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Resumen

Introduccion: El sindrome de Brugada es una patologia cardiaca eléctrica
primaria genéticamente determinada, que se caracteriza por alteraciones
electrocardiograficas distintivas y riesgo incrementado de presentar muerte
subita cardiaca secundaria a taquicardia ventricular polimorfica y fibrilacion
ventricular. Pese a la creciente informacion sobre la patologia proveniente de
multiples grupos de investigacion, en la actualidad persiste controversia en
algunas areas, como la base fisiopatologica o la estratificacion de riesgo
arritmico en pacientes asintomaticos. Objetivo: Presentar un caso sobre un
sindrome de Brugada y los distintos enfoques de tratamiento a pacientes
asintomaticos. Desarrollo: Paciente del sexo masculino de 62 afos, con
antecedentes patologicos de ser fumador inveterado desde la adolescencia de
una cajetilla diaria sin ningun antecedente familiar de muerte subita ni de
arritmias que presentd un episodio sincopal de origen cardiaco que llevo a una
parada cardiorrespiratoria y reanimacion cardiopulmonar de 8 minutos que
logré revertir. Luego de un estudio electrocardiografico se le diagnosticd un
sindrome de Brugada. Conclusion: Se debe investigar y organizar el

tratamiento de pacientes asintomaticos con sindrome de Brugada.

Palabras clave: sindrome de Brugada, muerte cardiaca subita, desfibrilador

automatico implantable



Abstract

Introduction: Brugada syndrome is a genetically determined primary electrical
cardiac pathology characterized by distinctive electrocardiographic alterations
and an increased risk of sudden cardiac death secondary to polymorphic
ventricular tachycardia and ventricular fibrillation. Despite increasing information
on this condition from multiple research groups, controversy persists in some
areas, such as the pathophysiological basis or the stratification of arrhythmic
risk in asymptomatic patients. Objective: To present a case of Brugada
syndrome and the different treatment approaches for asymptomatic patients.
Development: A 62-year-old male patient with a medical history of being
smoker of a pack a day since adolescence and no family history of sudden
cardiac death or cardiovascular arrhythmias presented a syncopal episode of
cardiac origin that he described as a sudden loss of consciousness, which led
to a cardiopulmonary arrest and a 8 minute cardiopulmonary resuscitation that
was reversed. Following an electrocardiographic study, the patient was
diagnosed with Brugada syndrome. Conclusion: Asymptomatic patients with
Brugada syndrome should be investigated and treated.

Key words: Brugada syndrome, sudden cardiaca, implantable cardioverter-
defibrillator



INTRODUCCION

Las enfermedades cardiovasculares son la principal causa de mortalidad a
nivel mundial. A pesar de que en los ultimos 20 afios se ha conseguido
disminuir la mortalidad cardiovascular, estas enfermedades siguen a la cabeza,
siendo responsables de mas de 17 millones de muertes al afo, de las que
aproximadamente un 25% corresponden a muerte subita cardiaca (MSC)'.

Entre las principales patologias causales de la MSC se encuentran el sindrome
del QT largo, sindrome del QT corto, taquicardia ventricular polimorfica
catecolaminérgica, sindrome de Wolf Parkinson White y otras formas de
taquicardia supraventricular, fibrilacion ventricular idiopatica, commotio cordis, y
la que abordaremos en esta presentacién de caso clinico, el sindrome de

BrugadaZ.

El sindrome de Brugada (SBr) es una patologia cardiaca eléctrica primaria que
se caracteriza por alteraciones electrocardiograficas distintivas y riesgo
incrementado de presentar MSC secundaria a taquicardia ventricular
polimorfica o fibrilacion ventricular®. Este sindrome caracterizado por bloqueo
de rama derecha, elevacion persistente del segmento ST en las derivaciones
V1, V2 y V3; y MSC, fue descrito en 1992 como un nuevo sindrome clinico-
electrocardiografico causante de arritmias ventriculares y MSC en pacientes sin
cardiopatia estructural evidente*. La gran mayoria de los casos son
asintomaticos, pero entre el 17-42 % tiene episodios sincopales o MSC por

arritmias ventriculares en algiin momento de su vida®.

Existen dos hipétesis para las alteraciones del potencial de accion en esta
afeccion. La primera, conocida como deterioro de la repolarizacién, explica que
el desbalance de cargas positivas por alteracion de las corrientes idnicas de la
fase 1 del potencial conduce a una pérdida de la meseta, acortandola en un 40
a 70 % en el epicardio y puede desencadenar como resultado de la
disminucion de las corrientes de entrada de Ca*? o de Na* o, por un aumento
de las corrientes de salida transitorias de K* entre el epicardio derecho y el
endocardio, lo que ocasiona una dispersion transmural de la repolarizacion y la
refractariedad, dando lugar al patron ECG tipico, donde se presenta la
elevacion del ST observada en derivaciones precordiales derechas®.



La segunda hipétesis se denomina teoria de la despolarizacion y se presenta
secundaria a un retraso de la conduccion en la region anterior epicardica del
tracto de salida del ventriculo derecho. Esto se explica por la existencia de
algunas zonas con potenciales anormales con un bajo voltaje y duracién
prolongada, algo que no ocurre a nivel del endocardio anterior del mismo tracto

de salida, ni en otras areas de los ventriculos derecho e izquierdo’.

Este sindrome comprende una mutacion autosémica dominante de penetrancia
variable localizada en el gen SCN5A (OMIM-600163) ubicado en el brazo corto
del cromosoma 3 presente en el 20% de los pacientes. El gen SCN5A codifica
para la subunidad A del canal de sodio que determina la fase 0 del potencial de
accion de las células cardiacas. Los estudios realizados en la ultima década
identificaron otros 11 genes responsables del SBr ademas del SCN5A,
sefialando la heterogeneidad genética del sindrome?.



OBJETIVOS

1. Describir el caso de un paciente que presenta sindrome de Brugada.



DESARROLLO

Presentacion de caso

Paciente (JRV) del sexo masculino, de 62 afos de edad, HC: 630314, de raza
blanca, trabajador, con antecedentes patoldgicos de ser fumador inveterado
desde la adolescencia de una cajetilla diaria. Presenta antecedentes familiares
maternos de diabetes e hipertensién, aunque no informa ningun antecedente
familiar de muerte subita ni de arritmias cardiovasculares. El paciente refiere
que en el ano 2013 presentd un episodio sincopal de origen cardiaco que
describié como una pérdida brusca de la consciencia, presentandose sin causa
aparente y sin sintomas previos ni auras. Este sincope llevéo a una parada
cardiorrespiratoria y reanimacién cardiopulmonar de 8 minutos que logré
revertir. Se recogioé un electrocardiograma (ver figura 1, 2 y 3) realizado 2 dias
después de la reanimacion durante el ingreso hospitalario que muestran

elevacién del segmento ST en las derivaciones V1, V2, V3.

(Figura 1)
'_

(Figura 2)



(Figura 3)

Después de este evento, al paciente le fue implantado un desfibrilador
automatico implantable (DAI) en el 2013, respondiendo a 3 eventos con
descargas en los afos 2015, 2017 y 2020. Desde el evento sincopal el paciente
se chequea cada 6 meses en la consulta de arritmias del Instituto de
Cardiologia y Cirugia Cardiovascular (ICCCV). Ademas, recibe tratamiento con

sulfato de quinidina 1 tableta cada 12 horas.

Al examen fisico presentaba ruidos cardiacos audibles arritmicos, de buen tono
e intensidad, sin soplos, con pulsos periféricos presentes y arritmicos. No
presentaba ningun otro hallazgo clinico positivo a la evaluacion de los distintos
sistemas. No hubo elementos positivos en los examenes de laboratorio

realizados.

Diagnéstico sindrémico: sindrome arritmoldgico por existir un trastorno en la

conduccion del impulso eléctrico cardiaco.

Diagnéstico topografico: rama derecha del haz de His.
Diagnostico etiolégico: genético.

Diagnodstico nosolégico: sindrome de Brugada
Diagnéstico diferencial:

Sindrome de repolarizacion precoz: este sindrome puede mostrar elevaciéon
del segmento ST en las derivaciones precordiales derechas, pero a diferencia
del SBr, esta elevacion ocurre en la union entre el final del QRS vy el inicio del

segmento ST.



Sincope vasovagal: existe pérdida del conocimiento por factores
desencadenantes, pero no tiene relacion con el sistema de conduccién

eléctrica del corazon.

Cardiopatia isquémica: la isquemia del ventriculo derecho puede imitar el
patrén electrocardiografico del sindrome de Brugada, pero va acompafiada de
sintomas caracteristicos de esa entidad.



DISCUSION

El SBr tiene una prevalencia de 5 en 10 000 habitantes a nivel mundial con un
predominio masculino de 8:1 y constituye la causa del 4-12 % de todas las
MSC, y del 20 % de aquellos con un corazon estructuralmente normal®. A pesar
de que el 63 % de los pacientes son asintomaticos al momento del diagnostico
y existe una probabilidad del 12 % de padecer una arritmia cardiaca mayor en
un lapso de 10 afos, no existe un tratamiento definido para los pacientes
asintomaticos, generando dudas y criterios terapéuticos divididos a la hora de
abordar a un paciente diagnosticado que no presenta sintomas'®.

Actualmente, el SBr es tratado con farmacoterapia o con el uso de un DAI en
pacientes sintomaticos; sin embargo, en pacientes asintomaticos es muy dificil
decidir una conducta terapéutica debido a que el implante de DAl no esta
indicado en pacientes con SBr asintomatico, con un ECG de tipo | inducido por
farmacos y con historial familiar de solo una muerte cardiaca subita. A pesar de
existir tablas y puntuaciones de riesgo para medir el riesgo que presenta un
paciente asintomatico no existen consensos de tratamientos para personas con

riesgo intermedio™.

A pesar de que la implantacion de un DAI es la unica manera efectiva de tratar
este sindrome en los pacientes asintomaticos se les sugiere evitar el consumo
de alcohol, comidas copiosas y tratar la fiebre precozmente. Ademas, se puede
usar una terapia farmacoldgica con quinidina, que ha probado ser util en el
tratamiento de pacientes que desarrollan tormentas eléctricas, asi como la

disopiramida y orciprenalina’?.

El tedisamil y el isoproterenol han reportado normalizaciones del segmento ST
en pacientes con este sindrome. El cilostazol, un inhibidor de la fosfodiesterasa
también ha demostrado ser util, sin embargo, el uso a largo plazo de estos
tratamientos todavia sigue siendo poco investigados'3.

El uso de un grabador de bucle implantable esta indicado para la investigacion
del sincope o las palpitaciones en pacientes de alto riesgo en quienes una
evaluacion exhaustiva no ha demostrado una causa ni se ha decidido a un
tratamiento. Estos dispositivos pueden contribuir a correlacionar los sintomas y

la sospecha de arritmias vasculares en pacientes con SBr, evitando la



implantacion innecesaria de un DAI y ofreciendo tranquilidad. Sin embargo, la
experiencia con grabadores de bucle implantable en pacientes con SBr es

limitada.

En los ultimos afios, la ablacion epicardica del sustrato arritmico de Brugada ha
demostrado eficacia en la prevencion de la recurrencia de fibrilacién ventricular
y, mas recientemente, la eficacia de la ablacion del sustrato se confirmé en un
seguimiento a largo plazo en pacientes sintomaticos de alto riesgo con Brugada
y pocos efectos secundarios. Si los datos sobre la eficacia y la seguridad del
procedimiento de ablacién se confirman finalmente mediante futuros estudios
prospectivos basados en la colaboracion internacional con seguimiento a largo
plazo, los pacientes asintomaticos con un patréon de SBr también podrian
beneficiarse de este tratamiento’®.



CONCLUSION

El sindrome de Brugada sigue siendo motivo de controversia y a pesar de
existir mayor cantidad de métodos diagnosticos para su correcta identificacion,
su incidencia en nifios, adolescentes y adultos que desconocen que padecen
esta enfermedad debe ser usado como motivacion para poder llegar a un

consenso comun sobre un tratamiento para este tipo de pacientes.
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