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El síndrome de QT prolongado congénito, es una entidad clínica que se caracteriza por la alteración
en la repolarización miocárdica dada por una prolongación significativa del intervalo QT con riesgo
aumentado de síncope, taquicardia ventricular polimórfica y muerte súbita. Se produce por la altera-
ción en la función de canales iónicos responsables del potencial de acción de las células cardíacas,
como consecuencia de múltiples mutaciones, de las cuales las más frecuentes se dan en los cana-
les de sodio y potasio. La relación con el embarazo y principalmente la presencia de eventos en el
posparto, está determinada por arritmias ventriculares o episodios de muerte súbita, lo cual debe
llevar a una evaluación exhaustiva de QTc prolongado y sus factores desencadenantes o enfermeda-
des concomitantes.

Se muestran los casos clínicos de dos pacientes que presentaron muerte súbita en el posparto en
las cuales se diagnosticó síndrome de QT largo congénito.

PALABRAS CLAVE: QT prolongado congénito, embarazo, desfibrilador automático implantable.

Congenital long QT syndrome is a clinical entity characterized by impairment of myocardial
repolarization given by significant prolongation of the corrected QT interval with an increased risk of
syncope, polymorphic ventricular tachycardia and sudden death. This is produced by an alteration in
the function of ion channels responsible for the action potential of cardiac cells as a consequence of
multiple mutations, the most common of which are in the sodium and potassium channels. The
relationship with pregnancy and especially the presence of events in the postpartum period is clearly
determined by the presence of ventricular arrhythmias or episodes of sudden death, that should lead to
a thorough evaluation of prolonged QTc and its triggers or concomitant diseases.

We present the clinical records of two patients who had sudden death during the postpartum and
were diagnosed as congenital long QT Syndrome.

KEY WORDS: congenital long QT, pregnancy, implantable cardioverter defibrillator.
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Tabla 1.
GENÉTICA DEL SÍNDROME DE QT PROLONGADO.

Nombre Gen Cromosoma Canal %

NSV3 MxNSV3 33r"3707 Kmu 72/82NSV4 JGTI 9s"57/58 Kmt 52/57NSV5 UEPC7 5r"43/46 KPc 32/37NSV6 "A 6r"47/49 A ANSV7 "MePGK 43s"44.3 Kmu >"fg"5NSV8 ""MePG4 43s44.3 Kmu 2.8NSV9 MEPG4 39s45 Kmn
MxNSVK" eqfkhkec" ncu"rtqvg‡pcu"fg" nc" uwdwpkfcf"cnhc" {"MePGK" eqfkhkecncu"rtqvg‡pcu"fg"nc"uwdwpkfcf"dgvc"fgn"ecpcn" Kmu0
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