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RESUMEN

El Sindrome de Brugada es una de las causas
mas importantes de un paro cardiaco repentino y
la muerte subita cardiaca , por fibrilacién ventri-
cular. Pertenece a una serie de anomalias en el
ritmo en el que se detectaron dafios en la estruc-
tura cardiaca. La penetracion genética variable
del sindrome provoca que muchos pacientes
pueden ser asintométicos , mientras que otros
pueden perecer antes del primer afio de vida. La
mutacioén de un canal de sodio es la causa directa
y la mutacion del gen SCNSA se relaciona direc-
tamente con este anomalias y hay otras mutacio-
nes genéticas que se encuentran actualmente en
estudio. Los medicamentos no son en realidad la
primera linea de tratamiento para los pacientes
sintomaticos , actualmente la ICP ( desfibrilador
automadtico implantable ) deberia ser el trata-
miento de primera linea para casi todos los pa-
cientes.
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ABSTRACT

The Brugada Sindrome is one of the most impor-
tant causes of sudden cardiac arrest and sudden
cardiac death, due to ventricular fibrillation. It
belongs to a serie of rhythm abnormalities where
no cardiac structure damage is detected. The
variable genetic penetration of the syndrome
causes that many patients can be asymptomatic
whereas others can perish before the first year of
living. The mutation of a sodium channel is the
direct cause and the mutation of the SCN5A
gene is directly related to this abnormalities and
there are other gene mutations that are currently
under study. Medications are not actually the
first line of treatment for symptomatic patients,
currently the ICP (implantable cardioverter-
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defibrillator) should be the first line therapy for
nearly all patients.
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INTRODUCCION

La definicion tradicional de paro cardiorrespira-
torio repentino (“sudden cardiac arrest” SCA)
indica el cese de la actividad cardiaca con colap-
so hemodinamico, tipicamente debido a una
taquicardia ventricular sin pulso o fibrilacion
ventricular. Si el paciente fallece se le conoce
como muerte subita (“sudden cardiac death”
scp)

Estas condiciones ocurren frecuentemente en
pacientes con enfermedad cardiovascular estruc-
tural, particularmente enfermedad coronaria.

Muchas enfermedades pueden ser consideradas
como causales de SCD en pacientes donde no se
encuentre una causa estructural aparente que
explique, sin embargo, existen patologias heredi-
tarias que pueden aumentar el riesgo de SCD en
pacientes parientes de primer grado " Dentro de
las principales causas de SCD se encuentran el
interevalo QT prolongado, taquicardia ventricu-
lar polimoérfica con intervalo QT normal, com-
motio cordis, sindrome de Wolf Parkinson White
y otras formas de taquicardia supraventricular,
Sindrome de QT corto, fibrilacion ventricular
idiomatica, muerte subita cardiaca familiar y de
forma caracteristica el Sindrome de Brugada;
que sera el que abordaremos en este articulo.

El Sindrome de Brugada es un sindrome de
arritmia hereditario caracterizado por un patrén
de EKG consistente en elevacion del segmento
ST de tipo abovedado ( >2mm), seguida de una
onda T negativa en las derivaciones precordiales
derechas de V1 a V3 (a menudo designado como
patréon de EKG Brugada tipo 1), y con aumento
del riesgo de muerte subita cardiaca, por episo-

dios de taquiarritmias ventriculares polimorfas. *
3
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El grado de compromiso de este sindrome es
variable, desde pacientes que cursan asintomati-
co durante toda su vida a casos de muerte stibita
cardiaca en pacientes que no llegan al primer afio
de vida, se considera que este sindrome afecta
principalmente hombres adultos jévenes, con una
mayor incidencia en pacientes en el Sudeste
asiatico, con manifestaciones arritmogénicas que
aparecen a una edad promedio de 40 afios y en el
que la muerte subita se registra de forma habitual
durante el suefio “*"

Es interesante destacar que en regiones del su-
deste asiatico la muerte subita nocturna es endé-
mica, y se encuentra vinculada genética y fenoti-
picamente al Sindrome de Brugada. En un estu-
dio de 30 nifios efectuado en el 2007, con menos
de 16 afios de edad y que se encontraban afecta-
dos por el Sindrome de Brugada, fue la fiebre el
principal factor precipitante mas comin de epi-
sodios arritmicos, incluidos sincope y muerte
stibita cardiaca

DISCUSION

El Sindrome comprende una mutacion autosomi-
ca dominante de penetrancia variable, cursando
con hallazgos electrocardiograficos de pseudo
bloqueo de rama derecha y elevacion persistente
del ST en las derivadas V1 a V3. Se ha realizado
la definicion distinguida de los pacientes que se
presentan de forma asintomatica y que presentan
los hallazgos tipicos en el electrocardiograma,
condicion que se clasifica como Patrén de Bru-
gada. En los pacientes donde ya hayan experi-
mentado muerte subita cardiaca o taquiarritmia
ventricular sostenida, o que asocian al menos
uno o mas criterios clinicos, se clasifica como
Sindrome de Brugada " A pesar de esta distin-
cion, en el trazo electrocardiografico no hay
diferencia en cuanto a los hallazgos.

Como se indico anteriormente existen tres patro-
nes electrocardiograficos caracteristicos del
Sindrome de Brugada pero se ha llegado a un
consenso en donde a partir del trazo del ST se
puede clasificar el Sindrome de Brugada en dos
tipos: el sindrome de brugada clésico o tipo 1
EKG, donde se encuentra la elevacion del ST >
2mm, el cual desciende con una convexidad
hacia arriba hacia una onda T invertida y un
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patron tipo 2 (que es en realidad una combina-
cion de los tipos 2 y 3 descritos anteriormente
por otros autores), en donde el segmento ST
presenta una “montura” en la configuracion de la
onda ST-T, en la cual el segmento ST elevado
desciende hacia la linea isoeléctrica, para luego
ascender de nuevo hacia una onda T vertical o
bifasica. !0

Se estima que entre el 20 y 30% de los casos de
Sindrome de Brugada corresponden a mutacio-
nes de pérdida de funcioén en el canal cardiaco
del sodio, codificado por el gen SCN5A, y son
clasificados como Sindrome de Brugada tipo 1
(D En 2010, un compendio internacional de
mutaciones en SCNS5SA, en pacientes derivados
para ser sometidos a pruenas geneticas por el
Sindrome de Brugada, notifico casi 300 muta-
ciones diferentes en 438 de 2.111 (21%) pacien-
tes no relacionados, y la deteccion de mutaciones
oscilé entre el 11 y el 28% en nueve centros 2.

Diagnéstico Diferencial:

Dentro de los principales diagndsticos diferen-
ciales del Sindrome de Brugada se encuentran
otras condiciones que cursan con alteraciones en
la conduccién y anormalidades del segmento ST
en las derivadas V1 a V3, como lo seria desde
luego isquemia aguda miocérdica o infarto agudo
de miocardio, hipotermia, pericarditis aguda,
repolarizaciéon temprana, cardiomiopatia arrit-
mogénica ventricular derecha y bloqueo atipico
de la rama derecha .

Pronéstico:

Sin duda los factores prondsticos mas importan-
tes vienen siendo la presencia de taquiarritmias
ventriculares que lleven a parto cardiorrespirato-
rio subito o bien sincope, otros factores menos
fuertes para prediccion de eventos futuros son la
fibrilacion atrial, sexo masculino y antecendentes
heredofamiliares de SCA. Ondas J anémalas en
las derivaciones inferolaterales, seguidas de un
segmento ST de morfologia plana u horizontali-
zada (opuesta a la morfologia ascendente) se
asocia con una mayor incidencia de eventos
cardiacos en una poblaciéon de 460 pacientes
sintomaticos y asintomaticos con Sindrome de
Brugada **
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Tratamiento:

El tratamiento para el Sindrome de Brugada se
enfoca basicamente en la prevencion de cual-
quier arritmia ventricular con la implantacion de
cardiovertor-desfibrilador implantable (ICD).
Inicialmente el tratamiento farmacol6gico se ha
probado con un éxito reducido, de esta manera el
uso de ICD se considera el tratamiento de prime-
ra linea para casi todos los pacientes. Es impor-
tante mencionar que pacientes que curse con el
patrén de Brugada por electrocardiograma sin
ningun otro sintoma, no requieren ninguna tera-
pia especifica "

Se ha demostrado cierto beneficio con el uso de
quinidina, la potencial eficacia de este medica-
mento se ilustré en un reporte, donde se le admi-
nistrd6 el medicamento a 25 pacientes con
Sindrome de Brugada de los cuales 15 estaban
sintomaticos y 10 asintomadticos; posteriormente
al tratamiento de bisulfato de quinidina con una
dosis media de 240mg/dia. El tratamiento se
continué en 19 pacientes por una media de 56
meses, ninguno de estos pacientes presentaron
eventos arritmicos, a pesar de esto, dos tuvieron
un sincope no relacionado a arritmia "

Otros medicamentos antiarritmicos de I Clase
pueden crear efectos, especialmente los bloquea-
dores de canales de sodio como lo son flecainida,
ajmalina o procainamida pueden transitoriamente
inducir cambios caracteristicos del EKG de tipo
1. Amiodarona es el agente mas efectivo para la
prevencion de taquiarritmias ventriculares a
pesar que tiene muchos efectos adversos poten-
ciales con su uso, que con otros medicamentos
antiarritmicos ”. El empleo de cilostazol, un
inhibidor de la fosfodiesterasa que evita la agre-
gacion plaquetaria y es aprobado para el trata-
miento de la claudicaciéon intermitente de la
marcha, puede presentar un aporte beneficioso en
pacientes con Sindrome de Brugada al mediar el
aumento de calcio intracelular y aumentando la
frecuencia cardiaca. "*

CONCLUSIONES

e El Sindrome de Brugada corresponde
una de las principales causas de SCA y
SCD en pacientes jovenes
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Actualmente el tratamiento farmacolo-
gico ha sido desplazado por el empleo
de ICD

La penetrancia genética de este trastor-
no, crea un rango muy amplio dentro
del espectro clinico, donde existen pa-
cientes que pueden cursar asintomaticos
durante toda su vida y aquellos que
pueden fallecer antes del afio de vida.
Hallazgos especificos en el electrocar-
diograma nos permiten crear una sospe-
cha clinica de que el paciente puede
presentar el sindrome, es importante
realizar diagnésticos diferenciales res-
pectivos.

Caracteristicamente afecta a pacientes
masculinos y jovenes, en el sudeste
asidtico se ha convertido en una pato-
logia endémica.
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