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Trastorno genético autosómico dominante que afecta la
función muscular, cardíaca y el desarrollo físico.

PRESENTACIÓN
CLÍNICA

Ocurren en situaciones de hiperpotasemia o hipopotasemia
Duración de horas a días
Puede ser diaria o rara
La debilidad puede ser focal o general, pero no afecta músculos
faciales o respiratorios
Algunos síntomas que lo anteceden son parestesias, fatiga o
cambios cognitivos 
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La canalopatía muscular es causada por una
disfunción de los canales de potasio en músculo

esquelético y cardíaco.

La interrupción del flujo normal de K+ impide la repolarización.
La despolarización sostenida impide la propagación de los
potenciales de acción en la membrana muscular conduciendo a
la parálisis flácida.
En el músculo cardíaco se crea una posdespolarizaciones
tempranas y tardías, resultando en las arritmias.

Parálisis periódica que se caracteriza por una debilidad
muscular flácida episódica que puede ser espontanea o

por ciertos desencadenantes.

Se presentan como arritmias
sintomáticas o asintomáticas.

Codifica la proteína Kir2.1 que se
encarga de regular el potencial de

membrana en reposo y la
repolarización cardíaca.

Se presentan como palpitaciones, síncope y
en raras veces paro cardíaco o muerte
súbita.
QTc o QUc largo
Patrones T-U con ondas U agrandadas,
único ancha y onda T prolongada

Micrognatia
Hipertelorismo

Anomalías dentales
Manos y pies pequeños

Clinodactilia
Sindactilia

Implantación baja de pabellones
auriculares

Malformaciones valvulares

Codifica la proteína Kir3.4 que permite el
flujo de potasio hacia adentro del

músculo y otros tejidos
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