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RESUMEN
Objetivos
Explorar la funcion autondmica a traves del analisis de la variabilidad de la frecuencia cardiaca
y el ritmo circadiano de los componentes espectrales en pacientes con sindrome de intervalo
QT prolongado congenito y sincopes a repeticion.
Material y metodo
La variabilidad de la frecuencia cardiaca se obtuvo de un Holter de 3 canales en 19 pacientes con
sindrome de intervalo QT prolongado congenito y en 20 controles; todos sin medicacidn. La
poblacion en estudio se dividio en tres grupos: 1) 9 pacientes con sincopes de esfuerzo (A) (6
mujeres), edad promedio 27 anos ± 15 anos (9 a 67); 2) 10 pacientes con sincopes en reposo (R) (6
hombres), edad promedio 30 anos ±23 anos (7 a 42) y 3) 20 controles sanos (C) (11 mujeres), edad
promedio 30 anos ± 25 anos (10-50). Se analizaron las bandas de baja frecuencia (LF), de alta
frecuencia (HF) y el cociente LF/HF utilizando la transformacion rapida de Fourier durante 5
min/hora. Los valores se expresan como media ± 1 desvfo estandar; en mseg 2 de los valores
absolutos del poder espectral (PE), en logaritmos (In) y en unidades normalizadas (un). El ritmo
circadiano se obtuvo del promedio de 5 min/hora del componente espectral. Se utilizo el meto-
do de la varianza (ANOVA) y la prueba de la comparacion multiple de Tukey Kramer. Se consi-
derd estadfsticamente significativa una p < 0,05 (* 4) v sfmbolos de significacidn estadfstica).
Resultados
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El ritmo circadiano mostro diferencias significativas en los pacientes con sindrome de intervalo
QT prolongado y sincopes de reposo, con un aumento de ambas bandas durante las 24 horas
con respecto a los controles, con un cociente LF/HF conservado; en los sindromes de intervalo
QT prolongado y sincopes adrenergicos se observo una cafda en el HF y un aumento simulta-
neo en las LF en las horas de la manana y el atardecer, pero el cociente LF/HF evidencio dos
picos de incrementos, uno matinal y el otro vespertino.
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INTRODUCCION
Los sindromes de intervalo QT prolongado idio-

paticos o congenitos (SQTP) son enfermedades he-
reditarias que pueden transmitirse de manera do-
minante o recesiva. (1) A pesar de su baja prevalen-
cia, han despertado el interes de cardi6logos e in-
vestigadores debido a la particular predisposici6n
que tienen los pacientes a padecer sincopes y/o
muerte subita en edades tempranas de la vida. (1)

Los episodios sincopales son producidos por ta-
quiarritmias ventriculares multiformes denomina-
das torsades de pointes, (2) que se originan en el con-
texto de un intervalo QT prolongado y por lo gene-
ral ante situaciones que incrementan el tono adre-
nergico (estres fisico o mental, actividad fisica vigo-
rosa o estimulos acusticos). (2-4) Por el contrario, en
ocasiones pueden presentarse durante el reposo
diurno o incluso durante el sueno. (3-5)

Existe total acuerdo sobre el papel del sistema

nervioso autonomo como ente modulador en la ge-

nesis de las arritmias en general, asf como en la pa-

togenia de las arritmias ventriculares que acompa-

nan a estos sindromes. (2, 6-8)
Hasta el momento se han descripto seis mutacio-

nes cromosomicas involucradas en la genesis de esta

afeccion, cinco de las cuales tienen identificados a

los canales ionicos responsables. (9-12) Las altera-

ciones de los cromosomas 11, 7 y 21 (21,1 y 21,2) in-

volucran a los canales de potasio (9-11) y las del cro-

mosoma 3 modifican la inactivaci6n de los canales

de sodio. (12)
Las diferencias en las alteraciones i6nicas hacen

que el comportamiento de los pacientes afectados,
con una u otra mutacion, sea totalmente distinto. Los
pacientes con compromiso de los canales de potasio
presentan los episodios sincopales con incrementos
del torso adrenergico (13) y los que tienen alteradas
las corrientes sodicas los presentan durante el repo-
so diurno o mientras duermen. (14)

En el transcurso de los ultimos anos, el estudio de

la variabilidad de la frecuencia cardiaca (VFC) ha de-

mostrado que es un metodo incruento sumamente
util para la deteccion y la cuantificacion de las dis-

funciones autonomicas quo suelen acompanar a di-

ferentes enfermedades cardiovasculares. (7, 8, 15)
El analisis de la variabilidad de la frecuencia car-
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Conclusiones
La variabilidad de la frecuencia cardiaca en pacientes con sindrome de intervalo QT prolonga-
do congenito muestra un incremento de ambas bandas espectrales. En los pacientes con sincope
de esfuerzo se observ6 un aumento relativo de la actividad simpatica, que coincide con el ritmo
circadiano de la muerte subita que se observa en la poblaci6n general. REV ARGENT CARDIOL
2000; 68: 203-210.
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dfaca (definida como fluctuaciones latido a latido de
los intervalos RR sinusales normales) se ha acepta-
do como un metodo no invasivo para determinar la
influencia autonomica sobre el corazon. (15,16) Aun-
que en realidad mide la influencia del sistema ner-
vioso a nivel del nodulo sinusal, se considera que
refleja el control autonomico global del aparato car-
diovascular. (17) El analisis espectral ofrece una ven-
taja adicional y es la de que la actividad simpatica y
parasimpatica se puede cuantificar por separado y
a traves del ritmo circadiano.

Este trabajo se diseno para explorar la actividad
autonomica a traves del estudio espectral de la VFC
y del ritmo circadiano (RC) en pacientes con SQTP
con antecedentes de sincopes de esfuerzo o de repo-
so y en controles sanos, todos libres de medicamen-
tos y de factores que pudieran influir o modificar la
VFC.

MATERIAL Y METODOS
Entre los anos 1993 y 1998 se estudiaron 21 pa-

cientes con diagnostico de SQTP y antecedentes de
sincopes recurrentes.

El diagnostico de la afeccion se realizo sobre cri-

terios electrocardiograficos, la historia clinica y la

historia familiar. Para ello nos basamos en las reco-
mendaciones de la Task Force de los anos 1993 y
1996 considerando indicativo de la afeccion un

puntaje >_ 4. (2)
Los pacientes se dividieron en dos grupos: A, in-

tegrado por 9 pacientes (6 mujeres), con una edad
promedio de 27 ± 15 anos, que presentaban episo-
dios sincopales durante el esfuerzo, y R, constituido
por 10 sujetos (6 hombres), con una edad promedio
de 30 ± 23 anos, en quienes los sincopes se presenta-
ban en reposo. Se excluyeron del estudio dos pacien-
tes con episodios sincopales mixtos (durante el es-
fuerzo y el reposo).

Confroles: el grupo control (C) estuvo integrado
por 20 individuos, con una edad promedio de 30 ±
25 anos,11 mujeres. Todos fueron seleccionados en-
tre voluntarios sanos, que no tenian ninguna eviden-
cia de enfermedad cardiovascular.

Tanto a los pacientes como a los controles se les
realizaron registros electrocardiograficos dinimicos
de 24 horas (Holter) de tres canales, en forma ambu-
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Tab la 1
Caracterfsticas clinicas de los pacientes con sindrome de

intervalo QT prolongado congenito y los controles

A: Adrenergico. R: Reposo. C: Controles. F: Femenino. M:
Masculino.

latoria y sin medicacion que pudiera influir o modi-
ficar la VFC.

En la Tabla 1 se resumen las principales caracte-
risticas clinicas de todos los grupos.

Registros electrocardiograficos ambulatorios
Los registros ambulatorios de 3 canales se

decodificaron y analizaron con un procesador mar-
ca "Burdick Altairpc Holler System" V6.00 B.

Luego de su procesamiento, los datos fueron
monitoreados por dos medicos cardiologos experi-
mentados en la lectura de Holter.

Analisis de la variabilidad de la frecuencia
cardiaca

Los datos de los registros electrocardiograficos
continuos ambulatorios se transfirieron a un
decodificador computarizado, con un modulo de
lectura de la VFC "Burdick Heart Rate Variability".
El procesamiento de los datos se realizo en forma
automatica. Despues de la identificacion de la con-
figuracion de todos los QRS, se realizo un cuidado-
so control visual del histograma de la frecuencia car-
diaca, prestando fundamental interes a los interva-
los RR mas cortos y los mas largos que, cuando fue
necesario, se corrigieron y reclasificaron manual-
men te.

De esta manera, las mediciones de la VFC se de-
terminaron solo con las variaciones de los RR de los
latidos sinusales normales.

El analisis de la densidad del poder espectral se
efectuo sobre series de tiempo (mseg2/Hz), con un

minimo de 5 min/hora, utilizando la ventana de
Hanning, con un tamano de 256 y una superposi-
cion del 50%.

El analisis espectral se realizo durante segmentos
cortos (5 minutos) que se promediaron sobre las 24
horas.

Para el analisis de los datos de la VFC en el domi-
nio de la frecuencia se utilizo la transformacion ra-
pida de Fourier, segl n las recomendaciones de la
Task Force del ano 1996. (18)

El poder espectral se cuantifico por medio de dos
areas de bandas de frecuencia; la de baja frecuencia
(LF) de 0,04 a 0,15 Hz y la de alta frecuencia (HF),
entre 0,15 y 0,4 Hz.

Se incluyeron unicamente los estudios con dura-
ciones de registros similares (24 ± 0,2 horas) y con
porcentajes de artefactos inferiores al 1%.

Ritmo circadiano
El ritmo circadiano de los componentes espectra-

les LF y HF (mseg2'/Hz) y el cociente LF/HF se con-
fecciono con los datos obtenidos de los promedios
de los "segmentos" de 5 minutos/hora durante las
24 horas.

Analisis estadistico
Se compararon los promedios diarios y el ritmo

circadiano de las areas espectrales de los componen-
tes LF, HF y el cociente LF/HF de los tres grupos
entre si.

Los valores se expresan como media ± 1 desvio
estandar. Los datos entre los tres grupos se compa-
raron con el metodo de la varianza (ANOVA) y la
prueba de comparacion multiple de Tukey Kramer.

Se consideraron estadisticamente significativos
valores de p < 0,05.

RESULTADOS
El resumen de los datos del analisis espectral de

la VFC se muestra en la Tabla 2.
Se observaron incrementos estadisticamente sig-

nificativos en mseg2 en los pacientes con SQTP en
comparacion con los controles y entre si.

Tabla 2
Resultados del anIlisis de la variabilidad de la frecuencia cardiaca, en el dotninio de la frecuencia, expresadoen mseg 2, en logaritinos y en unidades normnalizadas en los pacientes con sindrome de intervalo QT

prolongado congenito con sincopes adrenergicos, de reposo y de los controles

A: Adrenergico. R: Reposo. C: Controles. HE Alta frecuencia. LF: Baja frecuencia. In: Logaritmos. un: Unidades normalizadas. Lossimbolos * v 0 indican diferencias estadisticamente significativas (p < 0,05).

HF mseg
2

	

LF mseg2
HF In LF In HF un LF un LF/HF

A * 591 ± 386 v

	

* 1.075 ± 377 v 6,2 ± 0,6 v 6,9±0,4 v 26±7 72±7 *2,8±1 vR - 1.135 ± 473 0

	

* 1.602 ± 800 4) 7,1± 0,5 4) 7,3±0,54) 32±12 66±12 *2±1C 344± 706 w

	

600±259 w 5,4±1 q v 6,1±0,9 Qv 31±10 65±10 2±1 v

Grupo N` Sexo Edad

A 9 6F - 3M 27 ± 15
R 10 4F - 6M 30 ± 23
C 20 11F - 9M 30 ± 25
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Estas diferencias tambien se mantuvieron en la
transformacion de los valores absolutos a logaritmos
en los pacientes con sincope de reposo y de esfuerzo
con respecto a los controles, pero no entre si. Cuan-
do los valores de las bandas LF y HF se expresaron
en unidades normalizadas no se observaron diferen-
cias en ninguno de los tres grupos.

El cociente LF/HF mostro un incremento significa-
tivo de la actividad simpatica solo en el grupo A (a-
drenergico) en comparacion con los otros dos grupos.

Ritmo circadiano de variabilidad de la frecuencia
cardfaca

Las bandas espectrales de LF y HF mostraron un
ritmo circadiano en todos los grupos estudiados.

Tal como puede verse en la Figura 1A, en el gru-
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Fig. 1. A. Ritmo circadiano de los controles. Componentes espec-
trales de alta y baja frecuencia, en mseg

2 durante las 24 horas (para
mas detalles vease el texto). B. Ritmo circadiano de los pacientes
con sindrome de intervalo QT prolongado congenito con sinco-
pes de reposo. Componentes espectrales iguales a los de A. C.
Ritmo circadiano de los pacientes con sindrome de intervalo QT
prolongado congenito con sincopes adrenergicos. Componentes
espectrales iguales a los de A.

po control existio un paralelismo en el comporta-
miento de los componentes LF y HF sobre el perfo-
do de las 24 horas, con un incremento de ambas ban-
das durante las horas de la noche; el cociente LF/
HF horario (Figura 2) mostro un aumento diurno,
especialmente durante la manana y las ultimas ho-
ras de la tarde.

En el grupo de pacientes con sincopes de reposo
(R), el ritmo circadiano tambien mostro un paralelis-
mo entre las dos bandas durante la mayor parte de
las 24 horas, pero al contrario de lo observado en el
grupo control (Figura 1B), ambas bandas mostraron
una disminucion marcada de sus areas a partir del
atardecer, fenomeno que se mantuvo hasta las 4 AM
(patron invertido), con un aumento marcado del com-
ponente LF (simpatico) desde las 5 AM hasta las 7
AM. Sin embargo, la relacion horaria LF/HF (Figura
2) mostro valores similares a los de los controles, pero
durante varias horas de la noche y del dia se obser-
varon disminuciones estadisticamente significativas
de ese cociente con respecto al grupo con sincopes
vinculados al aumento del tono adrenergico.

En los pacientes con sincopes adrenergicos (Figu-
ra 1C) se observo falta de paralelismo en las areas LF
y HF durante gran parte del dia. Ademas, mostraron
aumentos de las dos bandas durante las horas de la
noche, con una caida diurna y vespertina de la banda
HF, de manera similar al grupo control, pero la ban-
da LF, al contrario del grupo control, evidencio incre-
mentos importantes durante las horas de la manana
y de la tarde. Esto se vio reflejado en el indice LF/HF,
que tambien mostro aumentos (predominio simpati-
co) entre las 9 y las 12 horas y de las 17 a la 19 horas
con respecto a los otros dos grupos (R y C).

0 1 2 3 6 8 9 10 11 12 13 t4 15 16 17 t8 19 20 21 22 23

-SQTP A
-8QTP R
-CONTROLES

Fig. 2. Ritmo circadiano del cociente de ambas bandas espectra-
les (LF/HF) en los pacientes con sindrome de intervalo QT pro-
longado congenito con sincopes adrenergicos, de reposo y de
los controles.
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DISCUSION
Los componentes de baja frecuencia (LF) del ana-

lisis espectral reflejan, en cierta medida, la actividad
simpatica, aunque con algunas influencias del siste-
ma parasimpatico. (18) En cambio, los componentes
de alta frecuencia (HF) reflejan exclusivamente la
actividad parasimpatica. (18) El cociente LF/HF se
ha utilizado para determinar el balance simpatico
vagal del corazon. (18)

En nuestros pacientes con SQTP, el analisis de la
VFC mostro incrementos de los componentes de
ambas bandas espectrales de manera independien-
te del origen del episodio sincopal (adrenergico o
de reposo). Pero el cociente LF/HF evidencio un
aumento (mayor actividad simpatica) solo en los
pacientes con sincopes adrenergicos.

Alteraciones en el balance del sistema nervioso
autonomo, con desequilibrios entre el simpatico y
el parasimpatico, pueden producir arritmias ventri-
culares severas en animales de laboratorio. (19) Es-
tas alteraciones tambien podrian desempenar un
papel primordial en la produccion de los episodios
de taquicardia y/o fibrilacion ventricular que ocu-
rren en pacientes con enfermedad coronaria y sin ella.
(20) En estos casos existe un incremento de la activi-
dad simpatica o una caida del tono vagal, la cual se
puede evaluar a traves del estudio de la VFC. (21)

Los datos publicados sobre ei analisis de la VFC
en pacientes con SQTP son escasos y conflictivos.
(22, 23) Mientras que Eggeling y colaboradores (22)
mostraron, al igual que nosotros, que los componen-
tes de baja y alta frecuencia de la VFC estan signifi-
cativamente aumentados en pacientes con SQTP,
Morita y colaboradores (23) observaron que el co-
ciente LF/HF (indice de actividad nerviosa simpa-
tico/vagal) era mas bajo en todos los pacientes con
SQTP; esta densidad simpatica menor fue mas acen-
tuada en los que tenian antecedentes de arritmias
ventriculares del tipo torsades de pointes. Es diffcil
encontrar una explicacion a resultados tan discor-
dantes, pero en ambos trabajos no se tienen en cuenta
]as caracteristicas clinicas de los pacientes y las cir-
cunstancias en las que aparecen los episodios arrit-
micos y/o sincopales.

Ritmo circadiano de los componentes espectrales
Los estudios en voluntarios sin ninguna eviden-

cia de enfermedad cardiaca organica han mostrado
que el analisis espectral (estudio dinamico) de la VFC
tiene un ritmo circadiano, en donde los componen-
tes LF y HF exhiben un paralelismo en sus variacio-
nes y los valores mas bajos se observan en las horas
de la manana despues de levantarse. (17) En nues-
tros resultados, en controles sanos, se observa un rit-
mo circadian similar al descripto en la literatura.
Sin embargo, en la informacion disponible hasta el

presente no existen referencias sobre el ritmo circa-
diano de los componentes espectrales en pacientes
con SQTP.

En los pacientes con sincopes de reposo, el ritmo
circadiano evidencio, a diferencia de los controles,
que ambas bandas aumentaban durante las horas
del dia y caian durante la noche (patron invertido).
A partir de las 5 AM se produce un aumento marca-
do en la banda LF sin grandes cambios en la banda
HF. Estas alteraciones expresan un marcado disba-
lance simpatovagal y explicarfan la mortalidad que
ocurre en estos pacientes mientras duermen. La re-
lacion LF/HF fue similar a la de los controles y no
mostro las diferencias que reflejaron los hallazgos
del ritmo circadiano de ambas bandas, tal vez por-
que el numero de pacientes fuera insuficiente o qui-
za porque la densidad espectral muestra amplias
fluctuaciones que podrian amortiguar la relacion que
se obtiene en el cociente simpatovagal.

Los pacientes con sincopes de esfuerzo, en cam-
bio, mostraron falta de paralelismo entre los com-
ponentes espectrales y el cociente LF/HF evidencio
dos picos de incrementos; uno durante las horas de
la manana y otro durante la tarde. Estos incremen-
tos de la actividad simpatica toman las mismas ban-
das horarias en donde existe un incremento de la
prevalencia de la muerte subita en la poblacion ge-
neral. (24)

Es ampliamente conocido que la incidencia de
muerte subita e infarto agudo de miocardio tiene un
patron circadiano con un pico entre las 6 AM y las
12 AM y otro entre las 6 PM y las 8 PM. (25) Este
ritmo circadiano de la muerte subita se observa tan-
to en pacientes con antecedentes de enfermedad co-
ronaria conocida o no. (24, 26)

El incremento en la tasa de prevalencia de la MS
se ha atribuido a diferentes factores, pero es indu-
dable que el tono autonomico desempena un papel
primordial. (15, 19, 20, 27, 28)

El ritmo circadiano de los sobrevivientes de un
paro cardiaco tambien muestra una caida de los com-
ponentes de alta frecuencia (HF) durante las horas
de la manana. (29)

A diferencia de los controles, en todos los pa-
cientes con SQTP los ritmos circadianos evidencia-
ron curvas muy irregulares. Estas amplias variacio-
nes en los valores de las areas espectrales podrian
reflejar profundas alteraciones en las respuestas au-
tonomicas que modulan al corazon. De esta mane-
ra, el agregado de pequenos cambios sobre el ba-
lance simpatovagal ya alterado podria facilitar la
aparicion de las arritmias ventriculares malignas
que suelen acompanar a los pacientes con estos sin-
dromes.

Las diferencias en el comportamiento de la mo-
dulacion autonomica entre los pacientes con SQTP
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entre sly con los controles no se pueden adjudicar a
la conformacion de los distintos grupos en estudio,
ya que tuvieron edades y distribucion de sexo simi-
lares. Por otro lado, tampoco existio una influencia
de la actividad ffsica sobre las variables estudiadas,
pues todos los registros electrocardiograficos se efec-
tuaron en forma ambulatoria, en donde pacientes y
controles desarrollaron su vida cotidiana habitual y
a todos les fue prohibida la realizacion de una acti-
vidad ffsica vigorosa.

Las mediciones de la VFC
Los valores de LF y HF de los componentes es-

pectrales habitualmente se expresan en valores ab-
solutos (mseg 2). Los componentes espectrales tam-
bien se pueden determinar en unidades normaliza-
das que representan el poder relativo de cada com-
ponente en proporcion al poder total menos el com-
ponente espectral de muy baja frecuencia (VLF). La
representacion de LF y HF en unidades normaliza-
das enfatiza el control y la conducta del balance de
las dos areas del sistema nervioso autonomo. (18)
Mas aun, la normalizacion tiende a minirnizar el efec-
to de los cambios del poder total de los componen-
tes LF y HF y de hecho en nuestros pacientes no se
observaron diferencias significativas, como las ob-
tenidas en valores absolutos y logarftmicos. Las uni-
dades normalizadas siempre deben estar apoyadas
con los valores absolutos de LF y HF en orden de
describir completamente la distribucion de los com-
ponentes del poder espectral. (18)

Limitaciones del estudio
La informacion sobre los episodios sincopales, ya

sea de esfuerzo o de reposo, se obtuvo del interro-
gatorio clfnico y no se hizo por el estudio genetico
de los pacientes, razon por la cual no se puede pre-
cisar con certeza la variante cromosomica afectada.
En consecuencia, no se puede descartar por completo
una pequena superposicion en los dos grupos. Por
otro lado, la realizacion de promedios de los datos
de la variabilidad de la frecuencia cardfaca pueden
oscurecer en parte la informacion detallada acerca
de la modulacion autonomica de los intervalos RR.
Cabe senalar que los componentes de la VFC que se
obtienen de esta manera proporcionan una medida
del grado de modulacion autonomica mas que el
nivel del torso autonomico y los promedios de mo-
dulacion no representan necesariamente el prome-
dio del nivel del tono autonomico. Tambien se debe
recordar que el analisis espectral se realizo con seg-
mentos cortos (5 min/hora) y no sobre el total de las
24 horas. Sin embargo, estudios que compararon
ambas tecnicas no mostraron diferencias importan-
tes en la informacion autonomica obtenida con uno
u otro procedimiento. (18, 30)
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Implicaciones clfnicas
En los pacientes con SQTP, los estudios electrofi-

siologicos realizados en forma convencional o en
forma concurrente con la administracion de isopro-
terenol no han dado resultados satisfactorios. Esto
se debe a que existe una compleja interrelacion del
sistema nervioso autonomo con la aparicion de los
episodios arrftmicos, que ocurren durante la vida
cotidiana; es indudable que esta interrelacion no se
puede lograr durante la realizacion de los procedi-
mientos invasivos. En estas circunstancias, el estu-
dio de la variabilidad de la frecuencia cardfaca es
mas adecuado y simple pues nos permite evaluar
las influencias del sistema nervioso y explorar la
modulacion autonomica sobre el corazon.

CONCLUSIONES
Nuestros datos muestran que existe un disbalan-

ce autonomico en los pacientes con syndrome de in-
tervalo QT prolongado congenito, con un predomi-
nio simpatico matinal y vespertino en los adrener-
gicos y marcadas variaciones del poder espectral con
un predominio de la banda simpatica durante las
horas de la noche en los pacientes con sfncopes de
reposo.

Estos hallazgos podrfan explicar la diferencia
horaria en el desarrollo de los episodios sincopales
y/o en la muerte subita que ocurre en los pacientes
con esta patologfa.

SUMMARY

HEART RATE VARIABILITY AND CIRCADIAN
RHYTHM IN PATIENTS WITH CONGENITAL
LONG QT SYNDROME AND SYNCOPAL
ATTACKS

Objectives
The aim of this study was to assess the autonomic
drive of the heart by measuring the spectral com-
ponents (SC) of the heart rate variability (HRV) and
the circadian rhythm (CR) in patients (p) with con-
genital long QT syndrome (LQTS) and syncopal
attacks.

Methods
The study population was divided into three
groups: 1) Adrenergic (A), 9 p, 3 men, mean age 27 ±
15 years old (y.o.) (range 9 to 67 y.o.), with syncopal
episodes during physical stress; 2) Pause dependent
(R) 10 p, 6 men, mean age 30±23 y.o. (range 7 to 42
y.o.), with syncopal events during sleep or at rest
and 3) the control group (C) 20 healthy subjects, 9
men, mean age 30 ±25 (range 10 to 50). All p and con-
trols underwent 3 channel, 24-hour Holter monitor-
ing in drug free state. Spectral analysis was per-
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formed with the fast Fourier transform algorithm
during 5 minute periods/hour. We analyzed the low
frequency (LF) and high frequency (HF) SC and the
LF/HF ratio. CR was assessed from the mean 5 min-
ute periods/hour of the SC. The spectral measures
were expressed as mean ± 1 SD in msec, logarithmic
(ln) and normalized units (nu). Data between the
groups were compared using the analysis of vari-
ance (ANOVA) and the Tukey Kramer test. Statisti-
cal significance was defined as p < 0.05. (Symbols
indicate statistical significance * ~ v)

Results

LF and HF SC were significantly higher in group
R as compared with the controls; the LF/HF ratio
remained unchanged. HRV in group A showed a
decrease in the HF SC with a simultaneous increase
in the LF SC during the morning and afternoon
hours. There was a biphasic increase in the LF/HF
ratio in the morning and in the afternoon.

Conclusions
Both SC and HRV are increased in p with LQTS
and syncopal attacks. In group A patients, a rela-
tive significant increase in the adrenergic tone was
observed, in coincidence with the CR of sudden
death in the general population.

Key words Congenital long QT syndrome -
Heart rate variability - Circadian rhythm -

Syncopal attacks - Sudden death
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