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Resumen El síndrome de QT corto es una entidad clínica rara, descrita hace apenas unas 
pocas décadas. Esto, sumado al pequeño número de casos descritos en la literatura mundial, 
hace difícil comprender su fi siopatología y tener una idea clara sobre el tratamiento a realizar. 
Hasta el momento se han descrito varias alteraciones genéticas que se asocian con síndrome de 
QT corto y riesgo mayor de muerte súbita, algunas que incluso lo relacionan con otros síndromes 
(particularmente el síndrome de Brugada). Se presenta un caso de síndrome de QT corto en 
quien, gracias al implante de un cardiodesfi brilador, se logró abortar un episodio de muerte 
súbita. En nuestro conocimiento, este es el primer caso descrito en Colombia y abre la 
posibilidad de que existan casos similares en el país. 
© 2013 Sociedad Colombiana de Cardiología y Cirugía Cardiovascular. Publicado por Elsevier España, S.L. 
Todos los derechos reservados.

Short QT syndrome. Description of the fi rst case in Colombia

Abstract Short QT syndrome is a rare clinical entity, described just a few decades ago. This, 
coupled with the small number of cases described in the literature, makes diffi cult to understand 
its pathophysiology and have a clear idea about the treatment to be performed. So far, several 
genetic alterations associated with short QT syndrome and increased risk of sudden death, some 
even related with other syndromes (particularly Brugada syndrome), have been described. 
A case of a patient with short QT syndrome in whom thanks to the implant of a defi brillator an 
episode of sudden death was aborted, is presented. To our knowledge, this is the fi rst case 
reported in Colombia and opens the possibility of similar cases in the country.
© 2013 Sociedad Colombiana de Cardiología y Cirugía Cardiovascular. Published by Elsevier España, S.L. 
All rights reserved.
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Introducción

En el mundo la muerte súbita es una de las entidades que 
mayor interés despiertan, ya que a pesar de múltiples estra-
tegias diagnósticas, hasta ahora no hay una herramienta que 
permita determinar con certeza qué pacientes la desarro-
llarán. Hasta el momento, la mayoría de los casos se asocia 
con alteraciones estructurales, lo cual permite que con la 
evaluación morfológica y funcional del corazón se puedan 
establecer poblaciones con mayor riesgo. Sin embargo, has-
ta en el 5% al 10% de los pacientes con muerte súbita no 
existen alteraciones estructurales1; algunos de ellos presen-
tan alteraciones en canales iónicos que favorecen la apari-
ción de arritmias ventriculares malignas y muerte súbita, 
como son aquellos con síndrome de QT largo, síndrome de 
Brugada, taquicardia ventricular catecolaminérgica y síndro-
me de QT corto (SQTC). Sobre este último, es aún poco lo 
que se conoce, no sólo porque fue descrito recientemente, 
sino por la reducida cantidad de casos en la literatura médi-
ca mundial. A continuación se describe el que, según nues-
tro conocimiento, es el primer caso en Colombia. 

Descripción del caso clínico

Paciente de género masculino, de 37 años, valorado en el 
servicio por cuadro sincopal a repetición, algunos de los 
cuales se presentaron en posición sentado, lo que fue inter-
pretado como síncope de origen cardíaco. No tenía antece-
dentes personales de importancia ni factores de riesgo para 
enfermedad cardiovascular; sin embargo narró antecedente 
familiar de muerte súbita (el padre falleció a los 52 años; 
la abuela paterna a los 44 años). Mediante ecocardiografía 
transtorácica se documentó corazón sano en cuanto a su es-
tructura, con un panel de química sanguínea (electrolitos 
y función renal) que no mostró alteraciones significativas. 
Al evaluar el electrocardiograma de 12 derivaciones se en-

contró QTc de 342 ms (fig. 1). La evaluación del resto de su 
familia no reveló hallazgos electrocardiográficos similares. 
Con el fin de estratificar el riesgo de muerte súbita, se llevó 
a estudio electrofisiológico, durante el cual no se lograron 
inducir arritmias ventriculares. Sin embargo, teniendo en 
cuenta los hallazgos electrocardiográficos del paciente, el 
antecedente de síncope y de muerte súbita familiar se le 
implantó un cardiodesfibrilador, el cual posteriormente de-
mostró su utilidad al abortar un episodio de fibrilación ven-
tricular (figs. 2 y 3). 

Discusión

A principio de los años 90 se documentó una asociación en-
tre un intervalo QT corto y el riesgo aumentado de muerte 
súbita en pacientes evaluados con electrocardiografía Hol-
ter. Pese a ello, fue tan sólo en el 2000 cuando se publicó 
la primera serie de pacientes (tres miembros de una mis-
ma familia y un paciente no relacionado que presentó un 
episodio de muerte súbita) que se plantearon los posibles 
mecanismos fisiopatológicos que podrían llegar a explicar 
el riesgo aumentado de muerte súbita, considerando que 
puede ser ocasionada por una dispersión de la repolariza-
ción (mecanismo compartido con el síndrome de Brugada)2. 
Desde entonces se ha despertado un interés significativo por 
esta rara entidad de la cual aún poco se sabe debido al pe-
queño número de casos reportados. 

Hasta el momento se ha establecido un trasfondo gené-
tico que se asocia con un mayor o menor riesgo de muerte 
súbita, con mutaciones genéticas que además han sido rela-
cionadas con fibrilación atrial3-5; incluso, estas mutaciones 
genéticas se asocian con fenotipos específicos. Es así como 
se han descrito mutaciones en los genes HERG que codifican 
el canal IKr1, responsable del SQTC tipo 1 (el cual se carac-
teriza por una onda T picuda simétrica); en el gen KCNQ1, 
que codifica el canal IKs y es responsable del SQTC tipo 2 

Figura 1 Electrocardiograma basal del paciente, en el cual se encuentra un QT corregido de 342 ms.
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(que se caracteriza por una onda T de aspecto normal); y en 
el gen KCNJ2 que codifica el canal rectificador de entrada 
IK1, el cual está asociado con el SQTC tipo 3 (que se carac-
teriza por una onda T asimétrica, con una fase descendente 
con una pendiente marcada)5-9. De manera más reciente, el 
grupo de Antzelevitch describió dos variantes nuevas rela-
cionadas con mutaciones que generan pérdida de la función 
de los genes que codifican la subunidad a1 y b2b del ca-
nal de calcio tipo L, los cuales se asocian con un fenotipo 
similar al del síndrome de Brugada y que han sido descritos 
como SQTC tipo 4 y 5 respectivamente. La transmisión de 
estos genes parece ser de tipo autosómica dominante, con 
una alta tasa de penetración en las familias afectadas. Sin 
embargo, existen además casos de novo o con SQTC que no 
corresponden a ninguna de estas mutaciones, por lo cual 
no siempre existe esta relación genotipo-fenotipo. De he-
cho, algunos pacientes cursan tan solo con fibrilación atrial, 
mientras que otros presentan taquicardia ventricular poli-
mórfica y fibrilación ventricular.

El hallazgo más característico es el QT corto en el electro-
cardiograma de 12 derivaciones, considerándose diagnóstico 
un QT menor a 340 ms o un QTc menor de 345 ms en un pa-
ciente con antecedente de fibrilación auricular o fibrilación 
ventricular previa. Este acortamiento es independiente de la 
frecuencia cardíaca (para evitar clasificar erróneamente el 
acortamiento del QT fisiológico que se produce con la taqui-
cardia), y puede observarse también en el monitoreo Holter. 

Estas variaciones en las manifestaciones y la genética, 
aunadas al pequeño número de pacientes estudiados hasta 
el momento, hacen que la comprensión que se tiene hasta el 
momento acerca del tratamiento a seguir en estos pacien-
tes, sea muy limitada. Se acepta el uso de cardiodesfibrila-
dores implantables aun en aquellos en quienes no es posible 
inducir arritmias ventriculares en el estudio electrofisio-
lógico (se ha reportado que éste tiene una sensibilidad de 
apenas el 50%)10. Infortunadamente, el uso de un cardio-
desfibrilador implantable plantea un problema adicional en 
este grupo de pacientes (particularmente con aquellos con 
SQTC1, que tienen una T alta) dado por el riesgo de doble 
conteo por parte del dispositivo (y por ende, suministrar te-
rapias inapropiadas). En el paciente del caso, la terapia con 
cardiodesfibrilador demostró su utilidad al abortar un episo-
dio de muerte súbita. 

En cuanto al uso de fármacos, es poca la utilidad de los 
mismos. Medicamentos como la amiodarona, los beta-
bloqueadores y otros grupos de antiarrítmicos no han de-
mostrado ningún beneficio. Sin embargo, los derivados de 
la quinidina sí han demostrado menor riesgo de arritmias 
ventriculares y auriculares, prolongando el intervalo QT con 
disminución del riesgo de muerte súbita. Si bien aún no hay 
información que permita utilizar dichos tratamientos de ma-
nera rutinaria en todos los pacientes, sí se genera expecta-
tiva en la posibilidad de dar tratamiento farmacológico en 
el futuro.

Figura 2 Detección y tratamiento inicial de la fi brilación ventricular (FV). El dispositivo detecta la FV e inicia ATP antes de la carga 
(cabeza de fl echa) lo cual es inefectivo. Posteriormente inicia con descarga de 10J la cual tampoco logra la conversión de la arritmia. 

Figura 3 Continuación del registro anterior. El dispositivo da una nueva descarga, esta vez de 20J (fl echa). Posteriormente el 
paciente sale de la arritmia espontáneamente con requerimiento de estimulación bicameral (cabeza de fl echa).
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Conclusión

Por ser un síndrome de reciente y escasa descripción, es 
poco lo que se sabe acerca de él. En nuestro conocimiento, 
este es el primer caso descrito en Colombia, lo cual permi-
tirá tener en consideración esta entidad clínica rara y bus-
carla activamente en pacientes con antecedente familiar o 
personal de síncope o muerte súbita. 
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