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Resumen

El sindrome de QT largo (SQTL) es un
desorden hereditario asociado con muerte
subita caracterizado por una repolarizacion
andémala y prolongada, produciendo un
sustrato potencialmente peligroso en la
génesis de taquicardia ventricular, sincope e
incluso muerte subita; eventos que pueden
ser detonados por el estrés emocional o fisico,
los sintomas pueden presentarse
subitamente mediante convulsiones, sincope
o muerte subita como primera manifestacion,
esta entidad puede verse asociada con otras
condiciones genéticas como el sindrome de
Bekwitt-Widemann que se caracteriza por
macrosomia, macroglosia, anomalias
urogenitales y defecto de la pared abdominal.
Se presenta el caso de una paciente femenina
de 14 afios con SQTL y Sindrome de Becwitt-
Widemann, sometida a un procedimiento
ortopédico que requirid anestesia, se analizan
las implicaciones de la anestesia y la patologia

presentada.

Palabras clave: Sindrome Q-T Largo,
Sindrome de Becwitt Wideman, anestesia.

Abstract

Long QT syndrome is an inherited disorder
associated with sudden death characterized
by abnormal and prolonged repolarization
producing a potentially dangerous substrate
in the genesis of ventricular tachycardia,
syncope and even sudden death; Events that
can be triggered by emotional or physical
stress, the symptoms can suddenly appear by
convulsions, syncope or sudden death as the
first manifestation, this entity may be
associated with other genetic conditions such
as the Bekwitt Widemann syndrome that is
characterized by macrosomia, macroglossia,
urogenital anomalies and abdominal wall
defect.

The case of a 14-year-old female patient with
long Q-T syndrome and Becwitt Widemann's
syndrome submitted to an orthopedic
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procedure anesthesia, the

implications of anesthesia and the pathology

requiring

presented.
Keywords: Long Q-T sindrome, Becwitt
Widemann syndrome, anesthesia.

Introduccion

El sindrome de QT largo (SQTL) o sindrome de
Romano-Ward, se caracteriza por |la
prolongacion del intervalo QT (QTc > 440 ms)
y onda T anormal en el electrocardiograma
(ECG) de superficie [1].

Su manifestacion puede ser esporddica o
hereditaria siendo causa de muerte subita
debido a la prolongacion anormal del
intervalo de repolarizacién  cardiaco,
produciendo una condicién potencialmente
peligrosa para la aparicion de taquicardia
ventricular, convulsién y sincope. Estos
eventos pueden ser desencadenados por
estrés fisico o emocional [2].

Romano y colaboradores en 1963 y Ward en
1964 de forma independiente describen un
cuadro clinico con prolongacion del intervalo
QT demostrado por ECG y ligado a herencia
autosdmica dominante sin presencia de
sordera y con mayor prevalencia [3].

Las mutaciones asociadas a SQTL se han
reportado en los genes KCNQ1, KCNH2,
KCNE1, KCNE2, SCN5A, y ANK2. En el 30% de
los casos, no se identifican mutaciones. Estas
subunidades de genes codifican canales de
iones o proteinas implicadas en la modulacién
de corrientes iénicas [1].
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Diagndstico y manejo de QTLS.

La medicion precisa del intervalo QT del ECG,
es valiosa para el diagndstico de SQTL, este
debe ser determinado como un valor medio
derivado de al menos 3 a 5 ciclos cardiacos y
se mide desde el comienzo del primer
complejo QRS hasta el final de la onda T. La
medicidn del intervalo QT debe hacerse en las
derivaciones Il y V5 o V6, con el trazo mas
largo [5].

Basado en el andlisis de los datos de
mediciones del intervalo QT y RR en
individuos sanos, se desarrolld6 una
clasificacion simple de ECG de 3 niveles
descrito en la (Tabla 1).

Tabla 1. Valores de QTc para el diagndstico de

SQTL
Rango 1-15 Hombre Mujer
afos adulto adulta
Normal <440 ms <430mm <450 ms
Limite 440-460 430-450mm  450-470 ms
ms
Alargado  >460 ms >450mm >470mm

Recuperado de: Goldenberg, I. & Moss, A. Long QT Syndrome. Journal of
American College of Cardiology, 2008; 51(24).

Es importante distinguir factores adquiridos
que resultan en la prolongacién del intervalo
QT de la forma hereditaria de SQTL y realizar
diagnostico diferencial con isquemia de
miocardio, cardiomiopatias, hipopotasemia,
hipocalcemia, hipomagnesemia, efectos de
drogas e hipotermia. Las pruebas genéticas
hasta ahora se han utilizado con fines de
investigacion, por lo que la evaluaciéon de las
caracteristicas fenotipicas mencionadas en la
(Tabla 2), son el pilar en el diagnéstico de este
trastorno genético [5].
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Tabla 2. Criterios Diagndsticos para SQTL
Hallazgos Puntuacién
Electrocardiografico

Segmento QT corregido

» 480 ms 3
460-470 ms 2
450 ms (en hombres) 1
Torsada de pointes 2

Onda T alternada
Onda T mellada en 3 1
derivaciones

Frecuencia cardiaca baja 0.5
para la edad

Historia Clinica

Sincope

Con estrés 2

Sin estrés 1

Sordera congenita 0.5
Historia Familiar

Familiares con Dx. QTLS 1

Muerte Subita inexplicable 0.5

en familiares <30 afios

Recuperado de: Goldenberg, I. & Moss, A., 2008. Long QT Syndrome.

Journal of American College of Cardiology, 51(24).
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Sindrome de Beckwith-Wiedemann

El sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW);
OMIM 130650) es una afeccién congénita
caracterizada por el crecimiento prenatal y
postnatal excesivo, macroglosia y defectos de
la pared abdominal anterior acompainado de
organomegalia, hipoglucemia  neonatal,
hemihipertrofia, anomalias urogenitales, y en
aproximadamente el 5% de los nifios,
tumores embrionarios. La incidencia se
estima en uno por cada 13 700 nacidos vivos.
El SBW por lo general se presenta
esporadicamente en 85%, pero la transmisién
familiar ocurre en el 15% de los casos [1].

Se cree que la metilacion materna en el
KvDMR1 previene la transcripcién del gen
KCNQ10T1 y permite la expresion de CDKN1C
y KCNQ1. La mayoria de los casos SBW son
resultado de epimutaciones de los centros de
impronta IC1 distal o IC2 proximal de 11p15.5,
ya sea hipometilacion de KvDMR (50%) o
hipermetilacién de H19 (5%), 20% de los casos
se deben a disomia uniparental paterna del
cromosoma 11 (UPD11), las mutaciones en
CDKN1C ocurren en el 10% de los casos y los
reordenamientos cromosémicos ocurren en
menos del 2% de los casos de SBW donde
estan implicados casos de translocaciones
cromosomicas equilibradas que caen en el
locus KCNQ1 [1].

No existe un solo criterio clinico de consenso
para diagnosticar el SBW, este debe
sospecharse en personas que tienen uno o
mas de los siguientes criterios descritos en el
(Cuadro 1).
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Cuadro 1: Criterios mayores y menores asociados con SBW:

Criterios mayores asociados con SBW:

v" La macrosomia (peso y longitud/altura mayores al percentil 972).

v Macroglosia.

v" Hemihiperplasia (crecimiento excesivo asimétrico de una o mas regiones del cuerpo).

v' Onfalocele (hernia umbilical).

v" Tumor embrionario en la infancia (Por ejemplo, tumor de Wilms, hepatoblastoma, neuroblastoma,
rabdomiosarcoma).

v' Visceromegalia en uno o mas drganos intra-abdominales incluyendo el higado, bazo, rifiones, glandulas
suprarrenales y pancreas.

v' Citomegalia de la corteza suprarrenal fetal (Patognomonica).

v" Pliegues lineales anteriores en |6bulo del oido o pozos helicoidales posteriores en la oreja.

v" Displasia mesenquimal placentaria.

v" El paladar hendido (raro en SBW).

v' Lacardiomiopatia (raro en SBW).

v' Historia familiar positiva (1 miembro de la familia con diagndstico clinico confirmado o sugestivos de SBW).

Criterios menores asociados con BWS:
v" Hallazgos relacionados con el embarazo por ejemplo polihidramnios y prematuridad.
v" Hipoglucemia neonatal.

v" Lesiones vasculares por ejemplo nevo simple (por lo general aparecen en la frente, entrecejo o parte posterior del
cuello) o hemangiomas (cutaneos o extracutaneos).

v' Facies caracteristica incluyendo retrusion del tercio medio facial y pliegues infraorbitarios.

v" Anomalias cardiacas estructurales o cardiomegalia.

. o de hipoglicemia, egresando sin
El diagndstico de SBW se establece con tres L
o o complicaciones.
criterios mayores o dos criterios mayores y , .

Antecedentes personales patoldgicos: SQTL

por lo menos un criterio menor. La asociacion
entre SBW y SQTL esta subdiagnosticada
debido a la penetrancia incompleta del

diagnosticado en 2014, ultimo sincope en
2015 y actualmente en tratamiento con 40

) - mg de propanolol cada 8 horas. BWS
sindrome de QT y de su expresién retardada . L i L,
) diagndstico en 2002, ademas de subluxacion

en ECG, el SQTL podria ser pasado por alto en . .
] .. bilateral de la cadera y paladar hendido
pacientes jovenes con SBW [2]. L.
congenito.

Caso Clinico Antecedentes quirurgicos

Se presenta el caso de femenino de 14 afios Implante de desfibrilador automatico en 2015
de edad quien ingresa para intervencion y  palatoplastia  en 2003, ambas
quirargica por secuelas de luxacidn congénita intervenciones bajo anestesia general sin

de la cadera. Niega antecedentes familiares eventos adversos.

de importancia. Antecedentes perinatales:
producto macrosémico con paladar hendido
que amerita vigilancia hospitalaria por riesgo

A la exploracién fisica se encuentra a la
paciente en buenas condiciones generales,
presenta pliegues infraorbitarios, hipoplasia
en el tercio medio de la cara, boca con
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prognatismo, valoracion de via aérea con
apertura oral clase I, Mallampati clase |,
distancia esterno-menton clase I, Patil Aldreti
clase | y cuello con adecuados arcos de
desfibrilador
automatico implantable (DAI) desactivado en

movilidad. Térax con

regidn infraclavicular izquierda.

La valoracién por el servicio de cardiologia
indica programar el dispositivo en modo ODO
para evitar la generacién de falsas descargas
durante la intervencion quirdrgica y sin
contraindicacion para la realizacion de la
misma. Se sugiere mantener a la paciente en
reposo relativo y regresar a la funcién previa
del DAI posterior al procedimiento.

Manejo anestésico mediante anestesia
regional con sedacidn y vigilancia, medicacion
anestésica con midazolam 1 mgqg i.v fentanilo
100 mg i.v, el monitoreo basico reporta
tension arterial (TA): 104/63 mm Hg,
frecuencia cardiaca (FC): 71 latidos por
minuto (lpm), saturacién arterial de oxigeno
(SPO2): 96%, frecuencia respiratoria (FR): 10
rom. Previa antisepsia se realiza bloqueo
epidural con Ropivacaina al 0.75 % ,112.5 mg
en 15 mL en el espacio intervertebral L1-L2. Se
realiza sedacion con Propofol desde 90
ug/kg/min reduciendo la tasa hasta 30
ug/k/min.

Medicamentos adyuvantes utilizados:
Paracetamol 1 g, ranitidina 50 mg i,
ketorolaco 60 mg i.vy gluconato de calciol g
i.v. Al concluir procedimiento anestésico el
paciente se encuentra gasométrica vy
hemodinamicamente estable, tiempo
quirargico de 200 minutos, tiempo anestésico

de 240 minutos.
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Discusion

La evidencia para el manejo anestésico
Optimo de estos casos es limitada y derivados
principalmente de informes de casos.

Los pacientes con SBW pueden requerir
procedimientos  quirdrgicos desde su
nacimiento, o en cualquier etapa de su vida, si
bien la mayoria de los casos reportados han
sido intervenidos antes de los tres afos de
edad. Las correcciones mas frecuentemente
reportadas son por onfalocele, hernias
inguinales y macroglosia. Otra cirugia de
menor frecuencia son las correcciones del
labio y paladar hendido. Mas del 50% de estos
pacientes nacen prematuros, lo cual
incrementa su riesgo anestésico debido a las
enfermedades propias de la prematurez
como membrana hialina [7].

Los principales problemas en el manejo
anestésico del sindrome de SBW son la
hipoglucemia y la macroglosia. En el periodo
perioperatorio y se debe realizar monitoreo
frecuente de glicemias periférica y central; la
vigilancia debe extenderse hasta que el
paciente sea egresado del hospital. En
ocasiones los incrementos paulatinos del
aporte de glucosa son inadecuados ya que
estimulan la produccién de insulina por las
células beta del pancreas que estan
hipertrofiadas [7].

En el paciente con SQTL no sdlo requiere de
un diagndstico temprano también el abordaje
de esta entidad debe hacerse con la mayor
prontitud posible. Para el manejo clinico de
estos pacientes se recomienda la utilizacion
de betas bloqueadores, su mecanismo de
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accion esta probablemente relacionado con la
atenuacién de mecanismos adrenérgicos que
ocurren en este trastorno, especialmente en
los individuos con genotipos LQT1 y LQT2. En
un estudio de 139 pacientes con estos
genotipos, el tratamiento con Dbeta
bloqueantes fue asociado con una reduccién
significativa de la aparicion de eventos
cardiacos en mutaciones LQT1 y LQT2, pero
sin reduccién evidente en LQT3 [5]. La
utilizacion del desfibrilador cardioversor
implantable (DCI) ha demostrado ser muy
eficaz en los pacientes de alto riesgo con
SQTL.

La denervacidn simpatica cervicotoracica
izquierda se introdujo para el tratamiento de
SQTL antes de que los beta bloqueadores
estuvieran disponibles y se debe ser
considerar en aquellos pacientes con sincope
recurrente a pesar del tratamiento con beta
bloqueadores y en
experimentan arritmias recurrentes con DCI

[5].

pacientes que

Los pacientes con SQTL tienen un riesgo
mayor de desarrollar arritmias letales, mas
comunmente torsada de pointes; sin
embargo, el verdadero riesgo cardiaco
perioperatorio en estos pacientes se
desconoce [8]. (Figura 1)

La piedra angular del tratamiento es la
identificacion y detencién de cualquier
farmaco precipitante y la correccién agresiva
de las alteraciones metabdlicas, como la
hipopotasemia o hipomagnesemia.
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Imagen 1. Electrocardiograma

Esto puede lograrse reduciendo al minimo los
aumentos en tono simpatico y los niveles
circulantes de catecolaminas vy evitar
farmacos que prolongan QT.

Los expertos sugieren evitar anestésicos
volatiles, particularmente Sevoflurano, que
prolonga el intervalo QTc e inducir anestesia
general con propofol que no altera el QTc [8].
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Conclusiones

La asociacion del sindrome de Beckwith
Widemann asociado a QT largo implica un
doble reto en el manejo anestésico de estos
pacientes, por una parte, el manejo de los
aspectos clinicos relacionados con las
patologias en particular, el control de las
alteraciones metabdlicas como las
alteraciones de la glucemia asi como de los
cambios electroliticos, el control adecuado de
la via aérea, asi como anticipar las
alteraciones del ritmo cardiaco que pueden
aparecer o exacerbarse con el uso de los
anestésicos halogenados.

Cuando se utilizan técnicas regionales, el
mantener un ambiente tranquilo son
esenciales en la prevencién de las disrritmias,
el uso de anestésicos locales libres de
epinefrina es de suma importancia debido ala
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posibilidad de una alargamiento paraddjico
propiciado por la epinefrina.

El monitoreo es de suma importancia en el
seguimiento de los pacientes sometidos a
estos procedimientos, cabe mencionar que al
igual que en los pacientes sometidos a
anestesia general debe disponerse de un
desfibrilador, el equipo y los farmacos
necesarios para atender las arritmias y/o
cualquier contingencia que se presente.

El ambiente tranquilo y el control adecuado
del dolor en la sala de recuperaciéon suman
importancia relevante en el manejo integral
de estos casos.
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