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RESUMEN 

Se realizó una revisión sobre los aspectos más novedosos y polémicos de los 
síndromes de la onda J, que incluyó el síndrome de repolarización precoz, la 
fibrilación ventricular idiopática y la muerte súbita nocturna inexplicable. Se 
enfatiza en las características electrocardiográficas de estos síndromes donde se 
destaca la presencia de un supradesnivel del ST tipo cóncavo con melladuras o 
empastamiento del mismo. Se profundiza en las bases genéticas, a veces común a 
todos ellos, en particular la mutación SCN5A asociada con el supradesnivel del ST y 
más recientemente la mutación S422L-KCNJ8 como causa de alteración de los 
canales IK-ATP, lo cual se asocia con mortalidad arrítmica cardíaca. Se concluye que 
aunque no todos los pacientes con este síndrome estén en riesgo de eventos 
arrítmicos o de muerte súbita cardíaca, existe un grupo de ellos no despreciable 
que sí lo están, por lo que el gran desafío de la comunidad médica es desarrollar 
mejores estrategias de estratificación de riesgo y desarrollar tratamientos más 
seguros y eficaces para estos. 

Palabras clave: onda J, repolarización precoz.  

 

ABSTRACT  

A review was conducted of the newest and most controversial aspects of J wave 
syndromes, including early repolarization syndrome, idiopathic ventricular 
fibrillation and sudden unexplained nocturnal death. Emphasis is made on the ECG 
features of these syndromes, among them the presence of an upwardly concave ST 
irregularity with notching or slurring. A detailed analysis is made of genetic bases, 

  
http://scielo.sld.cu 

157



Revista Cubana de Investigaciones Biomédicas. 2012; 31(2) 157- 174 

which are sometimes common to all syndromes, particularly the SCN5A mutation, 
associated with the ST upwardly irregularity, and more recently the S422L-KCNJ8 
mutation causing the alteration in the lK-ATP channels, associated with arrhythmic 
cardiac mortality. It is concluded that not all patients with this syndrome are at risk 
of arrhythmic events or sudden cardiac death, but a significant number of them 
are. Therefore, a great challenge for the medical community is to develop better 
risk stratification strategies as well as safer and more effective treatments. 

  

Key words: J wave, early repolarization. 

 

  

  

INTRODUCCIÓN  

La onda J es una deflexión con morfología de domo o joroba inmediatamente 
posterior al complejo QRS, en el electrocardiograma (ECG) de superficie, y se 
expresa como un supradesnivel ≥ 0,1 mv - 1 mm en las derivaciones inferiores 
(DII, DIII, aVF), laterales (DI y aVL) y precordiales (V4-V6). En caso de 
presentarse de V1-V3 se debe excluir el síndrome de Brugada (SBr), displasia 
arritmogénica del ventrículo derecho (DAVD), fibrilación auricular paroxística o 
episodio de muerte súbita cardíaca (MSC). A la onda J se le conoce también por 
onda de Osborn debido a la descripción inicial por dicho autor en 1953,1 y se ha 
observado en humanos en diferentes condiciones tales como la hipotermia, la 
hipercalcemia, lesión cerebral, angina vasoespástica e isquemia miocárdica aguda, 
especialmente en el infarto miocárdico (IMA) de cara posterior con oclusión de 
arteria coronaria circunfleja izquierda.  

En 1996 Yan y Antzelevitch2 dan a conocer un estudio en el que dilucidan las bases 
iónicas y celulares de la onda J. Investigaciones más contemporáneas,3,4 a cargo 
también de dichos autores, aportan datos adicionales sobre la relevancia clínica de 
dicha onda.  

Antzelevitch y Yan4 consideran que los síndromes de la onda J pueden ser 
heredados o adquiridos. Entre los primeros se encuentran: el síndrome de 
repolarización precoz (SRP) tipo 1 (el patrón de repolarización se localiza en 
derivación lateral); el tipo 2 (el patrón de repolarización se localiza en derivación 
inferior o inferolateral); tipo 3 (el patrón de repolarización es global); y el tipo 4 
(SBr). Dentro de los adquiridos se encuentran: los asociados con TV mediada por 
isquemia y los asociados con FV mediada por hipotermia  

La evidencia disponible5-7 hasta la actualidad indica que la onda J, mediada por la 
corriente transitoria de salida de potasio (Ito), constituye un marcador 
electrocardiográfico de varios síndromes clínicos con características clínicas y 
eléctricas similares, con una plataforma arrítmica común, relacionada con la 
amplificación de las corrientes Ito e incluyen el síndrome de repolarización precoz 
(SRP), la fibrilación ventricular idiopática (FVI), la muerte súbita nocturna 
inexplicable (MSNI) y el SBr. El nexo molecular, celular, electrocardiográfico y 
clínico de estas entidades permite agruparlos como síndromes de la onda J.8  
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La presente revisión pretende profundizar en el conocimiento sobre estos síndromes 
y destacar su relevancia en la práctica clínica cardiológica.  

 
BASES CELULARES E IÓNICAS DE LA ONDA J  

A fines de años 80 del pasado siglo, Litovsky y Antzelevitch9,10 propusieron una 
diferencia en las fases 1 y 2 de la repolarización del potencial de acción entre el 
epicardio y el endocardio ventricular, como base para la onda J del ECG. El 
epicardio ventricular comúnmente muestra potenciales de acción con una muesca 
prominente mediada por la corriente Ito (espiga y domo). Una muesca prominente 
mediada por Ito en el potencial de acción del epicardio ventricular, pero no del 
endocardio, puede producir un gradiente de voltaje transmural en la repolarización 
ventricular precoz, que puede registrarse como onda J o supradesnivel del punto J 
en el ECG.  

Cuando comienza la activación desde el endocardio y se difunde transmuralmente 
hacia el epicardio, una onda J distinguible coincide con la muesca del potencial de 
acción epicárdico como puede observarse en el ECG. Por el contrario, si la 
activación comienza desde el epicardio y se traslada hacia el endocardio, la onda J 
desaparece del ECG, porque se encuentra oculta por el complejo QRS. En 
consecuencia los factores que influyen la cinética Ito y la secuencia de activación 
ventricular pueden modificar la onda J en el ECG. Por ejemplo, la aceleración de la 
frecuencia cardíaca reduce el canal Ito como consecuencia de su recuperación lenta 
de la inactivación, lo que resulta en una disminución de la magnitud de la onda J. 
Esta propiedad de la onda J es especialmente útil para distinguirla de la parte 
terminal del complejo QRS con muesca. Puesto que un QRS con muesca es 
consecuencia de una activación ventricular alterada y un aumento en la frecuencia 
cardíaca puede amplificar su magnitud terminal. En forma similar, algunos 
bloqueadores del canal de sodio que poseen inhibición Ito adicional, como la 
quinidina o la disopiramida, reducen la magnitud de la onda J y normalizan el 
supradesnivel del segmento ST.11  

 
Supradesnivel del segmento ST  

El segmento ST es la porción del ECG que se encuentra entre el complejo QRS y la 
onda T. Normalmente el segmento ST permanece en el mismo nivel del segmento 
T-P. Dos cambios en el segmento ST se consideran clínicamente importantes: 1) el 
desplazamiento del segmento ST; y 2) un cambio en su morfología. El 
supradesnivel del segmento ST es otra característica electrocardiográfica y de los 
síndromes de la onda J. La exploración de la vinculación intrínseca entre la onda J y 
el supradesnivel del segmento ST, puede aumentar nuestra comprensión de los 
mecanismos responsables de la arritmogénesis asociados con supradesnivel ST.  

Puesto que el segmento ST corresponde temporalmente con la fase del plateau o 
meseta del potencial de acción, la diferencia en los potenciales de meseta dentro de 
los ventrículos puede producir supradesnivel del segmento ST verdadero.  

La depresión o pérdida del domo del potencial de acción en el epicardio pero no el 
endocardio, puede resultar en un gradiente de voltaje transmural durante la 
repolarización, que puede manifestarse como supradesnivel del segmento ST. 
Como el epicardio, particularmente en el ventrículo derecho, presenta un espiga y 
domo (spike and dome) extenso del potencial de acción mediado por Ito, el domo 
del potencial de acción epicárdico predispone la pérdida parcial o completa en 
respuesta a aumento de las corrientes de salida (como la corriente IK-ATP) o una 
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disminución de las corrientes de entrada (como INa), lo que resulta en supradesnivel 
del segmento ST. Se acepta en forma generalizada que la depresión o pérdida del 
domo del potencial de acción en el epicardio pero no el endocardio, subyace al 
supradesnivel del segmento ST en el SRP, el SBr y la FVI.11-13  

Por lo tanto, podemos resumir los mecanismos iónicos, celulares y características 
ECG subyacentes al supradesnivel del segmento ST y la arritmogénesis asociada 
con onda J de la siguiente manera (fig.):  

 

1. Espiga y domo mediados por Ito en el epicardio pero no el endocardio, que se 
registra como onda J en el ECG.  

2. Espiga y domo prominente predisponen al epicardio a la pérdida completa de su 
domo, lo que resulta en un aumento significativo de la dispersión transmural de la 
repolarización que se manifiesta como supradesnivel del segmento ST en el ECG y 
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sirve como sustrato reentrante funcional para el desarrollo de taquicardia 
ventricular (TV) polimórfica y fibrilación ventricular (FV).  

3. Por su recuperación relativamente lenta de la inactivación, Ito es más prominente 
durante la bradicardia, y el supradesnivel de la onda J y el segmento ST también lo 
es.  

4. La pérdida heterogénea del domo del potencial de acción epicárdico puede 
causar reexcitación local por reentrada en fase 2, produciendo extrasístole R-sobre-
T que funciona como desencadenante capaz de iniciar una TV polimórfica y FV.  

 
SÍNDROME DE REPOLARIZACIÓN PRECOZ  

Redefinición del SRP  

- Elevación del segmento ST de 1 a 4 mm de la línea isoeléctrica, acompañado de 
una concavidad descendente de dicho segmento y de onda T simétrica.4  

- Elevación de la unión del QRS-ST de al menos 0,1 mV de la línea basal en 
derivaciones inferiores o lateral, manifestado como un QRS empastado o mellado 
(muesca).  

 
El hallazgo del patrón de repolarización precoz se ha considerado clásicamente una 
manifestación benigna sin repercusión clínica. Sin embargo, datos recientes han 
sugerido que podría ser un marcador de vulnerabilidad en la aparición de arritmias 
ventriculares.14  

El patrón ECG de repolarización precoz, caracterizado por un ascenso del punto J 
(la unión entre el final del complejo QRS y el inicio del segmento ST) en 
derivaciones diferentes a V1-V3, es un hallazgo relativamente frecuente y que 
clásicamente se ha considerado como una variante normal electrocardiográfica sin 
consecuencias clínica fatales. Sin embargo, en los últimos años han aparecido 
nuevos datos en la literatura que ponen en duda esta benignidad. Los datos 
proceden de varios estudios4,11,14 en los que se ha apreciado que el patrón de 
repolarización precoz es mucho más frecuente en pacientes reanimados tras haber 
sufrido un episodio de FV primaria en comparación con los controles.  

Otra investigación15 se basa en un estudio previo, realizado en Finlandia en los años 
60, en el que se recogieron los datos clínicos y el ECG de 12 310 sujetos de edad 
entre 30 y 59 años, que fueron seleccionados con la intención de que el grupo fuera 
representativo de la población finlandesa de edad media para evaluar diferentes 
aspectos relacionados con la enfermedad coronaria. Los autores revisaron los ECG 
de 10 864 pacientes en los que había un registro disponible y analizaron su 
mortalidad y sus causas, empleando los datos del Sistema Finlandés de Estadística 
(que está reconocido por ser particularmente preciso). Pudieron obtener así datos 
del 98 % de los pacientes con un seguimiento de 30 ± 11 años. Se analizaron por 
separado los pacientes con elevación del punto J en cara inferior o lateral y los 
pacientes con elevación del punto J de más de 0,1 mV o más de 0,2 mV.  

De entre los 10 864 pacientes, 630 (5,8 %) tenían un ECG con patrón de 
repolarización precoz, 384 (3,5 %) en las derivaciones de cara inferior, 262 (2,4 %) 
en derivaciones de cara lateral y 16 (0,1 %) en ambas. Había elevación de más de 
0,2 mV en cara inferior en 36 sujetos (0,3 %) y en 31 en cara lateral (0,3 %). 
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Entre los 582 pacientes con repolarización precoz que tenían un ECG repetido 
(promedio a los 5 años), en el 81 % se mantenía el patrón de repolarización 
precoz. Los sujetos con elevación del punto J en derivaciones de cara inferior de al 
menos 1 mV tuvieron un riesgo mayor de muerte de causa cardíaca (RR 1,28; IC 
95 % 1,04-1,59, p= 0,03) o de muerte por arritmias (RR 1,43; IC 95 % 1,06-1,94, 
p= 0,03); sin embargo, no hubo un aumento de la mortalidad global (RR 1,10; IC 
95 % 0,97-1,26, p= 0,15). En cualquier caso, los sujetos con elevación del punto J 
de más de 0,2 mV en derivaciones inferiores tuvieron un aumento marcado tanto 
de la mortalidad global (RR 1,54, IC95 % 1,06-2,24, p= 0,03) como de la muerte 
de causa cardíaca (RR 2,98, IC 95 % 1,85-4,92, p< 0,001) o por arritmias (RR 2,92 
IC 95 % 1,45-5,89, p= 0,01). El ascenso del punto J en derivaciones de cara lateral 
se asoció con un aumento del riesgo de mortalidad global en el límite de la 
significación estadística, pero no se asoció con un mayor número de muertes por 
arritmias.  

Los datos de este estudio, que muestran una fuerte asociación entre el patrón de 
repolarización precoz, la mortalidad global y la mortalidad por arritmias, cuestionan 
abiertamente que la repolarización precoz sea un hallazgo benigno, especialmente 
cuando se aprecia en las derivaciones de cara inferior y cuando el ascenso del 
punto J es mayor de 0,2 mV.  

El mecanismo por el que se relaciona el patrón ECG y la susceptibilidad a arritmias 
ventriculares es desconocido, pero se considera que la elevación del punto J sería 
un marcador de la presencia de cierto grado de heterogeneidad de la repolarización 
ventricular que haría vulnerable al miocardio a desarrollar arritmias ante 
disparadores como por ejemplo un evento isquémico.  

Desde 1930 algunos investigadores han hecho notar que la elevación del segmento 
ST en la unión del QRS con el segmento ST llamado punto J no constituye una 
característica siempre benigna.  

Grant y otros,16 fueron de los primeros en utilizar el término de "repolarización 
precoz" para describir este fenómeno electrocardiográfico y su naturaleza benigna, 
acompañado por una muesca terminal del complejo QRS.  

Haissaguerre y otros,17 en el año 2008, revelaron datos sorprendentes sobre el SRP 
al revisar informes del año 2006 sobre pacientes provenientes de 22 centros de 9 
países diferentes resucitados después de paro cardíaco debido a FVI. En este 
estudio el SRP se definió como una elevación de la unión QRS-ST de al menos 0,1 
mV de la línea isoeléctrica en derivaciones inferiores o laterales, manifestado como 
un empastamiento o muesca del QRS; este patrón fue significativamente más 
frecuente en los pacientes objetos de estudio que en el grupo control y el 
seguimiento durante 5 años demostró además una mayor incidencia de FV 
recurrente en los sujetos con anormalidades de la repolarización.  

Rosso y otros18 han señalado que la elevación del punto J en derivaciones de cara 
inferior y derivación D 1 y aVL fue más común en pacientes con FVI, que en sujetos 
controles.  

Se conoce que el SRP esta caracterizado por la presencia de una onda J o 
supradesnivel del segmento ST distintivos, supradesnivel del segmento ST cóncavo 
hacia arriba, definido predominantemente en las precordiales izquierdas V4-V6, con 
onda T ancha y vertical y que se considera un fenómeno electrocardiográfico 
"benigno" que se observa con mayor frecuencia en hombres sanos jóvenes y 
atletas.13 Resulta interesante en esta ya descrita entidad su recientemente 
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retomado interés por su similitud electrocardiográfica con el SBr altamente 
arritmogénico y la FVI.6,13-14,19  

El mecanismo subyacente del supradesnivel del segmento ST en el síndrome de 
repolarización precoz es fundamentalmente similar al del supradesnivel ST en el 
SBr. El pinacidil, un facilitador de la apertura del canal de potasio, determina una 
pérdida parcial del domo del potencial de acción mediado por Ito en el epicardio 
ventricular izquierdo canino y resulta en supradesnivel del segmento ST. Como se 
discutió anteriormente, la pérdida parcial del domo del potencial de acción 
epicárdico en el ventrículo izquierdo es consecuencia de Ito menor y magnitud 
menor de la fase 1 mediada por Ito.

11 Puesto que solo ocurre acortamiento leve a 
moderado del potencial de acción, cuando el domo se ha perdido parcialmente, la 
reentrada en fase 2 puede no ocurrir. Sin embargo, el SRP puede no siempre ser 
benigno y estar potencialmente asociado con muerte súbita cardíaca.20,21 En forma 
similar a otras entidades clínicas en los síndromes de onda J, la frecuencia cardíaca 
y el tono autonómico modifican también no solo la magnitud de la onda J, sino 
también el supradesnivel del segmento ST.22  

La existencia del SRP no ha estado exenta de críticas, así por ejemplo, Surawicz y 
Macfarlane23 consideran que el término de síndromes de onda J y de SRP, son 
confusos e inapropiados y que su uso aun no debe ser de aplicación práctica.  

La Sociedad Americana de Cardiología, la Asociación Americana del Corazón y la 
Sociedad de Ritmo Cardíaco incluyen una declaración donde el término de 
repolarización precoz es usado para caracterizar una variante normal del QRS-T, 
con elevación del punto J.24  

En opinión contrapuesta se pronuncia Watanabe y otros25 al encontrar SRP en el 63 
% de los pacientes con síndrome de QT corto y MSC asociada. Sinner y otros26 en 
un estudio prospectivo reciente de 2 063 pacientes entre 35 y 74 anos, señalan una 
prevalencia de SRP de 18,5 % asociada con un incremento de la mortalidad 
cardiovascular, de manera que otras interpretaciones del SRP se están realizando 
en la actualidad.  

Stern,27 basado en los estudios de Tikkanen,14 de Haissaguerre17 y de Rosso,18 
realiza una actualización sobre los aspectos clínicos del SRP en el año 2011. 
Concluye que su presencia en las derivaciones inferolaterales representan un riesgo 
incrementado para FV subsecuentes y considera que aunque no se justifica 
considerar hoy en día su presencia como marcador de riesgo de MSC en población 
general, sí se justifica una evaluación cuidadosa de personas con este patrón 
electrocardiográfico, especialmente aquellas con síncope o arritmias ventriculares 
y/o historia familiar de MSC. Estos hechos apoyan la idea del que SRP ha sufrido 
cambios en sus concepciones en los últimos años y que a partir de los trabajos de 
Antzelevistch prácticamente se ha asistido no solo a una nueva interpretación, sino 
casi a una nueva redefinición del mismo.  

En el año 2011, Antzelevitch y otros,28 publican un artículo donde esclarecen un 
fundamento racional para el uso de los términos de síndromes de la onda J y SRP y 
aclaran que la onda J se asocia con el desarrollo de una dispersión pronunciada de 
la repolarización dentro del miocardio ventricular, lo que conduce al desarrollo de 
arritmias ventriculares malignas. Sugieren además una clasificación para el SRP: 
tipo 1 (el patrón de repolarización se localiza en derivación lateral), es muy 
prevalente entre atletas masculinos jóvenes y se piensa que está asociado con un 
riesgo relativamente bajo de eventos arritmicos; el tipo 2 (el patrón de 
repolarización se localiza en derivación inferior o inferolateral), está asociado con 
un nivel de riesgo moderado; tipo 3 (el patrón de repolarización es global, es decir, 
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inferior, lateral y derivaciones precordiales derecha), está asociado con el más alto 
nivel de riesgo, en algunos casos, con tormenta eléctrica; y el tipo 4 (SBr), está 
limitado a derivaciones precordiales derechas. Tanto el SBr como en el SRP, la 
manifestación de repolarización precoz es dinámica,19,29 donde los cambios más 
prominentes en el ECG aparecen justamente antes del inicio de la TV/FV.2,19,30  

Los autores28 consideran que la crítica al término de síndromes de la onda J y SRP, 
no se sustenta en la actualidad, donde está claro que la fase de repolarización 
precoz o fase 1 del potencial de acción, a veces acompañada por una depresión de 
la fase 2, es la base para la aparición del patrón de repolarización precoz.  

Aunque la mayoría de los pacientes con síndromes de onda J y SRP o no tienen 
riesgo o presentan riesgo mínino de desarrollar eventos arrítmicos, existe un 
subgrupo de ellos que sí enfrentan este riesgo, por lo que el reto debe estar 
encaminado a establecer nuevas estrategias de estratificación de riesgo y mejorar 
la efectividad en el tratamiento.31  

En la tabla 1 se resumen las características ECG y clínicas de los síndromes de la 
onda J.  

 

Algunas de las nuevas observaciones sobre el SRP apuntan sobre la posibilidad de 
que este constituya una variante del SBr y aunque un informe de consenso 
relativamente reciente, sobre este último, lo define como una elevación del ST,32 
estrictamente relacionado con las derivaciones precordiales derechas, está 
suficientemente documentado según Sarkozy,33 quien muestra que el 11 % del SBr 
clásico exhibe patrón de despolarización precoz espontánea o patrón de elevación 
del ST tipo cóncavo  2 mm en derivación inferolateral, mientras que en 3 
pacientes, el patrón tipo cóncavo de Brugada estuvo solamente presente en 
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derivación inferior. Los autores sugieren que tales pacientes deben ser 
diagnosticados también como SBr. Similares resultados y conclusiones también 
fueron reportados por Letsas y otros.34 Mientras que un cierto solapamiento 
obviamente existe entre ambos síndromes, la diferencia fue encontrada entre el 
modo de comienzo de la FV entre estos 2 tipos de pacientes. Nam y otros35 
encontraron que un aumento transitorio era indicativo de un alto sustrato 
arritmogénico, lo cual genera episodios múltiples de FV en pacientes con SRP. La 
iniciación de TV/FV fue más comúnmente asociada con una secuencia del ciclo 
corto-largo-corto y contracciones ventriculares prematuras muestra un corto 
intervalo de acoplamiento en pacientes con SRP en comparación con aquellos con 
SBr.  

Antzelevitch y Yan4 proponen unir el SRP y el SBr bajo el nombre de síndromes de 
onda J, al considerar que representan un espectro continuo de la expresión 
fenotípica y proponen 3 subtipos: 1, 2 y 3, y consideran que el 4 tipo sería el SBr.  

 
SRP en atletas  

Recientemente Cappato y otros,36 han estudiado la presencia de onda J, de QRS 
empastado, y/o elevación del segmento ST en atletas con parada cardíaca en 
ausencia de enfermedad estructural cardíaca. Las 2 primeras alteraciones ECG sin 
elevación de ST en las derivaciones inferior y lateral fueron encontradas de forma 
significativa más frecuentemente en estos sujetos, que en el grupo control de 
atletas. Los autores expresan que estos cambios pueden reflejar una anormalidad 
subyacente de la repolarización de manera que su miocardio puede ser más 
sensible a varios disparadores arritmogénicos aún no bien definidos, y que el 
hallazgo incidental de onda J/QRS empastado en atletas saludables debe 
considerarse como un marcador que incrementa míninamente el riesgo 
arritmogénico. El deporte induce una repolarización dependiente de frecuencia que 
ante factores precipitantes pueden crear el patrón electrocardiográfico característico 
como despolarización precoz o "corazón vagotónico" en atletas.37  

Bianco y Zeppilli38 encontraron el fenómeno de repolarización precoz en el 89 % de 
atletas competitivos; ninguno de ellos presentó arritmias ventriculares malignas 
durante el tiempo de estudio, por lo que consideran que dicha alteración puede 
constituir un fenómeno benigno, inclusive reversible después de algunos meses de 
desentrenamiento.  

  

Repolarización precoz o despolarización tardía  

Durante décadas, la elevación del segmento ST al comienzo o cerca del punto J, se 
relacionó de forma inequívoca con los mecanismos de repolarización de fase 
temprana o precoz y el gradiente de voltaje transmural durante la fase inicial de la 
repolarización ventricular fue descrito como la base celular de la onda J.39  

En un estudio40 realizado con pacientes con patrón ECG tipo 1 de SBr, se concluye 
que las anormalidades electrocardiográficas pueden atribuirse a anormalidades de 
despolarización localizada, particularmente retardo de la conducción terminal en el 
ventrículo derecho, con anormalidades secundarias a estas de la repolarización, lo 
cual probablemente puede ser extrapolado al SRP.  

Borggrefe y Schimpf41 en un comentario editorial se refieren a los síndromes de 
onda J, también en plural, y subrayan que el uso de 2 divergentes sobre los 
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mecanismos fundamentales que subyacen en el SBr tipo cóncavo y aparentemente 
el SRP, son indicativos de lo limitado del conocimiento sobre las bases moleculares 
y sobre la presentación clínica de un problema clínico mayor, lo cual plantea un 
tema de debate en los electrofisiólogos a la hora de explicar como el síndrome de 
onda J pudiera ser causado por mecanismos tanto de repolarización como de 
despolarización.  

Nishii y otros42 encontraron en un estudio de 135 pacientes qué anormalidades de 
la repolarización y despolarización están íntimamente relacionadas con el desarrollo 
de FV, y aunque su conclusión fue basada en análisis del potencial de acción 
monofásico endocárdico en pacientes con SBr, se puede asumir que su 
interpretación es aplicable a los pacientes con SRP.  

 
Tratamiento del SPR  

Hasta hace pocos años, prácticamente no existían informes sobre el tratamiento de 
SRP debido a la concepción de considerarlo un fenómeno benigno sin apenas 
significación clínica; sin embargo, recientes reportes han incrementado el interés en 
la terapia farmacológica sobre esta condición.  

Haissaguerre,31 basado en su experiencia sobre una cohorte de 122 pacientes con 
FVI y anormalidades de repolarización precoz en derivación inferolateral, todos con 
cardioversor desfibrilador automático implantable (CDAI), concluye que la tormenta 
eléctrica en estos pacientes se comportó de manera insensible o de baja respuesta 
frente a β-bloqueadores, lidocaína/mexiletina y verapamilo, mientras que la 
amiodarona fue parcialmente efectiva (en 3 de 10). Dos drogas específicas 
resultaron eficientes para abolir y prevenir la recurrencia de FV en estos pacientes: 
la infusión de isoproterenol suprimió inmediatamente la tormenta eléctrica en todos 
los pacientes en que se utilizó, mientras que la quinidina resultó exitosa en 
disminuir la recurrencia de FV a cero en todos los casos en que se usó y restauró el 
patrón ECG a la normalidad. La implantación de CDAI fue mencionada por Benito y 
otros43 en un artículo de revisión y parece estar justificada en individuos de muy 
alto riesgo, así como el uso de marcapasos para prevenir bradicardias o incremento 
de la frecuencia cardíaca de reposo en individuos en riesgo, aunque no aportó 
referencias importantes que apoyen el uso de estos procederes.  

 
Fibrilación ventricular idiopática  

Se trata de una alteración clínica-electrocardiográfica que se presenta en forma de 
síncope o parada cardíaca causada por taquicardia ventricular (TV) polimórfica, que 
invariablemente es disparada o desencadenada por extrasístoles ventriculares con 
un intervalo de acoplamiento muy corto, los cuales caen sobre la parte más alta 
(pico) o sobre la rama descendente de la onda T precedente.44  

Las extrasístoles disparadoras han sido mapeados principalmente en el sistema de 
His-Purkinje45 del ventrículo izquierdo y el sustrato arrítmico parece corresponder 
con el síndrome de QT corto.46 Los pacientes con FVI, particularmente aquellos con 
onda J prominente, tienden a desarrollar tormentas eléctricas con numerosos 
episodios de FV que no responden a la terapia antiarrítmica convencional, pero sí 
responden exquisitamente a la terapia con quinidina.31,47  

De manera importante la FVI afecta a adultos jóvenes47 y las revisiones de las 
diferentes publicaciones sugieren que el paciente típico con FVI es el de 20 a 40 
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años de edad48 y en el estudio multicéntrico más extenso sobre el tema, la edad 
promedio fue 35 ± 10 años.17  

La edad joven debe tenerse en mente cuando se analizan los estudios de población 
por cuanto existe un incremento del riesgo arrítmico en los individuos de este grupo 
que presenten síndrome de la onda J.  

 
Onda J y fibrilación ventricular  

La asociación entre la presencia de la onda J con riesgo incrementado de FV, fue 
inicialmente observada durante la hipotermia,1 de manera que dicha onda fue 
nominada inicialmente onda de Osborn en honor a su descubridor. La naturaleza 
proarrítmica de esta asociación fue demostrada por el alto porcentaje de perros que 
desarrollaron FV espontánea durante la hipotermia experimental.1  

De hecho, una dispersión incrementada de la repolarización ventricular y de la 
reentrada de fase 2 espontánea originando TV polimórfica, ha sido fehacientemente 
demostrada en preparaciones experimentales.49 Resulta de interés que la quinidina 
es también efectiva en la prevención de la FV inducida por la hipotermia. Estudios 
en modelos experimentales han demostrado que la onda J es causada por una 
acentuación de la muesca de la fase 1 en el potencial de acción de epicardio.50 Es la 
acentuación de esta muesca epicárdica la que eventualmente conduce a un 
acortamiento desproporcionado del potencial de acción epicárdico, reentrada de 
fase 2 y precipitación de la FV.6  

Numerosos han sido los casos descritos de FVI con presencia de onda J en el trazo 
electrocardiográfico.30,51-54 Una característica común en estos casos reportados fue 
la localización de la onda J en derivaciones inferiores y el aumento de dicha onda 
durante la desaceleración de la frecuencia cardíaca (así como durante la pausa 
posextrasistólica) e inmediatamente antes del comienzo de la FV, de manera que la 
iniciación pausa dependiente de FV parece ser la regla para la aparición de FVI en 
pacientes con onda J.55  

 
Evidencias actuales sobre la asociación entre SRP, FVI y muerte súbita 
arrítmica  

A continuación expondremos de manera resumida los resultados de los estudios de 
caso control, así como investigaciones al nivel poblacional que apoyan este vínculo, 
lo cual se muestra en la tabla 2.  

Como puede apreciarse, en estos estudios15,17-18,26,55 se observa un incremento de la 
prevalencia del signo de RP y de mortalidad arrítmica en los pacientes con FVI 
comprobada, tanto en las investigaciones de caso control como en las realizadas al 
nivel poblacional, lo cual indica que aquellos pacientes que se engloben en el 
síndrome, no solo por la presencia del signo electrocardiográfico de repolarización 
precoz, sino por alguna variante de su presentación clínica, pudieran tener un 
riesgo incrementado a la MSC de etiología arrítmica.  
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Muerte súbita nocturna inexplicada  

Existe una variada sinonimia para referirse a la muerte súbita nocturna inexplicable 
(MSNI), por lo que tiende a identificarse con los nombres de: síndrome de muerte 
súbita inesperada, síndrome de muerte súbita nocturna y síndrome de muerte 
súbita arrítmica, pero en todos ellos, la alteración electrocardiográfica característica 
y causa de la muerte es la presencia de FVI.  

Algunos la consideran un síndrome y se ha informado sobre el mismo 
especialmente en el Sudeste Asiático y los países de la costa del Pacífico, y su 
etiología ha sido un enigma por varios decenios. En la década de los 80 del pasado 
siglo, el Centro para Control de Enfermedades (Center for Disease Control-CDC) 
recibió aproximadamente 120 informes de casos de muerte súbita cardíaca en 
refugiados del Sudeste Asiático en los EE. UU.56,57 Los individuos que murieron 
durante el sueño, eran hombres jóvenes sin historia de cardiopatía estructural 
confirmada en la autopsia.  

En 1984, Otto y otros58 observaron la presencia de supradesnivel del segmento ST 
en las derivaciones inferiores en 3 inmigrantes masculinos del Sudeste Asiático 
aparentemente sanos, que sobrevivieron a una FV. En 2000, Kalla y Yan51 
informaron sobre el caso de un hombre asiático previamente sano, con episodios 
recurrentes de FV, que mostró onda J prominente y supradesnivel del segmento ST 
en las derivaciones inferiores II, III y aVF. Inicialmente los autores indicaron que 
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tal síndrome está estrechamente relacionado con el SBr. Como en el SBr y en el 
SRP, la bradicardia acentúa el supradesnivel del segmento ST, mientras que la 
taquicardia tiende a normalizar el segmento ST.  

En el síndrome de FVI, la FV ocurre con frecuencia a la medianoche o en las 
primeras horas de la mañana, cuando la frecuencia cardíaca es más lenta y el tono 
parasimpático está aumentado.21,51 Desde el punto de vista electromecánico y 
subcelular, el síndrome de Brugada, el síndrome de repolarización precoz y la 
fibrilación ventricular idiopática típica de la MSNI, son caras diferentes de la misma 
moneda, porque las bases iónicas, celulares y probablemente genéticas, son casi 
idénticas. Estas concepciones han sido fuertemente respaldadas por el hecho de 
que las características electrocardiográficas de estas 2 o incluso 3 entidades 
clínicas, pueden observarse en el mismo individuo o la misma familia.21,59,60 Se ha 
demostrado que la mutación SCN5A está asociada con supradesnivel del segmento 
ST en las precordiales derechas, así como en las inferiores.61,62  

Lo que distingue estas entidades clínicas es la diferencia en la densidad Ito y la 
magnitud de la onda J asociada.  

Investigaciones recientemente realizadas,63,64 muestran avances en nuestra 
comprensión sobre la susceptibilidad genética para la aparición de MSC y del papel 
que desempeñan dichas alteraciones genéticas en la patogénesis de los síndromes 
de onda J.  

La mutación KCNJ8-S422L recientemente se ha reportado en 2 pacientes con SRP y 
en uno con SBr correctamente diagnosticados. En condiciones basales, los niveles 
intracelulares de ATP se mantienen estables debido a que se mantienen cerrados 
los canales IK-ATP, pero al producirse la mutación antes mencionada, hace que 
fallen los mismos, lo cual lo convierte en un sustrato arritmogénico y de MSC. Esto 
provee evidencia adicional sobre el papel de los canales IK-ATP como una amenaza 
para la vida en las canolopatías tanto heredadas como adquiridas.  

Aunque internacionalmente aun no está completamente aceptado el uso de la 
terminología de los síndromes de la onda J, existen investigaciones recientes que 
aportan evidencias sobre su existencia con una corriente de opinión a favor de que 
están asociados con una mayor prevalencia de fibrilación ventricular idiopática y de 
mortalidad cardíaca de causa arrítmica. Esto concluye que a un nivel práctico, debe 
considerarse que estos individuos integran un grupo con peculiaridades 
electrocardiográficas que implican riesgo futuro, por lo que requieren de una 
vigilancia estrecha. El mayor desafío de los investigadores en estos momentos está 
centrado en poder estratificar de forma segura a aquellas personas con el potencial 
arritmogénico de hacer un evento fatal y poderlos distinguir de aquellos con el 
signo “inocente” en el ECG.  
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