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CANALOPATÍAS

• Las canalopatías son enfermedades cardíacas hereditarias provocadas por alteraciones en los
canales iónicos. El origen de estas últimas se debe a mutaciones en los genes que codifican las
proteínas que forman dichos canales, alterando su función y, por consiguiente, la formación del
potencial del acción.

• No están asociadas a cardiopatías estructurales y, por tanto, el corazón es macroscópicamente y
microscópicamente normal.

• El diagnóstico se basa en alteraciones electrocardiolográficas específicas de cada una de ellas,
pero pueden presentar un ECG basal normal.

• Se asocian con la presencia de arritmias ventriculares potencialmente letales y, por tanto,
pueden ser causa de muerte súbita.



CANALOPATÍAS

• Incidencia de entre 0.2-0.8 casos de muerte súbita inexplicada en la infancia en menores de 1
año por cada 1.000 RN vivos.

• Tercera causa de muerte infantil (tras anomalías congénitas y cromosomopatías, y
enfermedades relacionadas con la prematuridad).

• Las canalopatías son las responsables de hasta el 20% de los pacientes con síndrome de muerte
súbita infantil.



• SÍNDROME DE QT LARGO.
• TAQUICARDIA VENTRICULAR 

POLIMÓRFICA CATECOLAMINÉRGICA.
• SÍNDROME DE BRUGADA.
• SÍNDROME DE REPOLARIZACIÓN 

PRECOZ.
• SÍNDROME DE QT CORTO.
• ALTERACIÓN PROGRESIVA DE LA 

CONDUCCIÓN CARDÍACA. 

CANALOPATÍAS



El síndrome de QT largo (LQTS) es un 
trastorno de la repolarización miocárdica 

ventricular que se caracteriza por un 
intervalo QT prolongado en el ECG que 
puede provocar arritmias ventriculares 

sintomáticas y un mayor riesgo de muerte 
súbita cardíaca. 

PUEDE SER:
• ADQUIRIDO.
• CONGÉNITO. 

DEFINICIÓN



SÍNDROME QT LARGO ADQUIRIDO 

• ALTERACIONES METABÓLICAS: 
• HipoK.
• HipoMg.
• HipoCa.
• Anorexia nerviosa.
• Hipotiroidismo.

• BRADIARRITMIAS:
• Disfunción del nodo sinusal.
• Bloqueos AV de 2º o 3º grado.

• ENFERMEDADES INTRACRANEALES

• INFECCIÓN VIH

• HIPOTERMIA

• INSECTICIDAS ORGANOFOSFORADOS.

• DROGAS. 
• Cocaína.
• Hierbas. 



• FÁRMACOS:
• Antiarrítmicos.
• Antimuscarínicos.
• Antibióticos.
• Macrólidos.
• Fluroquinolonas.
• Metronidazol. 

• Antifúngicos.
• Antimaláricos y 

antituberculosos.
• Antirretrovirales. 
• Antihistamínicos. 

• Antineoplásicos.
• Analgésicos y sedantes. 
• Broncodilatadores.
• Diuréticos.
• Antieméticos.
• Antidiarreicos. 
• Agonistas y antagonistas de hormona 

gonadotropina.
• Fármacos neurológicos.
• Antipsicóticos.
• Antidepresivos.
• Vasodilatadores.

SÍNDROME QT LARGO ADQUIRIDO 



SÍNDROME QT LARGO 
CONGÉNITO
(Canalopatía)



EPIDEMIOLOGÍA

• Prevalencia: 1/2000 RN vivos.
• Prevalencia (genotipo + / fenotipo –): 1/1000 personas.
• Penetrancia 25-30%.



GENÉTICA

• Existen 17 genes implicados en LQTS. 
• Mutaciones en 3 de ellos suponen el 75% de los 

casos:
• KCNC1 (LQT1): 35%.
• KCNH2 (LQT2): 25-35%.
• SCN5A (LQT3): 5-10%.

• En un 20% no se conoce la mutación genética. 







FISIOPATOLOGÍA



CLÍNICA

• Asintomático (familiares afectos, deportistas, hallazgo fortuito...).
• Palpitaciones.
• Arritmias.
• Presíncope o síncope.
• Paro cardiaco. 
• Muerte súbita. 
• Convulsiones (mal catalogadas). 

• Se aumenta el riesgo: 
• Tras el parto (1º-6º mes postparto) y en la menopausia. 



De 606 pacientes con LQTS 166 (27%) 
tuvieron síntomas.

• 80% síncopes-presíncopes.
• 12% arritmias fetales.
• 8% paro cardiaco.



CLÍNICA – TIPOS DE ARRITMIAS 
TORSADE DE POINTES: más frecuente. 
• FC>100 lpm. 
• QT largo precede a la arritmia.
• Corta duración/finalizan solas pero pueden desencadenar en síncope o FV si 

continúan. 
• Aumenta riesgo: ejercicio, ruido, emoción, alarmas, teléfonos, truenos, nadar, 

bucear…



-BLOQUEO AV.
• Más frecuente en recién nacidos.

-BRADICARDIA <60lpm.
• <3 años. 

-FIBRILACIÓN AURICULAR (FA).

-TAQUICARDIA SUPRAVENTRICULAR (TSV).

-BLOQUEOS AV.

CLÍNICA – TIPOS DE ARRITMIAS 



CLÍNICA

LQT1
• Aumentan los eventos con el ejercicio 

(sobre todo con la natación).

LQT2
• Aumentan los eventos con alarmas, 

relojes, timbres teléfonos…y en el 
postparto.

LQT3
• Aumentan los eventos en el sueño 

(LQT1 solo un 3%). 



ASOCIACIONES

• Sd Jerwell y Lange-Nielsen (AR). Arritmias + sordera. 

• Sd Romano-Ward (AD). No sordera. 

• Sd muerte súbita lactante.

• Sd Anderson-Tamil o parálisis periódica hipoK con arritmia cardiaca.

• Sd Timothy (AD): sindactilia + malformaciones cráneo-faciales + TEA. 



DIAGNÓSTICO

-Edad media diagnóstico: 20-30 años. 

-Menos diagnósticos en edad 
pediátrica. 

1. HISTORIA CLÍNICA: 
• Personal: antecedentes de 

síncopes inexplicables o 
diagnóstico de epilepsia. 

• Familiar: muerte súbita <40 
años. ECG familiar afecto. 

2. EXAMEN FÍSICO Y ECG DE 12 
DERIVACIONES. 
• Valorar onda T y QT (II y V5). 
• Repetir en niños anualmente y 

en adultos entre 1-5 años. 



3.   EXCLUIR CAUSAS 2º DE ENFERMEDAD. 

4.    HOLTER 24 HORAS.

5.    PRUEBA DE ESFUERZO (cinta o bicicleta).

6.    ESTUDIO GENÉTICO.

7.    TEST DE SCHWARTZ.   

DIAGNÓSTICO



ECG
• Onda T: bifásica o con muesca. 
• QT: aumenta cuando disminuye la FC y viceversa.

(En LQT1 el ejercicio puede aumentar QT y no al revés). 

FÓRMULA DE BAZZET (QT  corregido)

QT pubertad: 420 +/- 20 mseg. 
QT infancia: 400 +/- 20 mseg.

QT enfermo: 470 mseg. 

CASOS ESPECIALES:
• FA: medir en >10 latidos.
• QRS anormal y prolongado: 

JT (QT – QRS) Normal <360 mseg y enfermos >360 smeg. 
QTc – (QRS -100). 

DIAGNÓSTICO



TEST CON EPINEFRINA
• 125 pacientes.

• Epinefrina 0.025-0.3mcg/kg/min.
• ECG durante la infusión

• Estudio genético a todos.

• Sin tomar BB. 

QT SE PROLONGÓ EN LOS LQT1.

DIAGNÓSTICO



DIAGNÓSTICO

ESCALA DE 
SCHWARTZ

• <1 punto: baja probabilidad de LQTS.
• 1.5 a 3 puntos: probabilidad 

intermedia de LQTS.
• >3.5 puntos: alta probabilidad de LQTS. 



ESTUDIO GENÉTICO

1. Sospecha clínica alta (historia personal, familiar, ECG alterado o Schwartz >3.5 puntos). CLASE I
2. Sospecha clínica intermedia (historia personal, familiar, ECG alterado o Schwartz 1-5 puntos). CLASE II
3. Asintomáticos sin historia familiar pero con QT en ECG: CLASE I

>480 mseg prepúberes o >500 mseg postpúberes. 

4. Asintomáticos sin historia familiar pero con QT en ECG: CLASE II
>460 mseg prepúberes o >480 mseg postpúberes.

5. Familiar afecto con mutación conocida (estudio en cascada). CLASE I

EN LOS PACIENTES CON SCHAWARTZ >3.5 PUNTOS SE IDENTIFICA LA MUTACIÓN EN UN 80% DE LOS CASOS.
UN RESULTADO NEGATIVO NO EXCLUYE LA ENFERMEDAD. EN UN 20% CASOS LA GENÉTICA ES NEGATIVA. 

DIAGNÓSTICO



TRATAMIENTO 

Heart Rhythm Society (HRS) 2015
American Heart Association / American College of Cardiology (AHA/ACC) 2017

Guías europeas.
RECOMIENDAN TRATAR CON BETABLOQUEANTES A TODOS LOS PACIENTES CON 

QT LARGO CONGÉNITO TENGAN O NO SÍNTOMAS.

Ante contraindicacción de beta-bloqueantes o inefectividad:
1. Otros fármacos.
2. Denervación simpática izquierda (LCSD).
3. Colocación de un desfibrilador (DAI).



TRATAMIENTO 

Pacientes con QTc <440 sin 
genética positiva y 
puntuación Swartz
intermedia o baja 

Pacientes con puntuación Swartz
intermedia o baja:

-QTc >440 y <480 sin síntomas.
-QTc >440 y <460 en cualquier 

caso.
-Genética positiva y QTc normal. 

Pacientes con:
-QTc>480.
-460 con síntomas.
-Score >3.
-Genética positiva.

TTO Y 
SEGUIMIENTO

SEGUIMIENTO +/- TTO
Si genética +: TTO

ALTA: 40% de los QT remitidos 
a especializada no lo son.

440 460

ALTO RIESGO: QTc >500, muerte súbita resucitada o síntomas a pesar de tto con betabloqueantes à DAI

Si tto ineficaz con bb + DAI o contraindicación de DAI à DENERVACIÓN SIMPÁTICA



TRATAMIENTO

Evitar fármacos que alargan el QT.

Corregir alteraciones metabólicas e 
hidroelectrolíticas. 

Tratamiento con beta-bloqueantes 
(propanolol o nadolol).

En pacientes sintomáticos con eventos 
cardiacos valorar colocación de un DAI.

MEDIDAS GENERALES 



¿SIRVE CUALQUIER 
BETABLOQUEANTE?







TTO CON METILXANTINAS + BB EN LQTS 3



ASMA Y QT LARGO CONGENITO

• Agonistas B2 adrenérgicos: pueden producir taquicardias.
• Beta-bloqueantes: pueden empeorar clínica asmática.

• TTO ASMA: Bromuro de Ipratropio. 
• TTO PREVENTIVO: Antagonista de los leucotrienos (Montelukast). 
• TTO CRISIS ASMÁTICA:
• Bromuro de Ipratropio (tarda en hacer efecto). 
• Agonitas B2 adrenérgicos inhalados: monitorización cardiaca y niveles de K+. 
• Prednisolona: 1mg/kg/dia 3 días.
• Sulfato de magnesio IV.

• DAI



TRATAMIENTO  
Ejercicio físico 

• Niños y adolescentes:
Seguir con clases de 
educación física.
• Adultos:

Seguir con ejercicio según 
recomendaciones básicas 
de vida activa y saludable. 



TRATAMIENTO - DEPORTE DE COMPETICIÓN 
• AHA / ACC 2015:

-Genotipo + / Fenotipo -:
• Pueden participar en todos los deportes competitivos

siempre que se eviten situaciones/fármacos que alarguen
el QT y se practiquen en lugares con desfribiladores.

-Sintomáticos o con QT alargado: pueden participar en
deportes competitivos (menos natación LQT1) si permanecen
asintomáticos tras tres meses de tratamiento y con las
medidas de precaución adecuadas.
-Pacients con DAI: solo recomiendan deportes clase IA.

• GUÍAS EUROPEAS:

Restricción en prácticamente 
todos los deportes 

competitivos (imposibilidad de 
tener medidas de seguridad en 

todos los lugares). 



TRATAMIENTO - DEPORTE DE COMPETICIÓN 



• De una cohorte de 353 pacientes con LQTS 130 siguieron realizando deporte 
competitivo. 
Se siguieron 5,5 años con los siguientes resultados:

• De los 70 genotipos + / fenotipos – con ECG normal no hubo ningún evento
cardiaco.

• De los 60 genotipo + / fenotipo + con ECG con QTc alargado hubo un evento
cardiaco en una niña de 9 años AP de evento cardiaco previo y portadora de DAI
(no buena cumplidora del tto con BB).

¿HAY QUE SER TAN RESTRICTIVO CON LA REALIZACIÓN DE EJERCICIO FÍSICO DE 
ALTA INTENSIDAD?  



CONCLUSIONES
• Es necesario conocer todas las situaciones o fármacos que pueden 

producir un alargamiento del QT.
• Dentro del QT largo congénito existen tres subtipos que suponen el 

75% de los casos (LQT1, LQT2, LQT3).
• Sospechar de este síndrome ante AF o clínica compatible. 

• El diagnóstico definitivo es genético pero el ECG y el test de Schwartz 
pueden ayudar.  

• El tratamiento se realiza con betabloqueantes. En algunos casos 
puede ser necesario colocar un DAI.

• Es preciso recomendar la no realización de ejercicio físico intenso. 

CONCLUSIONES



GRACIAS POR VUESTRA 
ATENCIÓN 


