Sindrome de QT largo, bloqueo bilateral de rama
y sincope
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Un paciente de 15 afos, desde los 18 meses de edad presentaba crisis convulsivas y episodios sincopales,
por lo que fue tratado como epiléptico, recibiendo diferentes drogas anticonvulsivantes sin mejoria cli-
nica, hasta que un episodio se produjo en un hospital, donde se constat6é arritmia ventricular. En los
estudios realizados se detecté QT largo, trastornos de la conduccion AV e intraventricular, arritmia ven-
tricular v déficit auditivo en el oido izquierdo para altas frecuencias (4.000 c/s), que indicarian la pre-
sencia de sindrome de Jervell-Lange Nielsen parcial. Lo original de este caso es la combinacién de Q-T
prolongado con bloqueo de rama bilateral (BRD, BRI o la alternancia de ambos), asociados a bloqueo
AV 3:2 tipo Wenckebach. Durante su internacion present6 episodios sincopales por taquicardia ventricu-
lar que no cedieron con la administracion de lidocafna ni isoproterenol, y fueron controlados con mar-
capaseo ventricular a 85 por minuto, por lo que se decidi6 la implantacion de marcapasos definitivo
asociado luego a propranolol. Asimismo, en un estudio poligrifico (EEG y ECG) se disminuyo la fre-
cuencia del marcapaseo, produciéndose una crisis sincopal por flutter ventricular que cedié al aumentar
la frecuencia del marcapasos, sin constatarse descargas cerebrales anormales, descartindose asi la patolo-
gia cerebral como causante de las crisis convulsivas y sincopales que habia presentado el paciente desde

su infancia.

Desde la descripcion original, en 1957, por
Jervell y Lange Nielsen, de la asociaciéon entre
intervalo QT largo, sordera y sincope,! y la
de Romano en 1963° (QT prolongado y sinco-
pe), hasta la fecha ha ido incrementdndose el
nimero de casos publicados y se han referido
distintas presentaciones clinicas® en las cuales,
ademds de la presencia o no de sordera, se anali-
za su incidencia familiar o esporiadica®® v la

aparicion primaria o secundaria.

Estos pacientes tienen un intervalo QT largo,
presumiblemente debido a una dispersiéon tem-
poral de la refractariedad,® lo cual los predis-
pone a la produccion de arritmias ventriculares
catastroficas,” con o sin sincope o muerte
subita.® Existen en la literatura casos en los
que, ademds de QT prolongado se observa
disociacidbn AV.? bloqueo AV v blogqueo de
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rama intermitente.!°

Un paciente con episodios sincopales a repe-
ticibn presentd QT prolongado, taquicardia
ventricular y diferentes grados de bloqueo de
rama (tipo Mobitz 1I), que culminaron con
falla de la conduccién auriculoventricular.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo masculino, de 15 afos, cuyo cuadro
clinico se inici6 a los 18 meses con episodios sincopales
y crisis convulsivas. Fue tratado como epiléptico, reci-
biendo diferentes drogas; en los dltimos afios fue medi-
cado con fenobarbital y difenilhidantoina. Pese a tener
concentraciones plasmaticas adecuadas de ambos tdrma-
cos, los episodios sincopales persistieron.

Se le efectuaron EEG, en algunos de los cuales se
mencionaba ‘“‘actividad anormal en 4rea media del he-
misterio izquierdo”; los sincopes eran desencadenados
por esfuerzos fisicos, emociones o cuadros infecciosos.

En el 4ltimo mes las pérdidas de conocimiento se
hicieron mas frecuentes, produciéndose una de ellas en
ambiente hospitalario, donde se constaté arritmia ven-
tricular. Fue estudiado, comprobdndose taquicardia
ventricular y bloqueo AV 2:1 infrahisiano durante la
estimulacién auricular a 100 por minuto.

Antecedentes familiares: Padre de 52 afios, sano, con
ECG normal. La madre, de 54 afos, tiene antecedentes
de asma bronquial y ECG normal y ha presentado epi-
sodios de pérdida de conocimiento “vinculados” con su
enfermedad bronquial y aparentemente relacionados con
administracién de adrenalina. Tiene tres hermanos ma-
yores, uno de los cuales, de 27 afios, ha tenido episodios
de pérdida de conocimiento en relacién con esfuerzos
y/o emociones. Su abuela paterna fallecié de un sincope
a los 53 afios. No existian lazos consanguineos en la
familia.

Cuando ingreso, el paciente se encontraba ltcido, y su
examen fisico, asi como los datos de laboratorio y la
radiografia de térax, eran normales. El primer ECG
(Fig. 1), as{ como los posteriores, mostraron ritmo sinu-
sal, con una frecuencia de 70 por minuto, PR y QRS
normales; intervalo QT: 0,50 segundos, y QTC: 0,53

Fig. 1. ECG al ingreso. Frecuencia 70
por minuto, bajos voltajes del QRS, alte-
raciones difusas de la repolarizacion ven-
tricular con Q-T largo: 0,50 seg. Q-Tc
0,53 seg.

segundos; un ecocardiograma modo M y 2D evidencié
leve prolapso mitral.

Tras seis dias de internacién, durante los cuales no
se detectaron arritmias, se efectuaron un Holter y una
ergometrifa en forma simultanea. Durante la misma, a
600 KGM y con una frecuencia sinusal de 120 por
minuto, aparecié bloqueo auriculoventricular 2:1 vy
bloqueo de rama derecha. Al detenerse la prueba ergo-
métrica, el paciente refirié una sensacién mal definida

Fig. 2. Holter. Ritmo sinusal con frecuencia que varia entre 64
y 120 por minuto. El Q-T dura 0,36 seg al comiento de la pri-
mera tira, prolongandose hasta 0,58 seg al final de la tira inferior,
con inversion de la onda T. El Q-Tc¢ dura entre 0,47 y 0,58 seg.
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de malestar general e incomodidad epigistrica, similar
a la que experimentaba habitualmente antes de un
episodio sincopal. Al cabo de tres minutos, con una
frecuencia sinusal de 62 por minuto, retomé la conduc-
cién AV 1:1 con QRS normal. El intervalo Q-T se acortd
de 0,44 segundos a 0,36 segundos durante la ergome-
tria, mientras el R-R disminuy6 de 0,80 a 0,54 segundos
y el Q-Tc¢ no se modificé.

El Holter present6 ritmo sinusal con frecuencia car-
diaca entre 64 y 120 por minuto (Fig. 2).

El intervalo Q-T varié entre 0,36 y 0,58 segundos
con un Q-Tc que oscilé entre 0,47 y 0,58 segundos. Se
registraron durante la grabacién dos fendmenos impor-
tantes: 1) cambios notorios en la mortfologia de la onda
T, la que pasé de positiva con Q-T de 0,44 segundos a
68 por minuto, a muy negativa con Q-T que se prolongd
a 0,58 segundos a 63 por minuto. 2) Bloqueo AV 3:2
tipo Wenckebach, en el cual cada primer latido condu-
cido mostré6 QRS de morfologia normal y cada segundo
latido conducido, BRD (Fig. 3A).

Tras permanecer asintomdtico durante tres dias, el
paciente present6 subitamente, durante el reposo, pér-
dida de conocimiento y convulsiones ténicas, con recu-
peracidon espontanea. Transterido a la unidad coronaria,

permanecié con ritmo sinusal y asintomadtico hasta el
dia siguiente.

En la Figura 3B se observa bloqueo AV 3:2 tipo
Wenckebach, pero en este caso el segundo latido condu-
cido de cada secuencia mostré imagen de BRI con un
intervalo P-R de 0,44 segundos.

La Figura 4 muestra también bloqueo AV tipo
Wenckebach 3:2 pero, a diferencia de lo mostrado en
la Figura 3, los latidos conducidos presentaban alter-
nancia de BRD y BRI.

La Figura 5 muestra una notoria prolongacién del
intervalo Q-T (entre 0,60 y 0,72 segundos en la primera
tira), con aparicién de arritmias ventriculares severas
(extrasistoles ventriculares, duplas, colgajos de taquicar-
dia ventricular y FV). El paciente presenté varios epi-
sodios similares, de los cuales se recuperd espontinea-
mente. Fue medicado con lidocaina IV y con goteo de
isoproterenol, sin poderse controlar las arritmias, las que
finalmente revirtieron con marcapaseo ventricular a 85
por minuto.

El paciente permanecié asintomdtico durante 48 ho-
ras, por lo que se decidié colocar un marcapasos epi-
cardico definitivo y medicarlo con 80 mg diarios de
propranolol. Tres dias después de la colocacién del
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Fig. 3A. Holter. Bloqueo AV 3:2 tipo
Wenckebach; el primer latido conducido
de cada periodo tiene conduccidn intra-
ventricular normal y el segundo bloqueo

de rama derecha.

Fig. 3B. Bloqueo AV 3:2 tipo Wencke-
bach. A diferencia de lo que ocurre en
la Figura 3A aqui cada segundo latido
conducido muestra bloqueo de rama

izquierda.
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marcapasos definitivo se efectué un estudio poligrifico
(EEG y ECG) con registro de 21 derivaciones simulta-
neas (sistema internacional 10-20). Durante el mismo
se disminuy6 la frecuencia de estimulacién a 50 por
minuto, lo que provocd una crisis sincopal por flutter
ventricular que desaparecié al aumentar la frecuencia de
estimulacién a 90 por minuto, con recuperacién comple-
ta del paciente. El estudio demostré la ausencia de
descargas cerebrales anormales durante el episodio. La
tomografia computada cerebral fue normal. Una audio-
metria mostré un déficit auditivo en el oido izquierdo
para frecuencias altas (4.000 c/seg).

DISCUSION

La asociacidon de Q-T largo y arritmias ventricu-
lares malignas acompafiadas o no por sincope
ha sido comunicada previamente,* asi como la
combinacion de Q-T prolongado con trastornos
de la conducciéon AV e intraventriculares.*? Sin

embargo, su asociacidén con bloqueo de rama

bilateral, combinacién sumamente infrecuente
de trastornos de conduccion, no ha sido pu-
blicada. |
En este caso, que mostraba tanto conduccidn
auriculoventricular como intraventricular total-
mente normal durante las frecuencias cardiacas
habituales, la taquicardizacién provocaba la
aparicion de BRD, BRI o la alternancia de am-
bos, asociados a bloqueo AV 3:2 tipo Wencke-
bach. Esto permite suponer que en ambas ramas
la duracién de los periodos refractarios estaria
prolongada y la curva de recuperacién serfa de
pie lento. En la Figura 3A la conduccién serfa
3:1 en la rama derecha (conduccién del esti-
mulo por esta rama solamente en ¢l primer
latido, con bloqueo del mismo en el segundo y
tercero), o 3:2 con un retardo del estimulo ma-
yor en la rama derecha que en la izquierda en
el segundo latido conducido. En la rama iz-
quierda, la conduccibn es 3:2, tipo Wenckebach.
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Fig. 4. Bloqueo AV 3:2 tipo Wencke-
bach, con conduccion alternante en las
ramas derecha e izquierda. El esquema al
pie de la figura muestra una de las posi-
bles explicaciones de este trastorno de
conduccion. A: activacion auricular.
AV: conduccion por el nodulo AV, nor-
mal. R: conduccion por ambas ramas
del haz de His. D: derecha. I: izquierda.
V: activacion ventricular. En “R”, la
linea cortada representa detencion de
la activacion en esa rama: la linea on-
' 0 dulada, disminucion de la velocidad de
conduccion en la rama.
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En la Figura 3B, con una frecuencia sinusal
menor, la conduccion ocurre a la inversa. La
rama derecha presenté conduccion 3:2 tipo
Wenckebach la izquierda 3:1 o 3:2. En la
Figura 4 alternaban la conduccién por la rama
derecha y por la izquierda: el primer latido
conducido de cada ciclo mostraba imagen de
BRD con P-R normal; el segundo, con un P-R
de 0,48 segundos, imagen de BRI y la tercera

L
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Fig. 5. Derivaciéon DIl registrada durante un episodio de pérdida
de la conciencia. En la primera tira extrasistolia ventricular
bigeminada y una dupla ventricular. El Q-T de los latidos sinu-
sales dura entre 0,60 y 0,72 segundos y el segundo latido de la
dupla presenta R{T. En la segunda tira, el Q-T dura Q0 72 segun-
dos y todos los latidos muestran el fenémeno de R/T. En la
tercera tira, un colgajo de TV irregular, polifocal de cinco lati-
dos, alterna con EV aislada y TV corta, El QT se mantiene muy
largo. En la peniltima y aGltima tira, TV polifocal y comienzo
de FV gruesa.
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onda P bloqueada. El diagrama del pie de la
fipura muestra una interpretacidon posible de
la secuencia de activaciéon: el primer latido se
bloqueaba totalmente en la rama derecha y
conducia por la izquierda, el segundo se blo-
queaba en la izquierda y conducfa lentamente
por la derecha y el tercero se bloqueaba en
ambas ramas, o sea que existia conduccion 3:1
alternante en las dos ramas. No puede descar-
tarse sin embargo, considerando que la veloci-
dad de conduccién en la rama derecha es baja,
como puede verse en el segundo latido, que el
primer impulso no bloqueaba en la rama dere-
cha, sino que, por tener menor velocidad de
conduccién que la rama izquierda, esto causara
la aparicién de imagen de BRD; o sea que la
conduccion era 3:2 en la rama derecha y 3:1 en
la rama izquierda.

Como explicacién alternativa al mecanismo
propuesto en el diagrama de la Figura 5, cabe
considerar la participaciéon excluyente o asocia-
da de una modificaciéon en la conduccién nodal
que determine la secuencia de Wenckebach AV
3:2. Las diferencias en los ciclos que caracteri-
zan a la periodicidad de Wenckebach pueden
determinar conduccion variable en las ramas.

Durante la internacién en unidad coronaria
se constatd que estos fenomenos precedieron a
la aparicidon de crisis sincopales con convulsio-

nes toénico-clénicas asociadas con taquicardia

ventricular,

Dado que en la literatura se comprueba la
utilidad de la estimulacién ventricular en la su-
presidon de arritmias ventriculares en pacientes
con QT prolongado y su asociacién con la admi-
nistracion de propranolol,**> se marcapased
al paciente a 85 por minuto, desapareciendo las
arritmias y la sintomatologia, por lo cual se
decidié la implantacion de un marcapasos defi-
nitivo, agregando luego propranolol 80 mg/dia.

Se realizaron evaluaciones periddicas del
paciente hasta los cinco afios, comprobandose
que se encontraba asintomdtico.

SUMMARY

Since the original description, in 1957, by Jervell and
Lange Nielsen, of the association of prolonged Q-T
interval, deatness, and syncope, and the next one, by
Romano, in 1963 (prolonged Q-T and syncope) until
now, the number of published cases has stadily in-
creased, and different clinical presentations have been
communicated; in all of them, besides the presence or

absence of deafness, sporadic or familiar incidence was
analized, as well as a primary or secondary appearance.
All of these patients have a prolonged Q-T interval in
the ECG, which indicates a temporal dispersion of
refractoriness, predisposing them to catastrophic ven-
tricular arrhythmias, with or without clinical presence
of syncope or sudden death. There have been described
in the literature cases of association of Q-T prolongation
with AV dissociation, AV block and intermitent bundle
branch block. The aim of this communication is to
present a patient with repetitive syncopal episodes,
prolonged Q-T interval, ventricular tachycardia and
different degrees of bundle branch block, which cul-
minate in AV conduction failure.
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