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RESUMEN  

El síndrome del QT largo congénito de tipo Romano-Ward es una canalopatía 
arritmogénica poco frecuente, caracterizada por una grave alteración en la 
repolarización ventricular y traducida en el electrocardiograma por un alargamiento 
del intervalo QTc. Se documenta el caso de una paciente con síndrome del QT largo 
congénito de tipo 1, asintomática, con antecedentes familiares de muerte súbita y 
síndrome del QT largo, a quien se le realizó estudio ecocardiográfico, prueba 
ergométrica, detección de potenciales tardíos y dispersión del QT como complementos 
diagnósticos y estratificadores de riesgo. Se prescribió tratamiento farmacológico y 
semanas después se valoró su efectividad.  

Palabras clave: Síndrome del QT largo, canalopatía arritmogénica, prueba de 
esfuerzo, bloqueador de los receptores β.  

 

ABSTRACT  

The syndrome of congenital long Q-T interval (Q-T-i) of Romano-Ward type is an 
uncommon arrthymic channel disease, characterized by a severe alteration in 
ventricular repolarization and translated in the electrocardiogram by a lengthening of 
QTc interval.  

This is the case of a female patient presenting with type 1 congenital long Q-T, 
asymptomatic, with family history of sudden death and syndrome of long Q-T; an 
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echocardiography study, ergometer test, late potentials detection and Q-T dispersion 
as diagnostic complements and risk stratification. Drug therapy was prescribed and 
several weeks later its effectiveness was assessed.  

Key words: Long Q-T syndrome, arrhythmic channel disease, endurance test, β-
receptor blockers.  

 

 
 
 
 
INTRODUCCIÓN  

El síndrome de QT largo (SQTL) congénito de variante Romano-Ward es una 
canalopatía arritmogénica poco frecuente (1/5 000-10 000), caracterizada por una 
grave alteración en la repolarización ventricular traducida en el electrocardiograma 
(ECG) por un alargamiento en el intervalo QT, que predispone a arritmias 
ventriculares malignas y muerte súbita.  

Se han descrito 12 subtipos y tiene sus bases en la expresión de mutaciones en los 
genes responsables del correcto funcionamiento de los canales iónicos que generan el 
potencial de acción transmembrana.1  

Se presenta un caso con SQTL de tipo 1 y se realiza una actualización breve del tema.  

 
 
PRESENTACIÓN DEL CASO  

Paciente del sexo femenino, de 5 años, con antecedentes de salud, que es ingresada 
para estudio por antecedentes familiares de muerte súbita, relacionada con SQTL. Al 
examen físico no se detectó alteración alguna.  

Se le realizó ECG de 12 derivaciones y se detectó un intervalo QT corregido (QTc) por 
la fórmula de Bazzet, de 465 ms, 481 ms y 465 ms, en tres latidos consecutivos, con 
un promedio de 475 ms (figura 1).  
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Se indicó un ecocardiograma que reveló estructuras cardíacas normales. Se realizó 
una prueba ergométrica y se evidenció una frecuencia cardíaca máxima de 160 lpm y 
un alargamiento del QTc en esfuerzo máximo y recuperación temprana de 516 ms. 
Como complementos de la estratificación de riesgo se valoró la presencia de 
potenciales tardíos y dispersión del QT, y ambos estudios fueron positivos. Se aplicó 
la puntuación de Schwartz1 para el diagnóstico de síndrome de QT largo, con una 
probabilidad alta al obtener 4,5 puntos. Se concluyó entonces que se trataba de un 
síndrome de Romano-Ward con expresión fenotípica de un SQTL1.  

Se prescribió tratamiento farmacológico con propanolol, que se inició con dosis de 
1 mg/(kg·d) y se incrementó paulatinamente hasta 2,5 mg/(kg·d). Como medida 
complementaria se recomendó evitar la práctica de deportes competitivos, natación o 
ejercicio vigoroso. Tras tres semanas de iniciado el tratamiento se repitió la prueba 
ergométrica y se evidenció un frecuencia cardíaca máxima de 130 lpm y un 
incremento del QTc al esfuerzo máximo y recuperación temprana de 470 ms. El ECG 
mostró una normalización del intervalo QTc con valores de 447 ms, 417 ms y 436 ms 
en tres latidos consecutivos con un promedio de 433 ms (figura 2).  



Revista Cubana de Pediatría 2011; 83(1):188-192 

  
http://scielo.sld.cu 

191

 

 
 
DISCUSIÓN  

Existen dos variedades del SQTL congénito: el síndrome de Jervell-Lange Nielsen, que 
se acompaña de sordera neuronal congénita y alto riesgo de muerte súbita, y el 
síndrome de Romano-Ward, en el que los pacientes no presentan trastornos auditivos 
y la gravedad de la enfermedad es variable.1,2 Dentro de este último se han descrito 
12 formas de acuerdo con los 12 genes asociados a la enfermedad. Sin embargo, el 
SQTL1, SQTL2 y SQTL3 explican el 65 % de los casos y se diferencian entre sí por la 
expresión fenotípica.2  

El diagnóstico de esta paciente se concluyó como un SQTL1, pero el ECG no era típico 
de este subtipo ya que mostraba un alargamiento del QTc a expensas más del 
segmento ST que de la onda T. A pesar de que el trazado electrocardiográfico tiene 
una sensibilidad de hasta de un 85 %2 para el SQTL1, nos basamos en otros 
elementos para no incluir a la paciente como un SQTL3, a saber: los antecedentes 
revelan el advenimiento de la muerte súbita en tres familiares durante la actividad 
física, lo cual caracteriza al SQTL1 en el 62 % de los casos. Se debe destacar que la 
respuesta durante la prueba ergométrica no es típica de un SQTL3, debido a que en 
este subtipo al esfuerzo máximo el intervalo QTc se acorta o no sufre variaciones 
como respuesta fisiológica al ejercicio, mientras que los pacientes con un SQTL1, 
como esta paciente, además de no llegar a la frecuencia cardíaca máxima calculada 
para la edad alargan el intervalo QTc (sensibilidad del 77 %, especificidad del 90 %).3  

La positividad de marcadores eléctricos no invasivos (potenciales tardíos, dispersión 
del QT) como indicadores de heterogeneidad de la repolarización miocárdica y la 
probabilidad de que se desencadenen arritmias ventriculares malignas,4 junto al 
antecedente familiar de muerte súbita y la edad al diagnóstico, son elementos para 
tener en cuenta en un paciente asintomático, como en este caso, en el momento de 
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decidir el inicio del tratamiento con un bloqueador de los receptores β, de acuerdo a 
las guías consultadas.5,6 A ello se suman las modificaciones en el estilo de vida.  

La favorable respuesta de nuestra paciente tras 3 semanas de tratamiento 
antiarrítmico fue un indicador más de que se trataba de un SQTL1. La respuesta del 
SQTL1 a los bloqueadores de los receptores β ha logrado que cerca del 90 % de los 
pacientes estén libres de síntomas (síncope, muerte súbita) en un seguimiento de 5,4 
años2,5,6 y que un número reducido de casos requieran la implantación de un 
cardiodesfibrilador automático implantable, un marcapaso o la denervación simpática 
cardíaca izquierda como terapias alternativas.2  
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