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Resumen

Antecedentesy objetivos. El Sindrome QT largo (LQTS) se caracteriza por un incremento en la duracion
del potencia de accion y esta relacionado a muerte stibita en recién nacidos.

M étodosy resultados: El modelo transgénico >-MHC-KvLQT1-iso2-T7 comparte caracteristicas fenotipicas
con LQTSYy presentan caracteristicas propias de cardiomiopatia hipertréfica (HCM). El andlisisde la
expresion de canales ionicos revel 6 que Scnbay Scnlb se encuentran aumentados en estadios embrionarios
antes del establecimiento de laHCM. El andlisis mediante “optical mapping” evidencid un retraso en la
propagacion del impulso através del sistema de conduccion cardiaco en estadios adultos y fetales.
Cruzamientos de ratones >-MHC-KvL QT 1-iso2-T7 con ratones Cx40-GFP, revelaron alteraciones

morfol dgicas del sistema de conduccion ventricular, presentes ya en estadios fetales y embrionarios.

Conclusiones: Nuestros resultados proporcionan evidencias sobre malformaciones del sistema de
conduccién cardiaco asociadas a remodel acion de canales ionicos durante el desarrollo. Estos resultados
pueden abrir nuevos caminos en lainvestigacion de patologias clinicas como anomalias congénitas cardiacas,
arritmias y muerte stbita perinatal.



