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Resumen

El sindrome de Brugada es una canalopatia con electrocardiograma caracteristico y probabilidad de presentar sincope
o paro cardiaco, debido a arritmias ventriculares malignas. Los pacientes asinfomdticos con electrocardiograma tipo 1,
solo con blogueadores de sodio, tienen muy bajo riesgo. Los que lo tienen de forma espontdnea se les recomienda la
estimulacion eléctrica programada para estratificarlos; aunque esto es controversial. El objetivo fue presentar tres
pacientes asintomdticos con sindrome de Brugada vy electrocardiograma tipo 1 espontdneo, que presentaron muerte
sUbita cardiaca. El electrocardiograma tipo 1 espontdneo es un marcador de riesgo. En algunas famiias debe tenermas
valor el antecedente de tener ese sindrome o muerte sUbita cardiaca. El valor predictivo negativo de la estimulacion
eléctrica programada no siempre es del 100 %. La estratificacién de riesgo de los pacientes asinfomdticos con
electrocardiograma tipo 1 espontdneo continda siendo un reto; esta debe ser individualizada para decidir la conducta
mds adecuada en conjunto con el paciente.
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Abstract

Brugada syndrome is a channelopathy with characteristic electrocardiogram and probability of syncope or cardiac arrest
due to malignant ventricular arrhythmias. Asymptomatic patients, with type 1 electrocardiogram on sodium blockers
alone, are at very low risk. Those who have it spontaneously are recommended programmed electrical stimulation for
stratification; although this is controversial. The objective was to present three asymptomatic patients with Brugada
syndrome and sponfaneous type 1 electrocardiogram, who had sudden cardiac death. The spontaneous type 1
electrocardiogram is a risk marker. In some families, the history of having this syndrome or sudden cardiac death should
have more value. The negative predictive value of programmed electrical stimulation is not always 100%. The stratification
risk of asymptomatic patients with spontaneous type 1 electrocardiogram confinues to be a challenge, which must be

Introducciéon

El sindrome de Brugada (SB) es una canalopatia con un
electrocardiograma (ECG) caracteristico: elevacion del segmento ST
> 2 mm con morfologia convexa en una o mas derivaciones
precordiales derechas; V1 y/o V2 colocadas en 29, 3¢r o 4t espacio
intercostal (patréon tipo 1), espontineamente o después de la
administracion de bloqueadores de sodio; en ausencia de
enfermedad cardiaca estructural detectada por métodos
convencionales, que puede ocasionar sincope o paro cardiaco, debido
a arritmias ventriculares malignas.®2)

El tratamiento de eleccion en los pacientes sintomaticos (en los que
se documenta taquicardia ventricular (TV), los que presentan
sincope de supuesta causa arritmica o paro cardiaco reanimado) es
el desfibrilador automatico implantable (DAI).® ¢Qué hacer con los
asintomaticos? Aquellos con el patrén tipo 1 en el ECG tienen muy
bajo riesgo solo con bloqueadores de sodio, por lo que se recomienda
el seguimiento clinico; a diferencia de los que tienen ese patrén de
manera espontanea, en los que se preconiza la estimulacién eléctrica
programada (EEP) para estratificarlos y decidir o no el implante del
dispositivo,® si bien ello es controversial.®) El objetivo de esta

Recibido: Septiembre 25, 2022/Aceptado: Junio 28, 2023
ISSN 1561-2937.

individualized to decide, together with the patient, the most appropriate conduct.
Key Words: Brugada syndrome; sudden cardiac death; electrocardiogram; asymptomatic patients.

investigacion fue describir el caso de tres pacientes asintomaticos
con el ECG tipo 1, que presentaron muerte stbita cardiaca no
recuperada.

Presentacion del Caso

Paciente # 1 de 27 afios de edad con antecedentes de dos tios muertos
stbitamente, uno a los 60 afios durante el suefo y otro en vigilia a
los 47 afios; padre con diagndstico de SB sintomaético (sincope, TV
documentada y portador de DAI). Fue enviado a la institucion por
presentar ECG tipo 1 espontaneo en V2 (fig. 1); dos meses antes de
ser evaluado present6 dos episodios autolimitados de palpitaciones
rapidas, de pocos minutos de duracién, en vigilia, sin otro sintoma
acompanante. Se le realizo el estudio electrofisiolégico que mostréd
los siguientes datos: medicion del His al electrograma ventricular o
QRS maés precoz (HV) 63 ms, EEP negativa desde apex y tracto de
salida del ventriculo derecho a tres longitudes de ciclo basico (600,
430 y 330 milisegundos), hasta tres extraestimulos, con tres
respuestas repetitivas polimoérficas. Se decidi6 egresarlo sin
tratamiento. Dos afios y medio después present6 evento de muerte
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stbita cardiaca (MSC) no recuperada en vigilia.

Fig. 1- Electrocardiograma del paciente #1.

Paciente # 3 de 35 afios de edad con antecedentes de salud; en
ocasion de un chequeo se observo el patron tipo 1 en Viy V2 (fig. 3).
Tenia antecedentes de padre sintoméatico con SB (respiracién
agobnica nocturna y sincope; después de estar asintomético por 17
afios y medio tomando sulfato de quinidina, falleci6 a los 84 afios de
causa no cardiaca). Se cit6 a consulta en repetidas ocasiones para
evaluarlo y no asisti6. Siete afios después presenté MSC nocturna,
posterior a haber ingerido bebidas alcohdlicas.

Fig. 3-Electrocardiograma del paciente #3.

Nota al pie: Obsérvese el patrén tipo 1 en V2.

Paciente # 2 de 23 afios de edad, con antecedentes de salud anterior;
en ocasion de un chequeo rutinario le detectaron ECG tipo1en Viy
V2 (fig. 2). No tenia antecedentes familiares de MSC o de SB. El
estudio electrofisiolégico mostré: HV 42 ms, se estimulé con
longitudes de ciclo basico de 600, 500 y 400 milisegundos hasta dos
extraestimulos desde dpex y tracto de salida del ventriculo derecho,
sin inducirse las arritmias. Se egreso sin tratamiento. Present6 MSC
no recuperada 13 afios después en vigilia.

Fig. 2- Electrocardiograma del paciente #2.
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Nota al pie: Se aprecia el patron tipo 1 en Viy V2.
Discusion

La mayoria de los pacientes con SB son evaluados después de la
deteccion ocasional del patréon tipo 1 en un ECG, sin haber
presentado sintomas relacionados con esa entidad; el riesgo de
arritmias ventriculares en ellos es menor al 1 % anual.45% Existe
desacuerdo en el valor pronéstico de la EEP en esos pacientes;
algunos con resultados a favor y otros en contra.(:67:89.10) E] valor
predictivo de la EEP negativa es muy elevado, igual o mayor al 98
%;789) sin embargo, el valor de los resultados de ese proceder
disminuye con el tiempo,™) de tal manera que puede ser necesario
repetirla periddicamente. Ademds, la reproducibilidad de las
arritmias es baja, 34 % en el estudio PRELUDE.( Por lo tanto, en
aquellos pacientes en que la EEP es negativa, ¢cada cuanto tiempo
hay que realizarla para que los resultados sean confiables? Con una
reproducibilidad tan baja de la EEP, équé valor tendria el resultado
de la primera estimulacién, si no se repite?
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La inducibilidad de arritmias en el laboratorio depende del sustrato
(el epicardio del tracto de salida del ventriculo derecho en los casos
con SB), el disparador (los extraestimulos que se emiten) y la
actividad del sistema nervioso auténomo (que es variable). La
utilidad clinica de la EEP presenta dudas; con una tasa de
inducibilidad de hasta el 34 % conduce a un exceso de implantes de
DAI con el consiguiente riesgo de complicaciones (28 al 36 %
relacionados con los dispositivos) (213) y una utilidad esperada
baja.(4) El patroén tipo 1 del ECG por si solo no basta para identificar
a los pacientes con tal riesgo que sea necesario siempre el implante
de un DAL G4

En portadores del SB se recomienda evitar la ingestién en exceso de
bebidas alcohdlicas;® el evento fatal en uno de los pacientes
presentados ocurrié después de esa circunstancia; en los otros dos
no se detectaron desencadenantes aparentes. Dos de los pacientes
tenian antecedentes familiares de primer grado de ser portadores del
SB sintomaticos, uno de ellos familiares de segundo grado con MSC
en edades mayores de 45 afios; todos tenian el patrén tipo 1
espontaneo y fueron negativos los resultados de la EEP en los dos
casos a los que se les realiz6 esa investigacion (el evento fatal fue en
uno a los dos afios y medio y en el otro a los 13 afios de la EEP).

Segtn el score de riesgo de Sieira del grupo de Pedro Brugada, los
tres pacientes tendrian un punto, pues el antecedente familiar de SB
no se recoge como factor de riesgo, sino la MSC antes de los 35 afios;
por lo que serian portadores de bajo riesgo.® Brugada defiende el
uso de DAI en pacientes con bajos puntajes (2 o 3), teniendo una tasa
anual de riesgo de muerte de 0,4 y 0,9 %, respectivamente; a los 10
afios sera de 4y 9 %0510 y, efectivamente, se podrian salvar esas
vidas, pero éa qué costo?

Habitualmente se implantan 10 a 11 desfibriladores autométicos a
pacientes asintométicos con SB para salvar una vida,7:18) por lo que
los otros nueve o 10 pacientes a quienes se les implantan esos
dispositivos no los utilizaran y cerca de un 35 % presentaran
complicaciones relacionadas con los desfibriladores implantados.
Por otro lado, ningin modelo multiparamétrico ha demostrado un
valor elevado para estratificar a los pacientes asintomaticos.®9

El manejo de los pacientes asintomaticos con el patrén tipo 1
espontaneo es motivo de debate y una opcién seria el uso de
quinidina en ellos de manera empirica.(4) La descripcién de estos
pacientes apoya el criterio generalizado de que el ECG espontaneo
tipo 1 es un marcador de riesgo en el SB. Por otro lado, el antecedente
de MSC o SB en familiares de primer grado no es demostrado como
factor de riesgo,® si bien un reciente metaanélisis demostr6 que, si
la MSC ocurre antes de los 45 afos, hay riesgo afiadido.?® Sin
embargo, existen familias de alto riesgo en los que ese antecedente
debe tener mas peso, el valor de la EEP est4 en discusion, pero hay
acuerdo en que su valor predictivo negativo es muy elevado; sin
embargo, no siempre al 100 %. Por tanto, algunos pacientes no
inducibles presentardn arritmias ventriculares malignas en su
evolucion.

Conclusiones

La estratificacién de riesgo de los pacientes asintomaticos portadores
del SB con el patrén electrocardiografico tipo 1 espontineo continta
siendo un reto. Esta debe ser individualizada; se debe evaluar la
historia familiar de MSC o SB, los signos clinicos y
electrocardiograficos de riesgo y la EEP para decidir la conducta mas
adecuada, en conjunto con el paciente.
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