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RESUMEN: El sindrome de Brugada es causa frecuente de muerte subita en pacientes sin
cardiopatia estructural demostrable. Esta caracterizado por aparente bloqueo de rama derecha, elevacion
del segmento ST en V1-V3 y probabilidad de presentar sincope o paro cardiaco por arritmias ventriculares
malignas. Se diagnosticaron cinco pacientes en los ultimos 5 afios con exclusion de patologia estructural
cardiaca; cuatro debutaron con una parada cardiaca en fibrilacion ventricular y uno con sincope. En
un paciente se detectd alternancia de la morfologia del ST, complejo a complejo en V1-V2, en la prueba
de ajmalina, rechazé implantarse un desfibrilador automatico, se indic6 amiodarona y propranolol,
evoluciond sin arritmias durante 4 ahos y 9 meses. A tres se les implantd el desfibrilador; uno recibio
12 choques adecuados, 9 de ellos en 72 horas en el mes 18 del implante, debido a una “tormenta
arritmica”, controlada con amiodarona endovenosa y oral, evoluciond sin recidivas durante 11 meses;
los otros dos no recibieron choques, uno en 6 meses, y el otro en un mes de seguimiento, ambos
sin tratamiento farmacoldgico. El ultimo paciente, con antecedentes de fibrilacién auricular, se mantuvo
asintomatico durante 3 meses, recibe quinidina y esta pendiente del implante de un desfibrilador. En
presencia de un paciente de edad media, masculino, sin cardiopatia estructural demostrable, que
presentd paro cardiaco o sincope, debe descartarse esta entidad. El desfibrilador automatico es el
tratamiento de eleccion.

DESCRITORES: muerte subita cardiaca, sindrome de Brugada, fibrilacion ventricular.

INTRODUCCION

Se ha definido la muerte subita cardiaca como aquella
que ocurre inesperadamente antes de una hora del
inicio de los sintomas previos (si los hubiera), en una
persona sin enfermedad que podria ser fatal'. Aproxi-
madamente el 90% de los casos presenta algun tipo de
cardiopatia estructural cardiaca y en el 5 al 10% el
corazon es “aparentemente sano”, el sindrome de Bru-
gada pertenece a este Ultimo grupo'®. Se caracteriza
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por un patron eléctrico de aparente bloqueo de rama
derecha, con supradesnivel del segmento ST que cae
con lentitud, finaliza en una onda T negativa en V1, V2
y V3, sin depresion en las derivaciones opuestas, y
probabilidad de presentar episodios sincopales y/o de
parada cardiaca causados por taquicardia ventricular
polimérfica (TVP) o fibrilacién ventricular (FV)¢. Esa altera-
cién electrocardiografica puede estar siempre presente,
ser intermitente u oculta (s6lo demostrable con pruebas
farmacoldgicas endovenosas con procainamida, ajmalina
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o flecainida)”®. Hasta principios de este afo se habia
enviado informacion de mas de 250 pacientes de
paises de Europa, Asia y América a la base interna-
cional de datos de esta enfermedad’. En Asia parece
haber mayor incidencia, se calcula que es la causa
mas frecuente de muerte subita en pacientes menores
de 50 anos sin cardiopatia estructural demostrable;
en Japon se detecto el signo electrocardiografico en
un 0,05%-0,6% de la poblacién adulta’®'2. Se ha
demostrado su caracter hereditario, con transmision
autosémico dominante, predominio en varones, de-
tectandose mutaciones en el gen de los canales de
sodio que provocan aceleracién en la recuperacion
0 ausencia de su funcionamiento; la presencia de
canales de sodio normales y mutaciones en el mismo
tejido, provoca heterogeneidad de la repolarizacion
y de los periodos refractarios, que facilitarian el de-
sarrollo de arritmias reentrantes y de FV'e. El objetivo
de este trabajo es mostrar las caracteristicas clinicas,
electrocardiograficas, la conducta terapéutica y la
evolucion de los casos diagnosticados en nuestro
departamento.

METODOS

Se estudiaron 5 pacientes del sexo masculino,
de 33-47 anos de edad, en los ultimos 5 afnos, remitidos
de otros hospitales o atendidos en Urgencias en
nuestro centro, que presentaron uno o mas episodios
de FV o sincope.

Se realizaron investigaciones, para descartar pa-
tologia estructural cardiaca, en todos los enfermos:
historia clinica completa, analisis de laboratorio, te-
lecardiograma y ecocardiograma, (normales); y en
algunos: ergometria diagndstica, coronariografia y
ventriculografia izquierda, (normales).

Los electrocardiogramas se analizaron por todos
los autores. La morfologia del segmento ST se evalud
por el analisis de la derivacién V1. Si existian dudas
diagndsticas, el signo eléctrico era minimo o intermi-
tente, se realizd una prueba farmacoldgica con aj-

malina a dosis de 1 mg/kg de peso endovenoso
(EV), o procainamida a 50 mg EV cada 2 minutos
hasta totalizar 1 gramo (con control de la tension
arterial). Se clasificé arbitrariamente como positiva si
aumenté el supradesnivel del ST en V1 hasta 2
milivoltios y muy positiva si era mayor.

La estimulacion eléctrica programada (EEP) se
realizd con un protocolo de 3 ciclos basicos, 600,
500 y 400 milisegundos, hasta 3 extra estimulos
desde la punta del ventriculo derecho y desde el
tracto de salida en algunos pacientes.

Los desfibriladores se implantaron por diseccion
de la vena cefdlica izquierda o por puncion de la
vena subclavia de ese lado, se realizaron mediciones
de impedancia del electrodo de desfibrilacién (con
la emision de un choque de baja energia), sensaje
de la onda R, umbral e impedancia de estimulacion.
El generador se colocod subpectoral o subcutaneo.
Previa anestesia general se indujo FV a través del
propio dispositivo; se programd un choque inicial de
15 Joules y el resto de mayor intensidad.

El seguimiento se realiz6 en consulta externa
cada 3 meses e incluyd la realizacién de un examen
fisico cardiovascular, el registro de un electrocardio-
grama (ECQG) y en los portadores de desfibriladores
se obtuvieron datos relativos a los eventos arritmicos
y a los choques.

RESULTADOS

Enlas Tablas | - Ill se muestran los datos clinicos,
algunas investigaciones, la conducta terapéutica y el
seguimiento. Los cinco pacientes debutaron alrededor
de los 40 afos (33-47). En cuatro se document6 FV
durante la parada cardiaca; dos de ellos sufrieron
otro paro, a los pocos minutos del primer evento en
uno y a las 72 horas en el otro. Un paciente, tenia
documentados episodios de fibrilacion auricular, acudié
a Urgencias por palpitaciones, en el ECG mostraba
ritmo sinusal (con el signo eléctrico caracteristico) y

Pacientes Edad Sintomas/Actividad Antecedentes Electrocardiogramas
(debut) familiares de MS a familiares

# 1 45 anos Paro en FV No normales
(veia television)

# 2 36 afos Paro en FV No normales
(conversaba)

# 3 33 afos Paro en FV No normales

(dormia la siesta)
# 4 47 afos 2 primos normales
(sentado en “Emergencias”)
#5 37 afos Paro en FV 1 tio normales

(veia television)

Leyenda: FV: Fibrilaciéon Ventricular MS: Muerte Subita
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TABLA Il
Pacientes
Antecedentes de Electrocardiograma Prueba Farmacolégica
Fibrilacion Auricular (morfologia en V1) Signo en aVr
# 1 No Triangular No Muy positiva
(intermitente) (Ajmalina)
# 2 No Triangular/convexo Si No se realizé
(constante) (intermitente)
# 3 No Triangular Si Positiva
(constante) (intermitente) (Procainamida)
# 4 Si Triangular No Positiva
(intermitente) (Ajmalina)
#5 No Triangular No No se realizé
(constante)
TABLA Il
Pacientes EEF Farmacos DAl Recidivas Seguimiento
# 1 HV normal, no se Amiodarona / Propranolol No* No 4 ahos
indujeron arritmias y 9 meses
# 2 No se realizé Amiodarona (después de Si Si 2 afos
crisis de arritmias) (sin farmacos) y 5 meses
# 3 HV normal, no se Ninguno Si No 6 meses
indujeron arritmias
# 4 HV normal, se Quinidina No* No 3 meses
indujo FI V/FV
#5 Se indujo FV Ninguno Si No 1 mes

Leyenda: EEF: Estudio electrofisiolégico *pendientes del implante. HV: Medida del hisiograma; FLV: Flutter ventricular; FV: Fibrilacion

ventricular; DAI: Desfibrilador

en la sala de observaciéon presenté un sincope, se
repitié el trazado de inmediato sin presentar varia-
ciones.

Al paciente #1 se le detectdé un patrén sugestivo
de la entidad sdélo en el ECG post reanimacion; para
confirmar el diagndstico se realiz6 la prueba de ajma-
lina, se aprecid el patrén tipico, llamando la atencidn
el cambio de morfologia del ST complejo a complejo
en V1-V2 (Figura 1). Los electrocardiogramas del resto
de los enfermos se muestran en la Figura 2. El segundo
paciente ha tenido variaciones de la morfologia del ST
sin relacion con los episodios de arritmias, aunque con
mas frecuencia se observo la forma triangular en V1;
en él y en el #3 se detectd el signo eléctrico en V1 y
aVr, con ondas T negativas de V1-V4 en este ultimo,
al igual que en el #5, en el que se aprecié hasta V6.

En uno se indujo un flutter ventricular (FIV),
que pas6 a FV autolimitada, con 2 extra estimulos.
Después de 5 dias con tratamiento antiarritmico
(quinidina) se repitio la EEP sin inducir arritmias.
En otro, en el implante, se indujo FV con 3 extra
estimulos.

El paciente #1 rechazoé el tratamiento con un

desfibrilador automatico implantable (DAIl), se indico
amiodarona (dosis de mantenimiento 300 mg/dia 5
veces a la semana) y propranolol (30 mg/dia). Los
tres pacientes con DAI, (“Phylax 06” de Biotronik,
“Angstrom” y “Profile” de Ventritex), egresaron sin
tratamiento antiarritmico; uno de ellos presentd tres
episodios de arritmias ventriculares malignas, tratados
con éxito por el equipo, con choques de 15 Joules
cada uno en los meses 10, 11,y 16, y ocho episodios
en tres dias sucesivos en el mes 18 del implante,
revertidos satisfactoriamente siete de ellos con 15
Joules y el otro con 20 (tras choque ineficaz de 15).
Estas crisis de taquicardias ventriculares muy rapidas,
FIV y FV se controlaron con amiodarona EV vy oral;
evoluciond sin recidivas hasta la actualidad (11 me-
ses), con el farmaco a dosis de 300 mg/dia, 5 veces
a la semana. Al cuarto paciente se le indicé quinidina
a dosis de 800 mg diarios.

DISCUSION

La edad de presentacion de esta enfermedad es
en la adultez mediana (alrededor de los 40 afos),
aunque se describieron casos que debutaron tan
temprano como a los 3 anos y tan tardiamente como
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Figura 1 - Paciente #1. Prueba de ajmalina. Tras la administracién de 70 mg EV, aparece un supradesnivel del ST en V1-V3. Obsérvese la
variacion de la morfologia de complejo a complejo en las derivaciones V1 y V2.

a los 71, estos cinco pacientes estan dentro del
rango de mayor frecuencia del debut'. Los factores
desencadenantes de las arritmias cardiacas no estan
definidos; en algunos enfermos se presentan durante
la noche, desencadenados por stress o sin relacion
con cambios en el sistema nervioso auténomo; au-
tores asiaticos han publicado la relacién circadiana
de los episodios de parada cardiaca, con predominio
en horas de la noche y en suefio; sélo uno de nuestros
casos presentd el evento arritmico mientras dormia,
en horas del mediodia™'®'>'6, E| paciente que debutd
con un sincope no estuvo monitorizado en ese
momento, pero pudo haber presentado un episodio
de TVP o FV no sostenida.

La morfologia del supradesnivel del ST se des-
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cribe convexa, en silla de montar invertida, o trian-
gular; la primera se relaciona con episodios agudos
de inestabilidad y la segunda parece estar relacionada
con el curso croénico; en el caso que recidivd no se
encontré esta relacion''®. En dos pacientes se de-
tectd, con intermitencia, supradesnivel del ST de mor-
fologia triangular en la derivaciéon aVr, lo que podria
explicarse desde el punto de vista vectorial, pero no
sabemos por qué intermitente cuando en V1 era
constante; el signo eléctrico no se ha descrito en esa
derivacion. En el paciente #1 no se detecté el patrén
eléctrico, a pesar de tomar farmacos que en teoria
deberian exacerbarlo; en la prueba farmacoldgica
se apreciaron variaciones morfolégicas del ST de
complejo a complejo, observacién que no hemos
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Figura 2 - Electrocardiogramas de los pacientes #2 al #5. Véase
el patron tipico en las derivaciones V1 y aVr en los
trazados #2 y #3.

visto publicado con anterioridad; no conocemos
explicacion a ese hallazgo, pensamos que la pérdida
del “domo” y acortamiento del potencial de accion

en el epicardio con respecto al endocardio, que causa
heterogeneidad transmural y elevacion del ST en el
ECG, debido a corrientes idnicas, podrian ser ciclicos
(¢alternancia ionica?)’. Las ondas T negativas
detectadas transitoriamente en las derivaciones
precordiales, en dos pacientes, posteriores a las
medidas de reanimacién, podrian explicarse por
isquemia secundaria a la parada cardiaca o por las
multiples desfibrilaciones que recibieron.

Se conoce que en la mayoria de los pacientes
se induce TVP o FV con la EEP, con uno a tres exira
estimulos ventriculares, y que es frecuente una ligera
prolongacion del HV (60-75 milisegundos)’; sin
embargo solo en dos pacientes se indujeron arrit-
mias ventriculares malignas®7.9-10.15.19-20,

El riesgo de recurrencia es de un 30% en los
24 meses subsiguientes al diagndstico; el paciente
#2 presentd su primera recidiva a los 10 meses,
cifra cercana al tiempo promedio de recurrencia
que es de 8 meses, sus crisis de arritmias fueron
controladas con amiodarona EV a pesar de que
ese farmaco no es recomendado” 4. El otro paciente,
que recibe amiodarona y propranolol, se ha
mantenido libre de sintomas durante mas de 4
afos y medio, sin embargo se describe que estos
farmacos no protegen de las arritmias ventriculares
e incluso el propranolol puede empeorarlas, quizas
esta en el grupo sin recurrencia en un seguimiento
inicial, aunque el riesgo de otra parada cardiaca
estd latente”'*'5. Los otros tres pacientes (dos sin
tratamiento farmacolégico y DAI, y el otro con
quinidina), tienen un seguimiento muy corto para
plantear conclusiones. El farmaco se indico en ese
paciente pues en teoria protege de las recidivas y
puede evitar sus episodios de fibrilacién auricular,
en lo que se implanta el dispositivo; la no induccion
de arritmias ventriculares en la EEP con tratamiento
orientaria hacia la posible proteccién ante una re-
currencia, aunque su verdadero valor esta por de-
mostrarse?'.

Concluimos que aunque todavia hay muchas
interrogantes sobre esta enfermedad, no hay dudas
de que es muy maligna. Debe descartarse mediante
un minucioso analisis de los electrocardiogramas,
incluida la realizaciéon de pruebas farmacolégicas de
ser necesario, ante un paciente del sexo masculino,
de edad media, sin cardiopatia estructural demostrable,
que presenté un episodio sincopal o paro cardiaco.
La unica opcion terapéutica segura es el DAI, que
revierte las arritmias.

53



Hevia JC, Balea FD, Sanchez MD, Molina RZ, Pérez MQ, Pefia GP. Sindrome de Brugada: a propoésito de cinco casos. Reblampa
2001; 14(1): 49-55.

Reblampa 78024-294

Hevia JC, Balea FD, Sanchez MD, Molina RZ, Pérez MQ, Pefia GP. Brugada syndrome: a report of
five cases. Reblampa 2001; 14(1): 49-55.

ABSTRACT: Sudden death in patients with structurally normal heart is frequently caused by the
Brugada syndrome. It is characterized by a pseudo right bundle branch block with ST segment elevation
in V1-V3 leads and proneness for episodes of sudden cardiac death or syncope caused by life-
threatening cardiac arrhythmias. Five male patients, four with aborted sudden death by ventricular
fibrillation and one with syncope, were studied in the last 5 years. One patient had a positive ajmaline
test, with alternating morphology in V1-V2; he refused to implant an automatic defibrillator and is still
on amiodarone and propranolol for 4 years and 9 months without any arrhythmias. Automatic defibrillators
were implanted in three patients; one of them had 12 shocks, 9 in 72 hours for an “electrical storm”
at 18 months, that was aborted with intravenous amiodarone; he is currently on oral amiodarone for
11 uneventful months; two other patients did not receive shocks in the following 6 months for one and
1 month for the other, without drugs. The last patient, with history of atrial fibrillation, is on quinidine
without further problems for 3 months, a defibrillator will be implanted next month. In middle-aged male
patients with syncope or sudden death, in the absence of structural heart disease, the diagnosis of

Brugada syndrome should be thought. The treatment of choice is the automatic defibrillator.

DESCRIPTORS: sudden cardiac death, Brugada syndrome, ventricular fibrillation.
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