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Nota clinica

Sincopes de repeticion en vardn joven:

Sindrome de Brugada

J. Martinez Pérez, D. Caldevilla Bernardo, A. Pérez Sanchez
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RESUMEN

ABSTRACT

genéticamente por mutaciones en el gen de los canales de

sodio cardiacos, siendo su transmisién autosémica domi-
nante con mayor incidencia en varones jovenes. El cuadro se ca-
racteriza por episodios sincopales de repeticion y muerte stbita
en pacientes con corazon estructuralmente normal y electrocar-
diograma caracteristico consistente en un patrén que simula un
bloqueo de rama derecha con ascenso de ST en precordiales de-
rechas. Se han descrito dos tipos de morfologia de la elevacion
del ST: tipo "coved" o convexo y el tipo "saddle-back" o en silla
de montar. El pronéstico del sindrome de Brugada es malo si no
se implanta un desfibrilador automatico ya que un 10% de pacien-
tes asintomaticos con electrocardiograma tipico desarrollan epi-
sodios de fibrilacion ventricular en los dos afios posteriores al
diagnostico.
Presentamos el caso de un paciente varén que acude a urgencias
por sincopes de repeticion.

EI Sindrome de Brugada es una entidad cardiaca determinada

pEEEecyeq Sindrome de Brugada. Taquicardia ventricular.
Elevacion del ST. Desfibrilador automatico.

Repetition syncopes in a young male: Brugada's syndrome

determined by mutations in the gene of the cardiac sodium

channels; it evidences autosomic dominant inheritance, with
a greater incidence in young males. The clinical features are repe-
titive syncopal episodes and sudden cardiac death in patients with
a structurally normal heart and with a characteristic ECG with a pat-
tern resembling a right bundle branch block with ST rise in the right
precordial leads. Two morphologic types of ST rise have been des-
cribed: a “coved” or convex type, and a “saddle-back” one. The
prognosis of Brugada's syndrome is bad if an automatic defibrilla-
tor is not implanted, as 10% of all asymptomatic patients with a ty-
pical ECG develop ventricular fibrillation episodes within two years
after diagnosis. We report the case of a young male seen at the
Emergency Outpatient Clinic because of repetition syncope.

B rugada’s syndrome is a cardiac condition that is genetically

Brugada’s syndrome. Ventricular tachycardia. ST
rise. Automatic defibrillator.

muerte subita secundaria a episodios de taquicardia ventricu-
lar polimorfa o fibrilacién ventricular, siempre en pacientes

El Sindrome de Brugada fue descrito por primera vez econ un corazén estructuralmente normal. En ocasiones el
1992 por P. Brugady J. Brugada. Parece claro que este sin-diagnostico se realiza en pacientes asintomaticos a los cuales
drome esta determinado genéticamente, con una transmisiée les realiza un electrocardiograma por otros motivos en el
autosémica dominante, con una mayor incidencia en varonesial se encuentra el siguiente patrén: bloqueo de rama dere-
alrededor de la tercera-cuarta década de la vida. Es mas freha con ascenso de ST en precordiales derechas, siempre con
cuente en paises asiaticos. un intervalo QT normal. Hay que destacar que el patron elec-

El cuadro clinico se caracteriza por la presencia de sincarocardiografico es variable en el tiempo, lo cual es un dato
pes de repeticion en pacientes jovenes, o bien cuadros taportante a tener en cuenta, ya que la existedeizestas
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Figura 1. ECG con taquicardia ventricular.

formas intermitentes puede dificultar el diagndstico en algudos por minuto con bloqueo incompleto de rama derecha y
nas ocasiones. elevacién del ST en precordiales derechas (Figura 2). Se re-
La administracion de farmacos antiarritmicos (flecainida,alizé analitica completa con troponina que resultaron norma-
ajmalina, procainamida) puede desenmascarar las formdss y radiografia de térax que tampoco presentd hallazgos
intermitentes, por lo cual son utilizados en la actualidad parpatoldgicos. El paciente ingresé en unidad coronaria con
el diagnostico del Sindrome de Brugada en pacientes asintaionitorizacion continua durante 72 horas donde permanecio
maticos y con un electrocardiogranmmrmal con familiares asintomatico clinicamente y sin nuevos episodios de taqui-
diagnosticados de dicho sindrome. cardia ventricular. Se le realizaron nuevas determinaciones
El Sindrome de Brugada es una entidad con una elevadaoquimicas y electrocardiograma que resultaron normales
mortalidad, con una amplia diversidad en la forma de presefdesapareciendo el ascenso del ST objetivado en el servicio
tacién tanto clinica como electrocardiografica y con mal prode urgencias).
nostico a no ser que se implante un desfibrilador. Posteriormente se le realizé ecocardiograma y Holter
que fueron normales asi como nuevo electrocardiograma que
tampoco present6 alteraciones. Asi, ante la sospecha de un
CASO CLiNICO sindrome de Brugada intermitente, se realiz6 ECG postadmi-
nistracion de ajmalina que resultd positivo. Ante los datos
Paciente varon de 38 afios que acude a urgencias pobjetivados se diagnostic6 de Sindrome de Brugada inter-
presentar sensacion de mareo y diaforesis. Refiere tres epitente implantandosele a los dos meses un desfibrilador au-
sodios sincopales en el Gltimo mes acompafiados de maredgmatico monocameral Medtronic GEM II. El paciente en la
palpitaciones con buena recuperacion posterior que no comctualidad se encuentra asintomatico controlandose en las
sulté a su médico de atencion primaria por relacionarlos cooonsultas externas de Cardiologia del hospital.
momentos de "estrés"en su vida laboral.
A su llegada a urgencias el paciente no presentaba dol
toracico ni disnea, pero si sensacién de mareo, con palide
diaforesis profusa y malestar general. A la exploracion pre
sentaba tensién arterial de 120/70 mm Hg, temperatura ¢
36,5°C y una auscultacion cardiaca en la que se aprecial
taquicardia a 200 latidos por minuto, siendo el resto de ex
ploracion fisica normal. Se monitorizé al enfermo objetivan-
dose taquicardia ventricular no sostenida a 200 latidos pc
minuto con morfologia de bloqueo de rama derecha de st
gundos de duracién (Figura 1); se pasoé al enfermo al area
observacién de urgencias con monitorizacion continua y pel
fusién de amiodarona espaciandose las rachas de taquican
ventricular hasta permanecer constantemente en ritmo sini
sal, pe.rm’an.emendo el enfermo asmtqmlatlco cllnlcamente Figura 2. ECG con blogueo incompleto de rama
hemodinamicamente estable. Se realizé electrocardiograNgerecha y elevacién de ST en precordiales
de 12 derivaciones objetivandose un ritmo sinusal a 57 latderechas.
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Siempre hemos de realizar el diagnéstico diferencial
DISCUSION con otros sindromes que cursan con patron electrocardiogra-
fico de bloqueo de rama derecha y/o elevacion del ST entre

La incidencia y prevalencia del Sindrome de Brugada efs aue destacamos: pericarditis. infarto aoaudo de miocardio
dificil de concretar puesto que la dificultad de reconocer &eptal, repolarizacién precoz, sindrome QT largo, aneurisma
un paciente afecto radica en que muchas veces el médico mentricular, enfermedad de Chagas.
esta familiarizado con esta entidad, ya que desconoce la En estudios recientes se ha descrito una variante del
morfologia y los criterios diagndsticos. Ademas, la variabi-Sindrome de Brugada en la cual las alteraciones electrocar-
lidad en la presentacion del sindrome, que va desde paciediogréficas tipicas aparecen en derivaciones infefiores
tes asintomaticos con electrocardiograma tipico a pacientes Antes de hacer el diagndstico de Sindrome de Brugada
con electrocardiograma normal y episodio de reanimacié®en un paciente que presenta una taquicardia ventricular he-
tras muerte subita o bien sincopes causados por taquicardia®s de descartar la presencia de una enfermedad cardiaca
ventriculares polimorficas (como en el caso que hemos preestructural o bien la presencia de alteraciones electroliti-
sentado). cas.

La mayoria de estudios realizados en poblacion asidtica Debido al alto coste del tratamiento, algunos autores
establece una prevalencia de 0,16% y una incidencia dean establecido los siguientes criterios diagnésticos del Sin-
0,5%; por tanto hemos de concretar que se trata de una edromeé:
fermedad poco frecuente pero adn asi la hemos de tener en - Elevacion del ST en precordiales derechas con patrén
cuenta, ya que constituye una de las causas principales de bloqueo de rama en pacientes con corazén estructural-
muerte sUbita en pacientes jovenes sin otra patologia de baente normal.
se. - Normalizacién del ST espontanea o bien elevacion de

Los defectos genéticos que se conocen en la actualidadas de 1 mm en precordiales derechas en pacientes con
se localizan en el cromosoma 3 y afectan al canal del sodielectrocardiograma normal tras pruebas de estimulacion far-
En la actualidad existen tres mutaciones conocidas: exémacolégicas.

28, intrédn 7 y gen SCN5A La mutacion del gen SCN5A - Historia familiar de muerte subita cardiaca.

implica una disfuncién de los canales del sodio que provoca - Episodios de sincopes de repeticién no filiados

la disminucién del potencial de accion del epicardio en fase - Episodios de taquicardia ventricular o fibrilacién ven-

2. En el Sindrome de Brugada el mecanismo de las arritricular no filiados.

mias ventriculares es la reentrada en fase 2 debido al acor- Dado el mal pronéstico de la enfermedad si no es diag-
tamiento de la repolarizacion del epicafdio nosticada, hemos de plantearnos siempre el hacer screening

En cuanto al electrocardiograma tipico del Sindrome den los familiares directos de los pacientes diagnosticados de
Brugada, cabe destacar que se han encontrado dos tipos $imdrome de Brugada mediante la utilizacion de los test de
morfologia en la elevacion del ST en precordiales derechagstimulacidon farmacoldgica e incluso hoy en dia se esta
la primera el tipo "coved" o convexa, la cual se asocia @lanteando el estudio genético.
una mayor potencialidad arritmogénica, y la tipo "saddle- Como ya citamos anteriormente el prondstico del Sin-
back" o tipo silla de montar que se asocia a la forma crénidrome de Brugada es malo (aproximadamente 1/3 de los pa-
ca del sindronfe Cabe destacar que el patron electrocardiocientes con episodio de fibrilacién ventricular recuperada o
grafico no es constante en el tiempo; en el mismo pacientaquicardia ventricular recuperada presentan un nuevo epi-
podemos encontrar un electrocardiograma caracteristico odio de fibrilacién ventricular a los dos afios del diagnosti-
normal dependiendo del momento en que se realice. Diveco, mientras que un 20% de los pacientes asintométicos con
sos estudios han relacionado estos cambios con el ambiergkectrocardiograma tipico presentan un episodio de fibrila-
autonémico o con la administraciéon de determinados farmaeion ventricular entre los 20-24 meses del diagndstico).
cos antiarritmicos (el efecto que éstos provocan sobre la Hemos de destacar que hoy en dia no existe tratamiento
morfologia del ST es utilizado en la actualidad como undarmacoldgico eficaz en la prevenciéon de muerte subita en
de los métodos diagnésticos del sindrgmea administra-  los pacientes diagnosticados, por tanto, el Gnico tratamiento
cién de los test de estimulacién farmacoldgica con flecainiditil que es capaz de prevenir la muerte de estos pacientes es
da, ajmalina y procainamida aumentan la elevacion del STa implantacion de un desfibrilador automatico, por lo que
considerando respuesta positiva del test la elevacion mayes importante estratificar el riesgo en los pacientes diagnos-
o igual a 1 mm del segmento ST en precordiales derechasticados.
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