haciendo una valoracién exhaustiva y sistematica del ECG, para
poder poner en marcha estrategias dirigidas a disminuir el riesgo arritmico (muy especialmente evitar farmacos
que puedan prolongar la repolarizacion ventricular).

P Esfundamental no pasar por alto el diagnéstico del sindrome de QT largo
= QTc > 440 ms +/- anomalia de la morfologia de laonda T.
= Historia clinica cuidadosa: antecedentes familiares de QT largo, sincope o muerte subita.

= Averiguar si ha habido casos de sincope convulsivo asociados a un trastorno del ritmo ventricular paroxistico
(torsades de pointes). En caso de convulsiones, hacer sistematicamente un ECG (muchos pacientes han sido
diagnosticados errbneamente de epilepsia en los primeros episodios).

QTc = QT/¥&R (QT medido en el ECG en segundos, intervalo RR entre dos complejos QRS en segundos, o
numero de milimetros en 4 ciclos en un ECG estandar a velocidad de 25 mm/s y dividido entre 100).

Trazado ECG

V 25 mm/sec.4 RR (mm)=RR en msec

A
¥

® Hacer una analitica y comprobar que la potasemia sea normal

= Atencién a todas las situaciones que puedan bajar la potasemia (por ejemplo, reposicion tras una
hemorragia grave)

= No interrumpir el tratamiento con betabloqueantes cuando esté prescrito
= Qrganizar inmediatamente una vigilancia con monitorizacion del paciente

= No es frecuente que los pacientes lleven implantados desfibriladores o marcapasos pero, en dicho caso,
habra que tomar las precauciones habituales para evitar unincidente en caso de cirugia con bisturi eléctrico

= Evitar los medicamentos peligrosos (ver anexo)

Si se trata de un sincope o de una parada circulatoria:

» ;Doénde? Centro hospitalario universitario (CHU) con centro de referencia para las arritmias hereditarias. De otro
modo, servicio de cardiologia con competencias para tratar los trastornos del ritmo.

P ;Cuando? lo mas rdpidamente posible

P ;COmo? tras la estabilizacion hemodinamica, mediante vigilancia con monitorizacién

> Evitar los medicamentos potencialmente téxicos (ver anexo)

Anestesia
» Algunos anestésicos (halogenados) pueden empeorar el QT largo

P Atencion también a todas las situaciones que puedan hacer bajar la potasemia, lo que agravaria la situacién del
ritmo

> Evitar el estrés




Deben tomarse con la ayuda de los centros de referencia y/o de competencia para las arritmias hereditarias.

»

Dar al enfermo y/o a sus padres unainformacién lo mas completa posible. Informarles sobre las precauciones
gue se deben tomar, pero también sobre aquello que el enfermo estd autorizado a hacer.

Tener un especial cuidado a la hora de comunicar el diagnéstico (los miembros de la familia que reciban esta
noticia también pueden estar afectados sin saberlo)

Dado que el sindrome es familiar, solicitar rapidamente contactar con la familia para informarles.

Es aconsejable disponer de ayuda psicolégica desde el momento del anuncio del diagnéstico.

La donacion de 6rganos es posible, excepto el corazén. No se conocen afecciones de otros 6rganos en esta
enfermedad genética.
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Los medicamentos contraindicados son aquellos que se han asociado a casos documentados de torsades de
pointes. Los medicamentos desaconsejados o que se deben utilizar con precaucién son las sustancias que no
son electrofisiolégicamente neutras. Por razones farmacodinamicas o debido a su pertenencia a una familiao a
una clase terapéutica, es mejor evitarlos o prescribirlos Unicamente bajo una monitorizacion electrocardiografica
estricta.

» MEDICAMENTOS CARDIOVASCULARES
1. Antiarritmicos de clase |
= Contraindicados:
- Quinidina (Cardioquinol ®, Longaquin®)
- Disopiramida (Rythmodan®, Dicorynan®)
= Desaconsejados:
- Flecainida (Apocard®)
- Propafenona (Rythmonorm?®)

La mexiletina (Mexitil®) y la lidocaina (Lincaina®) son antiarritmicos de clase Ib que tienden a acortar
el intervalo QT y que, por lo tanto, no son nocivos en teoria y, a veces, pueden ser beneficiosos; sin
embargo, solo deben utilizarse bajo una vigilancia especializada.

2. Antiarritmicos de clase Il
= Contraindicados:
- Amiodarona (Trangorex®)
- Sotalol (Sotapor®)
3. Diuréticos
= Contraindicados:
- Todos los diuréticos no ahorradores de potasio
4. Vasodilatadores cerebrales
= Contraindicados:

- Los derivados de la vincamina: Tepavinca®

» LOS PSICOFARMACOS
= Contraindicados:
- Neurolépticos:
* Clorpromazina (Largactyl®, droperidol (Droleptan®), haloperidol (Haldol®), tioridazina (Meleril®)
- Antidepresivos:
* Imipramina (Tofranil®)
* desipramina (Pertofran®)
* amitriptilina (Deprelio Tryptizol®)
* doxepina (Sinequan®)
* maprotilina (Ludiomil®)
= Desaconsejados:

Todos los medicamentos de la familia de las fenotiazinas, butirofenonas, benzamidas, imipraminas y del litio.




» LOS ANTIINFECCIOSOS
= Contraindicados:

- Eritromicina (Bronsema®, Eritrogobens®, Eritroveinte®, Pantomicina®) y amfotericina B (Fungizona®,
ambisome®, Abelcet®)

- Trimetoprim + sulfametoxazol (Septrin®, Momentol®, Soltrim®)
- Amantidina (Amantadina®)

- Pentamidina (Pentacarinat®)

- Cloroquina (Resochin®), halofantrina (Halfan®)

- Azoles: Ketoconazol (Ketoisdin®, Panfungol®, Fungarest®, Keto-cure®), miconazol (Fungisdin®, Pasedon®,
Tremix®, Daktarin®), itraconazol (Canadiol®, Hongoseril®, Sporanox®)

= Desaconsejados:

Todos los macrolidos, mefloquina (Lariam®)

» ALERGOLOGIA
= Contraindicados:
- Antihistaminicos H1 no anticolinérgicos:
- Terfenadina (Cyater®, Ternadin®)
= Desaconsejados:

- Los demas antihistaminicos H1 no anticolinérgicos:

e Cetirizina (Zyrtec®, Virlix®), loratadina (Clarityne®), oxatomida (Oxatokey®)
- Los antihistaminicos anticolinérgicos:

* Hidroxizina (Atarax®), ciproheptadina (Periactin®, Viternum®), prometazina (Fernergan®),
dexclorfeniramina (Polaramine®), alimemazina ( Variargil®, Théraléne®), mequitazina (Mircol®),

doxilamina (Dormidina®)
- Los productos clasificados en los “descongestionantes”

* que contengan antihistaminicos, ejemplos: Benadryl®, Rinospray Antialérgico®, etc.

Estas recomendaciones han sido elaboradas con la colaboracion del Prof. Hervé Le Marec del Centro de
referencia de los trastornos del ritmo cardiaco de origen genético (Centre de référence des troubles du
rythme cardiaque d’origine génétique), de la Asociacion Bien Vivre avec le QT long (Vivir Bien con el QT
largo), y del Dr. Gilles Bagou SAMU-69 Lyon, en Francia.

Fecha de realizacion: 7 de noviembre de 2008
Estas recomendaciones han sido adaptadas a Espana con la colaboracion de los Dres. Esther Zorio del
hospital La Fe de Valencia, Maria Victoria Cafiadas del Hospital Clinico San Carlos de Madrid y Juan Ramoén

Gimeno del Hospital Virgen de la Arrixaca de Murcia.

Fecha de adaptacién: septembre de 2012

Estas recomendaciones han sido traducidas gracias al apoyo financiero de Shire A.G. £hlre
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