
El síndrome de Brugada es una enfermedad cardíaca
eléctrica, genéticamente determinada, y caracteriza-
da clínicamente por la presencia de cuadros sinco-

pales o muerte súbita secundaria a una taquicardia ventri-
cular o fibrilación ventricular en pacientes jóvenes,
predominantemente varones. Este síndrome se identifica
por un patrón electrocardiográfico característico con blo-
queo de rama derecha y elevación del segmento ST en de-
rivaciones precordiales derechas. Según la morfología del
segmento ST se diferencian dos tipos, el tipo “coved” y el
tipo “saddle-back”. Es importante el diagnóstico de este
síndrome porque sin tratamiento la incidencia de muerte
súbita es muy alta, siendo el único tratamiento útil la im-
plantación de un desfibrilador portátil. Presentamos el ca-
so de un varón de 20 años que acude al Servicio de Ur-
gencias por episodios de mareos y palpitaciones, el cual
presenta una taquicardia y un electrocardiograma basal
compatible con una forma “coved” del Síndrome de Bru-
gada.
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Forma “coved” del Síndrome de Brugada en un paciente
de 20 años

Nota clínica

The Brugada syndrome is an electrical cardiac illness,
genetically determined, and clinically characterized
by syncope episodes or sudden death due to a ven-

tricular tachycardia or a ventricular fibrillation in young
patients, predominantly males. This syndrome is identified
thanks to a typical electrocardiographic pattern of right
bundle branch block and ST segment elevation in right
precordial leads. Depending on the form of the ST seg-
ment there are two types, the “coved” one and the “sadd-
le-back” one. The diagnosis of this syndrome is important
because without treatment the incidence of sudden death
is very high, and the only effective therapy is the implan-
tation of a cardioverter defibrillator. We present the case
of a twenty-year-old man brought to the Emergency Servi-
ce because of dizziness and palpitations episodes, that
presents a ventricular tachycardia and the baseline elec-
trocardiogram suggests a “coved form” of the Brugada
syndrome.
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INTRODUCCIÓN

La aparición de una taquicardia ventricular o una fibrilación
ventricular en un paciente requiere un estudio para identificar su
causa. Las dos más frecuentes son la enfermedad coronaria y las
anomalías cardíacas estructurales, como la miocardiopatía. Sin
embargo en el 5-10% de los sobrevivientes no se encuentra nin-
guna causa y se etiqueta el episodio de taquicardia o fibrilación
ventricular idiopática. Hay dentro de éstas una enfermedad con

sustrato hereditario que es el Síndrome de Brugada, que supone
un 40-60% de los casos clasificados como idiopáticos1. Este sín-
drome fue descrito por P. Brugada y J. Brugada en 19922. Es fre-
cuente en países asiáticos y afecta predominantemente a varones,
que tienen su primer episodio de taquiarritmia alrededor de la
cuarta década3. La tasa de recurrencias de nuevos episodios de
arritmias es del 40%. Se trata de una enfermedad cardíaca eléctri-
ca secundaria a mutaciones del gen SCN5A del cromosoma 3, de
herencia autosómica dominante4. Esta mutación implica la disfun-
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ción de los canales del sodio del epicardio del ventrículo derecho.
Esto ocasiona la depresión o pérdida de la meseta del potencial de
acción en dicha zona, acortando su duración, y creando un gra-
diente de voltaje transmural entre endocardio y epicardio, dando
lugar al patrón electrocardiográfico y a la génesis de una actividad
extrasistólica responsable del inicio y mantenimiento de una ta-
quiarritmia ventricular maligna3,4. Suele ser necesario un extrasís-
tole como desencadenante de la arritmia. Este síndrome se identi-
fica por un patrón característico en el electrocardiograma de
bloqueo de rama derecha, elevación del segmento ST5 y del punto
J en derivaciones precordiales derechas (V1-V3) y una onda J de
Osborn6,7 (signo de Brugada). El intervalo QT es normal. En el
estudio electrofisiológico un hallazgo muy frecuente es la prolon-
gación del intervalo His-Ventrículo como consecuencia de los
trastornos de conducción del sistema His-Purkinje8. Clínicamente
se caracteriza por la presencia de cuadros sincopales de repetición
o muerte súbita secundaria a episodios de taquicardia ventricular
polimorfa o fibrilación ventricular en pacientes con un corazón
estructuralmente normal.

Hay diferentes situaciones involucradas como desencade-
nantes de la taquicardia ventricular en estos pacientes como
son la bradicardia, el consumo de alcohol y el estrés mental9.
Se ha visto también un incremento de la frecuencia de arrit-
mias en estos pacientes por la noche con el aumento de la ac-
tividad vagal nocturna10.

Presentamos el caso de un paciente de 20 años que acude
a urgencias por mareos y palpitaciones, objetivándose en el
electrocardiograma una taquicardia ventricular.

CASO CLÍNICO

Se trata de un paciente varón de 20 años, diagnosticado
de un soplo funcional al nacer, e intervenido de hernia ingui-
nal congénita y estrabismo. Acude a Urgencias por presentar
desde 2 horas y media antes sensación de palpitaciones de
forma intermitente con mareos y sofocación, mientras estaba
en casa estudiando. Refiere otros episodios similares con an-
terioridad de segundos de duración. No presenta dolor toráci-
co ni disnea. A la llegada a Urgencias presenta una tensión ar-
terial de 130/80 mm de Hg.

En la auscultación cardíaca se aprecian episodios de ta-
quicardia de 5 a 15 segundos de duración, intercalados con un
ritmo a 80 latidos por minuto. Se ausculta un soplo eyectivo
de grado III-IV en mesocardio y foco pulmonar. El resto de la
exploración es normal.

En el electrocardiograma se objetiva una taquicardia ven-
tricular (con disociación auriculoventricular) no sostenida a
240-260 latidos por minuto, con morfología de bloqueo de ra-
ma derecha (figura 1). En el ECG con ritmo sinusal se aprecia
una alteración de la repolarización en derivaciones V1 y V3

con ascenso del ST de morfología convexa que sugiere una
forma “coved” del síndrome de Brugada (figura 2).

Se ingresa para estudio, con monitorización continua y
perfusión de amiodarona, con lo que se van espaciando y
acortando los episodios de taquicardia ventricular, persistien-
do durante días una extrasistolia ventricular frecuente.

La analítica es normal y la radiografía de tórax es anodina.

Figura 1. ECG a la llegada a Urgencias. Taquicardia ventricular no sostenida con morfología de bloqueo de rama
derecha. En la tira de ritmo se observa la existencia de una disociación auriculo-ventricular. 



Durante el ingreso se realizaron las siguientes pruebas
complementarias:

— Ecocardiograma: se aprecia una aceleración del flujo
en ventrículo derecho a nivel de banda moderadora con máxi-
mo telesistólico y sin producir gradiente (1,4 m/sg). Resto sin
interés. Septo interventricular hipoquinético en segmentos me-
dio apicales.

— Estudio electrofisiológico con test de ajmalina y del
isoproterenol (se había suspendido la amiodarona dos días an-
tes): se perfunden 50 mg de ajmalina en 5 minutos con lo que
las alteraciones basales del elctrocardiograma se acentúan,
prolongándose así mismo la conducción entre el sistema de
His y el ventrículo desde 50 milisegundos basal a 69 milise-
gundos. Media hora más tarde se inicia perfusión de isoprote-
renol a 30 mcg/min, observando la práctica normalización del
mismo. Tras esperar otros 30 minutos adicionales tras la reti-
rada del isoproterenol, se completa el estudio con 3 estimula-
ciones eléctricas con un acoplamiento mínimo de 200 milise-
gundos y desde dos sitios ventriculares. No se inducen
taquiarritmias de ningún tipo, tan solo alguna respuesta muy
corta repetitiva. Se asume en base a los datos comentados que
se trata de un síndrome de Brugada. Se monitoriza y se pro-
grama el implante de un desfibrilador.

Al mes se implanta un desfibrilador automático monoca-
meral Medtronic GEM II a través de la vena subclavia iz-
quierda. Se induce una fibrilación ventricular y con 18 J pasa
a ritmo sinusal. Posteriormente se induce otro episodio de FV
y se cardioverte con 15 J, siempre en primer intento. Se deja
activado el dispositivo con una sola zona de terapia, con de-
tección de taquiarritmias por encima de 207 latidos por minu-

to y 22 segundos de tiempo de detección. La función del mar-
capasos se programa a 40 latidos por minuto.

Posteriormente el paciente se controló en la Unidad de
arritmias del hospital.

DISCUSIÓN

El síndrome de Brugada es una enfermedad rara, pero a
su vez constituye una de las principales causas de muerte sú-
bita en adultos jóvenes siendo superado sólo por los acciden-
tes de tráfico. Se trata de la primera causa de muerte natural
en estos pacientes. El diagnóstico de sospecha del Síndrome
de Brugada puede ser fácilmente hecho gracias al patrón elec-
trocardiográfico característico. Sin embargo en algunos pa-
cientes la presencia de formas ocultas o intermitentes pueden
hacer difícil su detección.

Según la morfología del segmento ST en derivaciones
derechas se diferencian 2 tipos, el tipo “coved” con morfo-
logía convexa y el “saddle-back” con forma de silla de
montar, siendo la primera la de mayor potencialidad arrit-
mógena y la segunda se corresponde con la forma crónica
del síndrome8.

Se ha visto que la elevación del segmento ST puede ser
modificado con los cambios autonómicos y la administración
de determinados antiarrítmicos: los beta-adrenérgicos como el
isoproterenol4 normalizan el segmento ST y en cambio los be-
ta-bloqueantes, los alfa-adrenérgicos, los estimulantes musca-
rínicos, la acetilcolina y los antiarrítmicos del tipo Ia y Ic que
bloquean los canales del sodio, como son la ajmalina, la fle-
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Figura 2. ECG basal. Ritmo sinusal con ascenso del ST de morfología convexa en derivaciones V1 y V3.



cainida, la procainamida y la propafenona11, aumentan la ele-
vación de este segmento, permitiendo desenmascarar esta en-
fermedad en pacientes con formas ocultas o intermitentes. Es-
tos antiarrítmicos, sin embargo, pueden precipitar los
episodios de taquiarritmias si son administrados crónicamen-
te12. Ante la presencia de estas taquiarritmias siempre debe
excluirse previamente una enfermedad cardíaca isquémica o
estructural y alteraciones electrolíticas antes del diagnóstico
de esta enfermedad, ya que se ha visto la misma alteración en
pacientes con displasia ventricular derecha isquémica aguda
del ventrículo derecho, isquemia aguda del ventrículo dere-
cho, otras cardiomiopatías infiltrativas, así como en sobredo-
sis de determinados fármacos antiarrítmicos.

Para el diagnóstico nos basamos en las características
electrocardiográficas. En algunos pacientes la presencia de
formas ocultas sin cambios electrocardiográficos y en las for-
mas intermitentes, se requiere la utilización de tests de esti-
mulación farmacológica, siendo los más utilizados el test con
flecainida (2 mg/Kg iv en 10’), que es el de elección, el test
de ajmalina (0,7 mg/Kg iv en 5’) y el test de procainamida
(10 mg/Kg iv en 10’), considerándose una respuesta positiva a
la elevación de ≥ 0,1 mV del segmento ST en V1-V3. Se pue-
de administrar posteriormente isoproterenol iv para normalizar
estos cambios electrocardiográficos.

Debido al coste del tratamiento, para el diagnóstico de es-
ta enfermedad deben darse al menos los siguientes criterios13:

— Elevación del segmento ST ≥ 0,1 mV en precordiales
V1-V3.

— Ausencia de enfermedad cardíaca orgánica.
— Naturaleza dinámica del segmento ST espontáneamen-

te con el tiempo y bajo la influencia de fármacos (bloqueado-
res de los canales del sodio y moduladores autonómicos).

— Historia familiar maligna en el caso de un individuo
asintomático.

El diagnóstico de esta entidad en un paciente implica ha-
cer el screening en los miembros de su familia12 mediante los
tests de estimulación13.

El tratamiento farmacológico no es útil aunque algunos
autores han demostrado efectividad a largo plazo con antia-
rrítmicos de la clase Ia como la quinidina y la 4-aminopiridi-
na4. También se ha especulado sobre la posibilidad futura de
tratamiento genético. Pero mientras esta posibilidad llega, el
único tratamiento efectivo hoy en día es la implantación de un
desfibrilador que tiene la capacidad de reducir la mortalidad.
Más difícil es la decisión terapéutica en pacientes asintomáti-
cos con ECG sugestivo de esta enfermedad e identificados
por screening familiar. En estos casos se recomienda la reali-
zación de pruebas electrofisiológicas1.
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