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Sindrome de Brugada

Milton E Guevara Valdivia*

Resumen

El sindrome de Brugada es un sindrome arritmi-
co caracterizado por un patrén electrocardiogra-
fico de bloqueo de rama derecha del haz de His
y elevacion del segmento ST en las derivacio-
nes precordiales derechas, con una alta inciden-
cia de muerte subita secundaria a taquiarritmias
ventriculares. No se detectan alteraciones estruc-
turales cardiacas durante su evaluacion diagnés-
tica. El prondstico de estos pacientes es malo
con una incidencia de mas del 10% de mortali-
dad anual. Los medicamentos antiarritmicos no
ofrecen ningln beneficio hasta ahora. Sin em-
bargo, el Unico tratamiento demostrado es la
colocacién de un desfibrilador automético im-
plantable.

Summary
THE BRUGADA SYNDROME

The Brugada syndrome is an arrhythmic
syndrome characterized by a right bundle branch
block pattern and an segment elevation in the
right precordial leads of the electrocardiogram,
in conjunction with a high incidence of sudden
death secondary to ventricular tachyarrhythmias.
No evidence of structural heart disease is noted
during diagnostic evaluation of these patients.
The prognosis is poor with up to a 10 per year
mortality. Antiarrhythmic drugs have no benefit
in prolonging survival. The treatment of choice is
the insertion of an implantable cardioverter
defibrillator.

Palabras clave: Sindrome de Brugada. Bloqueo de rama derecha del haz de His. Elevacién del segmento ST.

Muerte subita.

Key words: Brugada syndrome. Right bundle branch block. ST segment elevation. Sudden death.

Introduccién

asta hace algun tiempo €l patrén de blo-
H gueo de rama derecha del haz de His no

representaba ninguna malignidad si no
estaba asociado aa guna cardiopatia estructural .
Sin embargo, €l reconocimiento de algunos sin-
tomas como sincope, pal pitaciones, muerte su-
bita y/o antecedente familiar de muerte siibita
asociadas a un patron electrocardiografico de
bloqueo de rama derecha del haz de Hiscon ele-
vacion del segmento ST en derivaciones precor-
diales derechas, resulté ser un marcador electro-
cardiogréfico de riesgo de muerte subita en un
grupo de pacientes sin cardiopatia estructural
demostrable. Ahora es reconocido y observado
en casi en todas | as partes del mundo yaquetie-
ne un impacto médicoy social importante por su
alta asociacion con arritmias ventriculares leta-
les. Este sindrome que es rel ativamente nuevo se
le conoce como “ sindrome de Brugada” en re-
conocimiento de quienes|o describieron por vez
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primera (Pedro y Josep Brugada). Estos mismos
autores lo han impulsado desde su primera pu-
blicacion en 1991y casi después de una década,
tiene una relevancia Unica con multiples publi-
caciones. Masalln, se cuenta con unapaginaweb
parael intercambio de opinionesy el registro de
pacientes. En los Ultimos afios ha surgido mucha
informacion sobre la posible fisiopatol ogia que
involucraalos canal esionicos en su génesisy se
ha demostrado su asociacion genética.

Definicion

El “ sindrome de Brugada” es una entidad cli-
nica y electrocardiogréfica que se caracteriza
por un patrén de blogueo de ramaderechay ele-
vacion del segmento ST en las derivaciones pre-
cordiales derechasdeV, aV, con episodios de
sincope o antecedente de muerte stbita aborta-
da en ausencia de enfermedad cardiaca estruc-
tural.! Generalmente los episodios de sincope
son debidos a una taquicardia ventricular poli-
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morfica rdpida o a una fibrilacion ventricular
sin prodromos y con un intervalo QT que se
encuentra normal. En ocasiones hay el antece-
dente de un familiar con muerte stbita aborta-
da(Fig. 1).

Epidemiologia

Esel responsable alrededor del 50% de las muer-
tes stbitas en pacientes menores de 50 afios con
un corazon estructuralmente sano, y su inciden-
ciaesdificil de establecer y depende de lamag-
nitud de las alteraciones electrocardiograficas.t
Habra que tener en cuentaque estos estudiosfue-
ron realizados buscando un patrén el ectrocardio-
gréfico tipico del “ sindrome de Brugada” pero
probablemente la prevalencia sea mayor si se
tomaen cuentaque hay casoscon lallamada*“for-
ma oculta 0 no manifiesta’.? En la actualidad
existen publicaciones de Europa como Esparia,
Francia, Grecia, Holanda, Italia, Polonia, Portu-
gal, Suiza, y en los Estados Unidos de Nortea-
mérica. En Sudamérica se sabe de casos en Ar-
gentina, Brasil, Chile, Uruguay.! En México®
identificamos un caso con laformaintermitente.

Aspectos genéticos

El “ sindrome de Brugada” es familiar, con un
patron de herencia autosdémico dominante'y con
una penetracion incompleta. Los episodios arrit-
micos son observados en promedio ala edad de
40 afos. El “ sindrome de Brugada” parece no
relacionado con ningdn locus de los cromoso-
mas descritos paraladisplasiaarritmogénicadel
ventriculo derecho (DAVD). El Gnico gen ligado
al “ sindrome de Brugada” es el del canal de so-
dio cardiaco SCN5A el cual esel mismo genim-
plicado en laforma LQT3 del sindrome de QT
largo. Los defectos ligados al sindrome de Bru-
gada incluyen mutaciones que alteran el marco
de lecturay mutaciones que introducen o elimi-
nan bases en la secuencia que causan fallaen €
canal para expresarse, reduciendo entonces la
densidad de I, , y errores de lectura que dismi-
nuyan el voltaje y la dependencia del tiempo de
activacion, inactivacion y reactivacion del . En
el caso de un error en la lectura (T1620M), la
inactivacion de |, esimportantemente acelera-
da aportando €l sustrato para € “ sindrome de
Brugada” .*

Caracteristicas clinicas
Los individuos afectados son jovenes del sexo
masculino sin enfermedad cardiaca alguna, tie-
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nen un patrén electrocardiogréfico caracteriza-
do por blogueo de rama derechay elevacion del
segmento ST deV, aV . Son frecuentes|os epi-
sodios de sincope, palpitaciones y una historia
familiar de muerte stbitaabortada.! Laenferme-
dad es més frecuente en la raza caucésica con
una edad media de 34 + 16 afios. Sin embargo,
también se puede encontrar en pacientes ancia-
nos e incluso en lactantes.® Los cuadros sinco-
pales seguidos por paro cardiorrespiratorio es-
tan presentes en la gran mayoria de los casos,
como resultado de episodios de una taquicardia
ventricular polimorficarépidaque degeneraauna
fibrilacion ventricular.! Los examenes de labo-
ratorio estan normalesy |os episodios de fibrila-
cion ventricular no tienen relacion con farmacos
ni suelen ser secundaria a otra causa, aunque
habitualmente ocurren durante el suefio. Muchos
pacientes estan asintomaticos y la enfermedad
es generalmente descubierta por las alteraciones
electrocardiograficas durante un examen de ru-
tina o después de unafibrilacién ventricular au-
tolimitada o de una reanimacion cardiopulmo-
nar exitosa. Hay que tener en cuenta que mu-
chos pacientes tienen historia de sincope sin al-
teraciones electrocardiogréficas tipicas como la
primera manifestacion el que frecuentemente se
atribuyen a un sincope neurocardiogénco.® Sin
embargo, utilizando pruebas farmacol 6gicas es
posible desenmascarar el ectrocardiogréficamente
este sindrome.>46

Electrocardiograma de superficie

Se caracteriza por la presencia de un patron de
bloqueo deramaderechadel haz de Hiscon ele-
vacion del segmento ST enV_ aV,, (Fig. 1) sin
embargo pueden observarse formas intermedias
del mismo.®” Ademés estas variaciones pueden
estar presentes en un mismo paciente, e incluso
se han reportado miltiples cambios de lamorfo-
logia del segmento ST. Se han descrito dostipos
de morfologia del segmento ST en derivaciones
precordiales derechas, unaconvexallamada“ co-
ved” como lainicialmente descritay otraen for-
made sillade montar “ saddle back” .” Los cam-
bios del segmento ST se han relacionado con al-
teracionesen lavariabilidad delafrecuenciacar-
diacay habitual mente son dinamicos. No hay que
olvidar que un grupo de pacientes puede tener
un electrocardiogramanormal enlosque sdlo es
posible hacerlo evidente con pruebas farmaco-
l6gicas u otras intervenciones por lo que se ha
denominado “forma oculta’ o ocurrir de forma
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Fig. 1. Electrocardiograma tipico de un paciente portador del sindrome de Brugada. Observe el desnivel positivo
del segmento ST en V, y V, (flechas) y el patron de blogueo de rama derecha del haz de His.

intermitente.? L as alteraciones el ectrocardiogra-
ficas pueden ser detectadas mediante algin re-
gistro electrocardiografico tomado en € trans-
curso del tiempo. Todo esto hace sospechar que
€l tono autondémico pueda jugar un papel impor-
tante en las alteraciones electrocardiogréficas.

Existen situaciones que pueden smular un cua-
dro electrocardiogréfico tipico del “ sindrome de
Brugada” el llamado “Pseudo-Brugada’ € que
generamente es debido a otras causas como in-
toxicacion por cocaina, psicotrépicos, entidades
asociadas como laenfermedad de Steinert, el pec-
tumexcavatumy algunostumores mediastinales.®

Prueba de esfuerzo

Durante €l gjercicio la estimulacion adrenérgica
tiende adisminuir laelevacién del segmento ST
mientras que la estimulacién vagal lo aumenta
por lo que es evidente que tiende a magnificarse
durante la recuperacion como lo hemos obser-
vado® (Figs. 2A 'y 2B). También se puede encon-
trar una forma paradgjica en la que durante €l
esfuerzo aumenta el desnivel del segmento ST.
Al igual que la prueba de esfuerzo la estimula-
cion auricular acelera la frecuencia cardiaca y
disminuye el desnivel de segmento ST, mientras

gueladisminucién delafrecuenciacardiacahace
mas evidente el desnivel positivo del mismo.®

Ecocardiogramay resonancia magné-
tica nuclear

No se observan alteraciones estructuralesyaque
estos paci entestienen un corazdn estructural men-
te sano. De existir alguna alteracion estructural
debera de excluirse el sindrome ya que unacon-
dicion fundamental parael diagnéstico eslaau-
sencia de cardiopatia asociada.

Coronariografia, ventriculografiay
biopsia endomiocardica

L as arterias coronarias general mente se encuen-
tran normales o que depende de la edad del pa-
ciente. Sin embargo no hay alteraciones estruc-
turales y tampoco existen alteraciones del tono
vascular en respuesta a las pruebas de ergonovi-
na o acetilcolina para valorar espasmo corona-
rio. Por otro lado la ventriculografiaizquierday
derecha generalmente no se encuentra aterada
su asociacion con alguna afectacion detectada,
debe de excluirnos estaenfermedad. En cuanto a
|as biopsias endomiocéardicas no se han identifi-
cado alteraciones histopatol gicas.*®

www.cardiologia.org.mx



Sindrome de Brugada

Estudio electrofisiolégico

Durante €l estudio electrofisiolégico la funcion
sinusal es normal pero puede existir disfuncion
sinusal en algunos pacientes lo que tal vez re-
quierade estimulacion cardiaca. Se haencontra-
do que también pueden tener fibrilacion auricu-
lar paroxistica o cronica. Los intervalos de con-
duccién auriculoventriculares como el AH suele
encontrarse en limites normales superioresy €
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intervalo HV se encuentra prolongado (oscilade
60 a 75 mseg) lo que puede explicar el bloqueo
AV de primer grado que esta presente en algu-
nos pacientes. L os episodios de taquicardia ven-
tricular polimdrfica rgpida o fibrilacion ventri-
cular pueden ser inducidos con 1, 2 6 3 extraes-
timul os ventriculares en mas del 80% delos ca-
S0s, generalmente son sostenidos y se acompa-
fian de colapso circulatorio.*®

250

Fig. 2A. En el panel de la izquierda se observan tres derivaciones de superficie antes de la prueba de esfuerzo
demostrando el desnivel positivo del segmento ST mas evidente en V,. En el panel de la derecha al empezar la
prueba de esfuerzo se observa en |, Il y lll etapa el desnivel del segmento ST. Se normaliza en la derivacion V, de

manera mas evidente durante la tercera etapa (flecha).

o

Fig. 2B. Durante la etapa de postesfuerzo se puede observar el aumento progresivo del desnivel positivo del

segmento ST en los minutos 1, 3, 4y 6.
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Tratamiento

Aungue no se han estudiado sisteméaticamentelos
antiarritmicos sobre la prevencion en las arrit-
mias recurrentes en |os pacientes portadores del
“ sindrome de Brugada” , sabemos que su utili-
dad todavia es controversial.»*¢ Como realmen-
te €l problema de este sindrome es la presencia
de arritmias letales ya que son la causa de la
muerte, lo Unico que resulta efectivo es la colo-
cacion de un desfibrilador automéatico implanta
ble (DALI), dispositivo queidentificay terminala
arritmia. La evolucion de los pacientes alos que
se le ha colocado un desfibrilador hasido buena.
Aunque laindicacion en un paciente sintomati-
co o con historiafamiliar de muerte stbitaesin-
controvertible, la decision es dificil en los pa
cientes asintomaticos. Las recomendaciones ac-
tuales identifican cuatro grupos de pacientes.68

a) Pacientes sintométicos en los que no hay nin-
guna duda de implantar un DAI (en este gru-
po se engloban aquell os pacientes portadores
de un patron electrocardiografico tipico del
sindrome aunado adatos clinicos de episodios
defibrilacion ventricular e historiafamiliar de
muerte stbita).

b) Pacientes asintométicos con historia familiar
de muerte stbita en los que durante el estudio
electrofisiol 6gico se logra inducir una taqui-
cardia ventricular polimérfica o fibrilacién
ventricular y la presencia de un intervalo HV
prolongado también debera colocarse un DAI.

¢) Pacientes asintométicos sin historia familiar
de muerte stbita en los que durante el estudio
electrofisiol 6gico se induce taquicardia ven-
tricular polimérfica o fibrilacion ventricular
también tienen indicacion de un DAL,

d) Pacientes asintométicos sin historia familiar
de muerte stbita en los que durante el estudio
€l ectrofisiol 6gico no seinduce ningdn tipo de
taquiarritmias. Solamente deberan detener vi-
gilancia médica. (haciendo énfasis en sinto-
mas sugestivos de arritmia como sincope).

Diagnéstico diferencial

Este sindrome es una enfermedad el éctrica pri-
maria en la que no se tiene otra causa para los
episodios de fibrilacion ventricularl .2® Hay que
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hacer notar que los cambios electrocardiografi-
cos también se han visto en forma transitoriay
en otras situaciones como yafue explicado ante-
riormente, pero hay que tener presente que en
algunasformasde DAV D pueden existir lasmis-
mas al teraci ones el ectrocardiogréficas que simu-
lan este sindrome.®

El sindrome de repolarizacién precoz (SRP)
considerado, como una entidad benigna, se ca-
racteriza por una concavidad superior del seg-
mento ST que termina en una onda T positiva
en las derivacionesdeV, aV,. El interés clini-
co de SRP recientemente ha aumentado debido
alas similitudes con las manifestaciones elec-
trocardiogréficas del altamente arritmogénico
“ sindrome de Brugada” y el potencial error de
diagnostico.* La DAVD no parece relacionada
con el “sindrome de Brugada” por la afecta-
cion de este ultimo con el gen del canal de so-
dio (SCN5A).1

Prondstico

El “ sindrome de Brugada” es unaenfermedad
eléctricaprimaria que condicionaarritmiasle-
tales (fibrilacion ventricular) por lo tanto los
paci entes recuperados de muerte stibita tienen
la posibilidad de tener un nuevo episodio de
fibrilacion ventricular. En ellos, laterceraparte
presenta un nuevo evento dentro de dos afios,
aungue en |os pacientes asintomaticos el pro-
nostico es el mismo. Estos datos apoyan la ne-
cesidad detratar alos pacientes asintomaticos
y sintomaticos ya que los farmacos antiarrit-
micos como la amiodaronay los betabloquea-
dores no ofrecen proteccion contra las arrit-
mias. Lo Unico que ha demostrado su utilidad
en la supresion de las arritmias es la coloca-
cion de DAl y en estos pacientes lamortalidad
esnula

Conclusiones

El “ sindrome de Brugada” es una entidad nue-
vacon unamortalidad muy alta, que esta deter-
minada genéticamentey difiere de otros sindro-
mes como €l sindrome de QT largo o ladispla-
siaarritmogénicadel ventriculo derecho. El tra-
tamiento actual es el desfibrilador automético
implantable.

www.cardiologia.org.mx
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