|_CARTAS AL EDITOR

Asociacién de intervalo PR corto,
intervalo QT largo y muerte subita en
un varén joven

Sra. Editora:

Un vardn de 26 afios de edad acudié a nuestro
hospital por la aparicion de palpitaciones paroxis-
ticas acompanadas de sudoracion profusa, nausea
improductiva y gran agitacion psicomotriz sin rela-
cion con el esfuerzo (aparicion subita durante el
sueflo fisiologico). Fue trasladado a sala de recupe-
racion para valoracion y manejo del cuadro.

Durante su estancia en dicha sala presento un de-
terioro inesperado de su estado general, con apari-
cion simultanea en la tira de monitor electrocardio-
grafico (sobre D II) de taquicardia ventricular por
torsade de pointes y una parada cardiorrespiratoria
recuperada mediante desfibrilacién eléctrica car-
diaca (tres choques de 200-200 y 360 J de energia
respectivamente) y administracion farmacoldgica
(2 g de sulfato magnésico en bolo de 2 min y luego
perfusion intravenosa pautada de 500 ml de SSF
con 2 mg de sulfato magnésico, junto con 1,5 pg de
isoproterenol/min); la recuperacion fue total y no se
observé modificacion alguna respecto al valor QTc
basal. El paciente habia tenido otro episodio de fi-
brilacion ventricular hacia unos 3 anos del que fue

recuperado mediante desfibrilacion eléctrica en otro
hospital.

El ECG previo a la taquicardia ventricular pre-
sentaba anomalias eléctricas, con un intervalo PR
corto y un intervalo QT largo. Este patrén del ECG
se mantuvo estable en todo momento durante el se-
guimiento del paciente, y no fue un hallazgo pun-
tual del dia del ingreso (fig. 1).

Una vez estabilizado del evento, se lo trasladé
desde el servicio de emergencias al servicio de car-
diologia, donde se le practicd, ademas del estudio
electrocardiografico, una bateria de pruebas proto-
colizadas en lesiones parecidas: perfiles analiticos
(basico, 16nico, electrolitico, tiroideo, cardiaco), es-
tudio Holter, ergometria, ecocardiografia, tilt test y
SPECT; en ninguna de ellas se apreciaron altera-
ciones cardiacas significativas. Asimismo se lle-
varon a cabo estudios genéticos y electrofisiold-
gicos. En los estudios genéticos evaluados, no se
detectaron alteraciones en genes considerados hasta
hoy supuestas causas del intervalo PR corto!
(PRKAG2) ni en los genes especificos bien cono-
cidos como causa de intervalo QT largo? (LQTI
[KCNQI], LQT2 [HERG + MiRPI], LQT3
[SCNSA] y LQT4 [anchor protein Ankyrin B]).
Mediante estudio electrofisiologico, después de blo-
queo autondémico con esmolol y posterior estimula-
cion con adenosina, no se indujo ningun tipo de
arritmia cardiaca especifica (incluida fibrilacion
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l Fig. 1. Trazado electrocardiogréfico basal

de superficie con doce derivaciones en el
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paciente.
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Fig. 2. Trazado electrocardiografico basal
de superficie con doce derivaciones en i s e~ . E i1 1| e sy
una hermana del paciente. _.
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ventricular) con valores medios de los intervalos
AH de 40 ms, His de 25 ms, HV de 25 ms y con un
nodo AV normoconductor, con conduccion AV 1:1
hasta 714 ms y ausencia de conduccion VA.

Tiene una historia familiar directa con dos
muertes repentinas —padre y tio paterno muertos a
los 47 y los 34 afos de edad respectivamente— que
fueron catalogadas de origen incierto al no obser-
varse en las autopsias alteraciones organicas car-
diacas ni no cardiacas (corazon estructuralmente
normal); ninguno de ellos habia referido nunca sin-
tomas que indicaran afeccidon cardiaca.

Su ntcleo familiar actual, en primer y segundo
grado, estd compuesto por su madre, de 48 afios de
edad, una hermana de 25 afios de edad (fig. 2) y dos
sobrinos varones de 2 y 3 afios de edad respectiva-
mente.

El electrocardiograma basal de superficie de la
madre presenta una imagen de bloqueo incompleto
de rama derecha, sin otra alteracién mencionable, y
no ha referido hasta hoy sintomas cardiacos sospe-
chosos. La hermana presenta en su electrocardio-
grama basal patrones similares a los del paciente
(intervalo PR acortado de 0,09 s como valor medio
y un intervalo QT alargado de 0,475 s como valor
medio) y tampoco ha referido sintomas cardiacos
sospechosos hasta hoy.

Los electrocardiogramas basales de sus sobrinos
estan dentro del intervalo normal para su edad y su
sexo.

En el ECG del paciente: el valor medio del inter-
valo PR fue de 0,096 s; el valor medio del intervalo
QT fue de 0,52 s, y el valor medio del QTc fue:
Bazzet de 0,555 s; Fridericia de 0,543 s;
Framingham de 0,584 s. Con estos valores, adver-
timos la presencia de alteraciones electrocardiogra-
ficas desconocidas hasta hoy (figs. 1 y 2): intervalo
PR corto! junto con intervalo QT largo? en una
misma persona que ha sufrido dos paradas cardio-
rrespiratorias recuperadas (una de ellas en nuestro
propio hospital).

La combinacion de un intervalo PR corto y un
intervalo QT largo en este paciente podria ser ca-
sual. Sin embargo, el valor extremadamente corto
del intervalo PR junto con la circunstancia de que
su hermana muestra los mismos hallazgos electro-
cardiograficos indicaria que, a falta de otras publi-
caciones que surjan posteriormente con similares
hallazgos o tipificacion genética, tal combinacion
podria estar condicionada genéticamente y podria
tratarse de una nueva variante del sindrome de QT
largo.
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