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Actualizacion sobre el sindrome de Brugada

Update on Brugada Syndrome

Déborah Mitjans Hernandez' , Eduardo Antonio Hernandez Gonzalez'

"Universidad de Ciencias Médicas de Pinar del Rio. Facultad de Ciencias Médicas Dr. Ernesto Che
Guevara de la Serna. Pinar del Rio, Cuba.

RESUMEN

Introduccion: son muy frecuentes los sindromes en el aparato circulatorio cardiovascular
lo que trae consigo la muerte de millones de personas, uno de los menos conocidos y poco
frecuentes es el sindrome de Brugada que afecta los canales idnicos cardiacos, caracterizado
por manifestaciones clinicas como arritmias, taquicardia, sincope, entre otras. Esto hace ur-
gente laimplementacién de intervenciones para aumentar el conocimiento de este sindrome.
Objetivo: describir el sindrome de Brugada como una manifestaciéon cardiaca. Métodos: se
realizé una busqueda de informacion en las bases de datos SciELO, Scopus, PubMed, BASE y
Redib en el periodo de marzo a abril del afno 2022. De 30 referencias bibliograficas se citaron
26 referencias. Desarrollo: el sindrome de Brugada es una arritmia cardiaca rara; la utilidad
de los parametros clinicos, electrocardiograficos y electrofisiolégicos, que muestran una ele-
vaciéon del segmento ST con morfologia tipo 1=2 mm entre las derivaciones precordiales de-
rechas V1 y/o V2 posicionadas en el segundo, tercer o cuarto espacio intercostal, que ocurre
espontaneamente del paciente, son eficaces para un mejor diagnéstico de este sindrome y
asi su correcto tratamiento. Conclusiones: actualmente no se conoce el total de pacientes
que padecen el sindrome. Se constatd que la mayoria de apariciones se encuentra en el sexo
masculino. Afecta a nifnos, jéovenes y adultos mayores de 60 anos. En pacientes asintomati-
cos se aconseja realizar un seguimiento clinico-ecocardiografico que permita estratificar el
riesgo de complicaciones.

ABSTRACT

Introduction: syndromes in the cardiovascular circulatory system are very frequent,
resulting in the death of millions of people, one of the least known and rare is the Brugada
Syndrome that affects cardiac ion channels, characterized by clinical manifestations such
as arrhythmias, tachycardia, syncope among others. This makes urgent the implementation
of an outbreak to increase knowledge of this syndrome. Objective: to describe the Brugada
Syndrome as a cardiac manifestation. Methods: an information search was carried out in the
SciELO, Scopus, PubMed, BASE and Redib databases in the period from March to April of the
year 2022. Of 30 bibliographic references were cited 24 references. Development: brugada
Syndrome is a rare cardiac arrhythmia; the usefulness of clinical, electrocardiographic and
electrophysiological parameters showing an ST segment elevation with type 1 morphology
=2 mm between the right precordial leads V1 and/or V2 positioned in the second, third or
fourth intercostal space, occurring spontaneously from the patient They are effective for a
better diagnosis of this syndrome and thus its correct treatment. Conclusions: currently the
total number of patients suffering from the syndrome is not known. It was found that the
majority of appearances are in the male sex. Affect children, youth and adults over 60 years
of age. In asymptomatic patients, clinical-echocardiographic follow-up is recommended to
stratify the risk of complications.
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INTRODUCCION

El sindrome de Brugada (SB) se encuentra dentro del
grupo de enfermedades cardiacas conocidas como
canalopatias , pertenece a un grupo de enfermedades
conocidas como sindromes de arritmias primarias
hereditarias!". Es una enfermedad cardiaca no estructural
que afecta los canales idnicos cardiacos, caracterizado
por manifestaciones clinicas como arritmias, taquicardia,
sincope, entre otras®.

Fue descrito por primera vez en 1992 por Pedro y Josep
Brugada®, conocido como “sindrome de bloqueo de
rama derecha , elevaciéon persistente del segmento ST
y muerte subita”, en 1996 se denomind por primera vez
sindrome de Brugada, en Japon. Se publicé un informe
sobre 8 individuos resucitados de muerte subita cardiaca,
causada por fibrilacion ventricular (FV) documentada.
Estos individuos tenian una elevacién caracteristica
del segmento ST en las derivaciones precordiales
derechas del electrocardiograma (ECG) en un corazén
estructuralmente normal. En 1998, se identificé la
primera alteracion genética en el gen SCN5A asociada al
SB dentro de una familia®.

Es dificil conocer el total de pacientes con SB, debido a la
prevalencia real desconocida de pacientes asintomaticos
y la variabilidad dindmica del patrén de ECG en los
individuos. No obstante, se cree que su prevalencia
oscila entre 1 en 2000 y 1 en 5000. Se ha considerado
responsable del 4% al 12% de todas las muertes subitas
y hasta del 20% de las muertes sUbitas en pacientes con
corazones estructuralmente normales, y es de 8 a 10
veces mas prevalente en hombres que en mujeres®.

En paises occidentales la prevalencia aproximada es
de 1 a 5 casos por cada 10.000 habitantes, mientras
que en los paises orientales 1 de cada 2.500 personas
presentan el sindrome. En el continente americano no se
han realizado estudios epidemiolégicos en el tema, por
lo que se desconoce la cifra exacta de casos se requiere
un mayor estudio. En su minoria han sido reportados
algunos casos en paises como Estados Unidos, Canada,
Brasil, Argentina y Uruguay ©.

Constituye una necesidad objetiva investigar acerca
de las caracteristicas del sindrome de Brugada por ser
una enfermedad poco comun, sobre la que no existen
suficientes escritos. Se ha convertido en un problema de
salud, de ahi que se realice la revisién bibliografica, que

tiene como objetivo describir este sindrome como una
manifestacion cardiaca.

METODOS

Se realizé una busqueda de informacién en las bases
de datos SciELO, Scopus, PubMed, BASE y Redib en el
periodo de marzo a abril del afio 2022. Para la busqueda
de la informacién se emplearon los términos “Sindrome
de Brugada”; “Arritmia Cardiaca”; “Muerte Subita”;
“Electrocardiografia”, asi como sus traducciones en
inglés; combinados mediante operadores booleanos,
para reducir los resultados de buUsqueda en base de
datos, son los més utilizados AND, OR y NOT.

Se emplearon articulos publicados en el periodo
restringido a los anos comprendidos entre 2017 a 2022.
De 30 referencias bibliograficas se citaron 26 referencias
que cumplieron los criterios de validez: estar aprobado
por una institucién reconocida, estar soportado por
teorias o métodos de investigacion cientifica, relevancia
y actualidad de los articulos.

DESARROLLO

EElI SB se presenta debido a mutaciones genéticas que
producen una pérdida de la funcién en las corrientes
ionicas de entrada, se produce incluyendo el canal de
sodio (INa) y el canal de Ca (ICa) o una estimulacién en
las corrientes idnicas de salida; también, la corriente
ionica de potasio (Ito) y la corriente i6nica de potasio ATP
sensible (IK-ATP)®©,

en el SB muestra

El potencial de acci6on normal

alteraciones por lo que se han descrito dos
hipotesis: deterioro de la repolarizacién y teoria de la
despolarizacién. El deterioro de la repolarizacion explica
que el desbalance de cargas positivas por alteracién
de las corrientes i6nicas conducen a una pérdida de la
meseta, acortandola en un 40-70 % en el epicardio. Esto
ocasiona una dispersiéon transmural de la repolarizacién
y la refractariedad, lo que da lugar al patron de ECG
tipico, con elevacién del segmento ST observado
en derivaciones precordiales derechas, asi como la
inscripcién de la onda J ©9),

La inscripcion de la onda J, con una amplitud de =2mm,
se debe principalmente al desarrollo de un gradiente
de voltaje transmural durante las fases tempranas del
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potencial de accién causado por el predominio de las
corrientes de salida, sobre todo la de potasio (Ito) que
media la aparicion de muesca, espiga o morfologia en
domo del potencial de accién en el epicardio pero no en
el endocardio®,

Diagnéstico

Segun Puga-Bravo MV(7), el diagnéstico de SB se basa
en un ECG que muestra una elevacion del segmento ST
con morfologia tipo 122 mm en 1 o mas derivaciones
entre las derivaciones precordiales derechas V1
y/o V2 posicionadas en el segundo, tercer o cuarto
espacio intercostal, que ocurre espontaneamente o
después de una prueba de provocaciéon con drogas,
con la administracién intravenosa de bloqueadores
de los canales de sodio (como ajmalina , flecainida ,

procainamida, o pilsicainida)?”.

La presencia de todas las demas causas conocidas
de elevacién del segmento ST en las derivaciones
precordiales derechas debe excluirse antes de hacer
el diagndstico de SB, por ejemplo, el supradesnivel
convexo superior del infarto agudo de miocardio, en el
que los trombos completamente oclusivos producen
una isquemia-necrosis de la pared ventricular en la zona
donde el miocardio es irrigado por la arteria coronaria
afectada y suelen elevar el segmento ST mayor a Tmm
en dos o mas derivaciones V2 y V3 mayor de 2mm. En
la pericarditis se presenta el supradesnivel generalizado,
concavo del segmento ST; con frecuencia existe una
depresion del ST en aVR y un infradesnivel de PR ©9),

Existen tres patrones de electrocardiograma en el
sindrome de Brugada, incluso en el mismo paciente
en momentos diferentes, solo el tipo | se considera
diagnéstico de la enfermedad"®:

a) Patrén tipo I: elevacién descendente del segmento ST
= 2 mm en méas de una derivacién precordial derecha
(V1-V3), seguida de ondas T negativas.

b) Patron tipo Il: caracterizado por elevacion del
segmento ST = 2 mm en precordiales derechas seguida
de ondas T positivas o isobifasicas, lo que confiere al
electrocardiograma un aspecto de silla de montar.

c) Patron tipo lll: definido como cualquiera de los dos
anteriores si la elevacion del segmento ST es < 1 mm.

El diagndéstico es netamente electrocardiogréafico, con un
patrén altamente sugestivo pero no patognomaonico, por
lo que existen diagndsticos diferenciales desde el punto
de vista electrocardiografico. Algunas investigaciones

sugieren que los pacientes asintomaticos presentan un
mayor riesgo de sufrir muerte subita debido a la falta de
un diagndstico oportuno.

Sintomas

Segun Brugada J®, los pacientes con SB pueden
presentar sincope, convulsiones y respiracion agonica
nocturna debido a taquicardia ventricular polimoérfica
(TVP)®. La mayoria de los pacientes asintomaticos nunca
son diagnosticados, por tanto es un riesgo a obtener
manifestaciones graves.

Los sintomas suelen aparecer por primera vez durante la
edad adulta, con una edad media de presentacién de la
MSC de 41 + 15 anos, aunque la aparicién de los primeros
sintomas también puede darse en nifos y personas de
edad avanzada®.

La fiebre, la ingesta de alcohol y los medicamentos
pueden aumentar la aparicién de arritmias; estos
disparadores pueden desenmascarar un patron ECG de
SB en pacientes asintomaticos!".

La fiebre disminuye la activacién y acelera la inactivacién
de los canales de sodio presentes en la superficie del
ventriculo derecho que basalmente estan reducidos y
disfuncionantes en los pacientes con SB, esto facilita la
aparicion del patrén tipo | con la generacién de arritmias
ventriculares malignas!?.

Genes relacionados con el SB

Multiples genes se han relacionado con la presentacion
de este sindrome, entre los cuales se destaca el gen
SCNBA, el méas descrito en la literatura, que es el principal
implicado en el canal del sodio!™, ademas existen otros
en menor porcentaje.

Se han informado disimiles variantes potencialmente
patogénicas asociadas con SB en otros genes por
ejemplo (CACNA1C, GPD1L, HEY2, PKP2, RANGREF,
SCN10A, SCN1B, SCN2B, SCN3 B, SLMAP y TRPM4). En
los ultimos anos, se han sugerido (ABCC9, CACNA2D1,
KCND2, KCND3, KCNE3, KCNE5, KCNH2, CACNB2, FGF12,
HCN4KCNJ8, LRRC10y SEMA3A) ", sin embargo, ningin
estudio clinico y celular ha confirmado la asociacién de
estos genes con el sindrome.

Factores clinicos
Sexo.Como latransmisién de SB se observaconun modo
de herencia autosémico, se espera que la prevalencia
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sea similar entre hombres y mujeres. Sin embargo, SB
claramente tiene un alto predominio en los hombres, y
un riesgo tres veces mayor de un patrén de ECG tipo 1
y/o evento cardiaco ",

El sexo masculino es mas vulnerable que el femenino en
este sindrome. La mayor prevalencia en el sexo masculino
que en el femenino se encuentra en una relacién de
8:1, probablemente sea por la accién reguladora de las
hormonales sexuales, que permiten una mayor expresién
de genes sensibles a hormonas esteroideas, en especial
la testosterona, la cual favorece una mayor expresion de
canales de sodio a nivel cardiaco!"™.

Edad. El riesgo puede ser significativo, particularmente
en ninos con sintomas previos y un patron de ECG
espontaneo. Sin embargo, el riesgo de arritmia parece
disminuir significativamente después de los 60 anos".

La prevalenciay las implicaciones clinicas de SB en nifnos
y poblaciones jévenes siguen sin estar claras, pero se
han informado infecciones malignas, lo cual es un tema
que requiere de mayor investigacion. El diagndstico
actual en nifos se basa en patrones de ECG similares a
los de los adultos"”.

Tratamiento

Las opciones de tratamiento en el SB se han limitado con
medicamentos. La fiebre debe tratarse de inmediato con
antipiréticos y/o medidas fisicas, ademas, se debe evitar
cualquier sustancia contraindicada"®.

La ablacién por radiofrecuencia es un procedimiento
que permite cicatrizar el tejido del corazén para bloquear
las senales eléctricas andmalas. La ablacién de los
potencialesanormalesresulté enlaeliminacion del patrén
de Brugada en el electrocardiograma de superficie y en
la prevencion de las arritmias ventriculares espontaneas,
se ha sugerido como una posible opcién terapéutica.
El trabajo inicial en pacientes con tormenta eléctrica
demostré ser eficaz en el control de las arritmias
ventriculares(??.

La capacidad de utilizar ajmalina u otros farmacos de
clase | y el mapeo electroanatémico tridimensional para
realizar la ablacion y normalizar persistentemente el
patron de ECG y prevenir la inducibilidad de la FV es muy
prometedora para el valor a largo plazo de la ablacién

epicéardica'.

Keushkerian J?% expresé que el Gnico tratamiento que ha
demostrado su eficacia es el implante de un desfibrilador,
pero se acompana de un alto riesgo de complicaciones
en esta poblacion, la evaluacion del riesgo ritmico es
fundamental para el manejo de estos pacientes??. Es
recomendable utilizar otro tipo de tratamiento para
preservar la salud.

Actualmente, el SB es tratado con ciertos farmacos o
con el uso de un desfibrilador automatico implantable
(DAI) en pacientes sintomaticos. En cambio pacientes
asintomaticos es muy dificil decidir una conducta
terapéutica. Los farmacos disponibles son la quinidina,
que ha probado ser util en el tratamiento de pacientes
que desarrollan tormentas eléctricas, asi como el
isoproterenol, la disopiramida y orciprenalina®®".

El tratamiento de la tormenta eléctrica tiene como
objetivo aumentar la corriente de calcio (despolarizante)
para normalizar la elevacién del segmento ST y reducir
la reentrada de fase 2. El isoproterenol, como agonista
beta-adrenérgico, puede ser efectivo, preferiblemente en
asociacion con quinidina™.La quinidina, un importante
bloqueador del canal Ito, demostré ser segura y reduce
los eventos arritmicos en el seguimiento clinico de
pacientes de alto riesgo®?.

El asesoramiento en la vida diaria en los pacientes es
muy eficaz, esto incluye: evitar la ingesta excesiva de
alcohol, tratar la fiebre de forma agresiva y disminuir
la actividad fisica de forma progresiva®® y realizar un
cribado familiar para lograr la identificacion precoz de
los familiares afectados que podrian estar en riesgo.

Ante la sospecha de este sindrome en el paciente,
se recomienda evitar algunos factores de riesgo que
incrementan la elevaciéon del segmento ST, tales
como la ingesta de cocaina y alcohol y el empleo de
farmacos antiarritmicos (procainamida, propafenona),
anestésicos/

psicotropicos (amitriptilina, litio) vy

analgésicos (procaina y propofol), entre otros 2.

Algunos autores®??% consideran que los farmacos que
deben ser evitados en el sindrome de Brugada, incluyen
antiarritmicos clase IA y clase IC, antidepresivos
triciclicos, acetilcolina,

oxcarbazepina, ergonovina,

cocaina, marihuana, aunque hay reportes de casos

Universidad de Ciencias Médicas de Granma
www.revdosdic.sld.cu

Pagina 4


http://revdosdic.sld.cu
http://revdosdic.sld.cu

Revdosdic. abril-julio 2024; 7(2): €378 RNPS: 2490 ISSN 2788-6786

ARTICULO DE REVISION

aislados con uso de beta bloqueadores e inhibidores de
canales de calcio.

CONCLUSIONES

Actualmente no se conoce el total de pacientes que
padecen el sindrome. Se constaté que la mayoria
de apariciones se encuentra en el sexo masculino.
Afecta a ninos, jévenes y adultos mayores de 60 anos.
En pacientes asintomaticos se aconseja realizar un
seguimiento clinico-ecocardiografico que permita
estratificar el riesgo de complicaciones. El tratamiento
farmacolégico se encuentra entre los méas usados,
aunque el Unico que ha demostrado su efectividad es el
implante de un desfibrilador.
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