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RESUMEN

Presentamos el caso de una mujer joven atendida por episodios presincopales recurrentes, con electrocardiogramas iniciales
normales, patrén de Brugada Tipo | oculto o intermitente, test de procainamida positivo y estudio electrofisiolégico negativo, a

la cual se le implanté un cardioversor desfibrilador automatico implantable.
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ABSTRACT

We report the case of the young female with recurrent presyncopal episodes, with initial electrocardiogram was normal, pattern
of Brugada Type | hidden o intermittence, positive procainamide stress testing, and negative electrophysiological studies, and

who had received an automatic cardioverter defibrillator implantable for the treatment.
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INTRODUCCION

E | Sindrome de Brugada es un sindrome clini-
co-electrocardiografico, que fue descrito por
primera vez en 1992 por P. Brugada y J. Bruga-
da'. Es determinado genéticamente, con una
transmisiéon autosémica dominante?, es mas fre-
cuente en varones que en hembras con una pro-
porcién 9:1, en paises asiaticos con respecto a
Europa occidental y Norteamérica, se diagnéstica
alrededor de la tercera o cuarta década de la vi-
da3. El cuadro clinico se caracteriza por episodios
sincopales a repeticion o de muerte subita recu-
perada secundaria a fibrilacion ventricular o ta-
quicardia ventricular polimoérfica, en pacientes sin
cardiopatia estructural.
Cuestiones para recordar:

e El sindrome de Brugada es aln una pato-
logia desconocida para muchos clinicos,
por lo que es necesario recordar el padrén
electrocardiografico tipico para evitar
desenlaces fatales.

¢ Dicho sindrome se caracteriza desde el
punto de vista electrocardiografico por
una imagen de pseudobloqueo de rama
derecha y elevacion del ST con T negativa
en las derivaciones precordiales derechas
de V1 a V3.

¢ Actualmente se han descrito tres patrones
electrocardiograficos diferentes, el Tipo |
(covedtype) con elevacion del punto J > 2

mm en mas de una derivacién precordial

derecha (V1-V3) con segmento ST des-
cendente, seguida de ondas T negativas;
el Tipo Il, caracterizado por elevacién del
segmento ST > 2 mm en precordiales de-
rechas seguida de ondas T positivas o
isobifasicas, confiriéndole al electrocardio-
grama un aspecto de silla de montar
(saddle back) y el patrén Tipo lll si la ele-
vacion del segmento ST es > Tmm.

Solo el Tipo | se considera diagnostico de
la enfermedad segun el consenso del
20052, y sera definitivo si se documenta
al menos uno de los siguientes criterios
clinicos: fibrilacién ventricular (FV) docu-
mentada, taquicardia ventricular (TV) po-
limérfica documentada, inducibilidad de
arritmias ventriculares en el estudio elec-
trofisiolégico (EEF), sincope o respiracién
agoénica nocturna, historia familiar de
muerte subita (MS) en edad previa a los
45 afios o patrén electrocardiografico Ti-
po | en otros miembros de la familia.
Pacientes con historia previa de sincope y
elevacion del ST espontaneo tienen un al-
to riesgo de muerte subita.

Es recomendable realizar estudio electrofi-
siolégico en pacientes asintomaticos con
patron tipico de Brugada para estratificar
el riesgo.

Solamente la implantacién de un desfibri-
lador automatico implantable puede pre-

venir la muerte sUbita en estos enfermos.
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Caso clinico

Mujer de 32 afios de edad, raza blanca, sin habi-
tos toxicos.

APP: HTA I-B controlada con IECA, y diuréticos
tiazidicos.

Obesidad, Miopia, Migrana.

APF: N/R.

MC: Desde el mes de noviembre del afo
2011comienza a ser atendida, porque hacia dos
meses atras venia presentando episodios presin-
copales recurrentes, dados por mareos, palpita-
ciones, sensacién de desmayos con vision borrosa
y de pocos minutos de duracién con recuperacién
espontanea. Acudiendo al cuerpo de guardia de
su area de salud resultando que los parametros
vitales eran normales, incluyendo hemoquimica

sanguinea, glicemia, electrocardiograma (ECG) de

doce derivaciones normales.

Examen Fisico:
- Aparato respiratorio: no disnea, no tiraje, mv
audible, no estertores, FR: 16°
- Aparato cardiovascular: ruidos cardiacos regu-
lares, R1 y R2 normales, no soplos, no

galopes. FC: 74 Ipm. TA: 120/80 mmHG.

roces, no

- SNC: consciente, orientada, no déficit motor,
sensorial, ni de pares craneales.

- Resto del Examen: no datos de interés clinico.
Examenes Complementarios:
Fue valorada en consulta de Medicina Interna,
Oftalmologia y Neurologia; realizandose va-
rios estudios:

Rx de craneo AP, lateral,

Town, EEG, TAC de craneo simple, RMN,
examen oftalmolégico, resultando normales
sin concluir un diagnéstico definitivo del caso.

Fue referida a consulta externa de Cardiologia del
Hospital Lenin, y después de realizar un examen
cardiovascular exhaustivo que resulté normal se
decidié realizar ECG seriados buscando una po-
sible arritmia como causa de su sintomatologia.
En uno de ellos aparecié una imagen de pseudo-
bloqueo de rama derecha de haz de Hiss con
elevaciéon del segmento ST de 2mm y T negativa
en derivaciones precordiales derechas V1- V2,
por lo cual se planted el posible diagnéstico de
sindrome de Brugada para estudio. (Figura 1).
ECG 1- ritmo sinusal, a 64 Ipm, eje de QRS en
mas 60° bloqueo incompleto de rama derecha,
PR en 160 mseg, QRS en 110 mseg, elevacion del
segmento ST de 2Zmm convexo con T negativa en

V1-V2.

Se solicito6 realizar Ecocardiografia Transtora-
cica (ETT) modo M, BD y Doppler con el
siguiente Ao:30 mm, Al
TIVd:12mm, TIVs: 12mm, DTdVI:42mm, DTsVI:
24mm, PPd:10 mm, PPs: 11mm, FEVI: 60%, con-

resultado: 31mm,

tractilidad global y segmentaria conservada, no
derrames, no trombos, no defectos septales, apa-
ratos valvulares mitral, aoértico, pulmonar y tri-
cuspideo normales con buena apertura y cierre ,
no yet de regurgitacion patolégico, funcion dias-
télica del VI normal. Realizamos ademas Holter

de 24 horas: en dos ocasiones con resultados
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normales, Ergometria diagnéstica: normal,

Test de mesa basculante: normal.

Se discuti6 el caso en el servicio de cardiologia y
se decidi6 realizar, ECG con derivaciones pre-
cordiales derechas altas y test de provo-
cacién con procainamida a una dosis total
de 10 mg x kg de peso. (Figura 1, 2, 3).
Se decidi6 el envi6 del caso al servicio nacional de
arritmias del Instituto de Cardiologia y Cirugia
Cardiovascular (ICCCV) en Ciudad de la Habana
donde fue valorada y se realiz6 el Estudio elec-
trofisiolégico (EEF) en el cual no fue posible
reproducir ninguna arritmia ventricular, no obs-
tante por las caracteristicas antes descritas con
un patrén tipico Tipo | y sincope se decidié im-
cardioversor desfibriladorauto-
(CDAI),

plantar un
matico implantable indicacion
(clase 1) el cual se realiz6 con éxito el pasado
mes de mayo, se utilizé un generador Lumax 300
VRT NS:60627354 y electrodo Linox-TD 65/16
NS:10439228 el dia 11 de mayo del 2012 sin
complicaciones, ambos del fabricante Biotronik

(Germany).

Hasta el momento actual la evolucién ha sido
satisfactoria, con parametros de estimulacion,
sensado, e impedancias de la bateria y el electro-
do normales, no reportandose ningln evento

arritmico ni descargas del dispositivo.

Figura 1: ECG de doce derivaciones basal (arriba), ECG con

derivaciones precordiales derechas altas (debajo).
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Figura 2: ECG del test de procainamida 1ra dosis.
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Figura 3: ECG del test de procainamida Ultima dosis.

DISCUSION

El sindrome de Brugada es una canalopatia (en-
fermedad de los canales ibnicos que predispone a
la apariciébn de arritmias) caracterizada por una
mutacion de los canales de sodio cardiaco, que se
trasmite al parecer segin un patrén de herencia
autosémico dominante?. Mas frecuente en varo-
nes que en hembras, en la tercera y cuarta déca-
da de la vida y en los paises del Asia, con una
prevalencia de 5/10.000 habitantes3. Que por lo
general no se asocia a cardiopatia estructural
subyacente, es la causa de un 4- 12% de todas
las muertes subitas (MS) y hasta un 20% de las

MS que acontecen en un corazén normalZ.

El patréon tipico se caracteriza por una pseudo
imagen de bloqueo de rama derecha con eleva-
cion del ST de V1 a V3; aunque se han descrito
tres patrones diferentes el Tipo | solo se consi-
dera diagnéstico de la enfermedad segun el con-

senso del 20052, En algunos pacientes los cam-

bios ECG permanecen ocultos o son intermiten-
tes, de ahi que se le da un gran valor a los test
farmacolégicos con drogas bloqueadoras de los
canales de sodio, también resulta Gtil la coloca-
cion de las derivaciones precordiales altas en 3ro
o 2do espacio intercostal, lo cual aumenta la sen-
sibilidad de la prueba.

Los sintomas varian, desde los casos asintomati-
cos la gran mayoria, pero entre un 17-42% tienen
episodios sincopales o MS por arritmias ventricu-
lares en algln momento de su vida* un 20%
puede sufrir FA con palpitaciones y mareos; por lo
general los sintomas aparecen en situaciones con
predominio vagal en la noche y de reposo. El au-
mento del tono vagal mediado por acetilcolina
disminuye las corrientes de calcio favoreciendo la
arritmogénesis por reentrada en la fase 2.

El fenotipo es 8-10 veces mas prevalente en
varones?, entre un 71-77% de los pacientes diag-
nosticados son varones, dato que se repite en
todas las series*.Los varones se presentan fre-
cuentemente con sintomas previos y patron ECG
Tipo | espontaneo y desarrollan mayor inducibili-
dad de FV durante el EEF>. Ademas en el segui-
miento las tasas de FV y MSC son superiores,
proponiéndose 2 hipotesis, la Tra es que existen
diferencias constitucionales en las corrientes i6ni-
cas transmenbranas entre uno y otro sexo. Se ha
comprobado que las corrientes de Ito en epicardio
son significativamente mayores en varones que
en hembras, lo cual predispone a una mayor ele-

vacion del segmento ST y una mayor susceptibili-
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dad en la aparicion de arritmias ventriculares. Por
otro lado la influencia hormonal parece jugar su
papel, se ha comprobado regresion del patron
Tipo | tras la castracién en pacientes con sindro-
me de Brugada y neoplasia de prostata concomi-
tante, ademas la concentracién de testosterona
parece ser mayor en pacientes con sindrome de
Brugada que en los controles.

El patron ECG Tipo | es el Unico definitivo y diag-
nostico de sindrome de Brugada. Ciertos contex-
tos clinicos pueden cursar con patrén ECG similar,
Ej: bloqueo de rama derecho atipico, infarto mio-
cardico agudo en especial del ventriculo derecho
(VD), pericarditis, miopericarditis aguda, derrame
pericardico, TEP, aneurisma disecante de la aorta,
ataxia de Friedreich, HVI, displasia arritmogénica
del VD, tumor mediastinico, pectus excavatum,
tras cardioversion eléctrica, repolarizacién precoz,
hipotermia, hiperpotasemia, hipercalcemia, intoxi-
cacioén por alcohol, cocaina, farmacos antiarritmi-
cos (bloqueadores de los canales de sodio IA y IC)
, bloqueadores de los canales del calcio, betablo-
queadores, nitratos, farmacos antidepresivos tri-
ciclicos, fenotiacinas, litio, etc.

El ECG puede variar con el tiempo y puede mos-
trar los patrones Tipo I, Il y o lll en un mismo pa-
ciente en distintos momentos o ser normal transi-
toriamente®. Dicha variabilidad en el ECG puede
estar influenciada por farmacos que exacerban el
desequilibrio iénico en la fase 1 del PAT miocardi-
co; por la fiebre sobre todo en la edad pediatrica,

la prolongacién del intervalo QT corregido (QTc)

en precordiales derechas > de 460 mseg en V27
el cual comporta peor pronéstico; el signo aVR
(onda R = 3mm o un cociente R/q > de 0,75 en la
derivacion Avré esto indica mayor retraso de la
conduccién ventricular y por lo tanto mayor hete-
rogeneidad eléctrica. La alternancia de la onda T
reflejo de dispersion de la repolarizacion transmu-
ral después de administrar farmacos bloqueadores
de sodio, identifica a un subgrupo con mayor
riesgo de FV en el seguimiento®. Las mujeres tie-
nen mayor predisposicion a tener trastornos de la
conduccién que los varones y la administracién de
farmacos bloqueadores de sodio produce un in-
cremento significativo mayor del intervalo PR y de
la duracion del QRSS.

Debido a que el patron del ECG es variable, cam-
bia en el tiempo y puede ser normal, el uso de los
test farmacolégicos de provocacién con
bloqueadores de los canales de sodio se han ex-
tendido en los Ultimos afos, por su facil disponibi-
lidad, accion rapida y su efectividad. Los mas
usados son la ajmalina, flecainida, procai-
namida y la pilsicainida, utilizados por via
parenteral a las dosis normadas, considerandose
como el mas eficaz el primero. Se considera que
se trata de un sindrome de Brugada si tras la ad-
ministracion del farmaco aparece o se acentla el
patron ECG Tipo I. La prueba debe realizarse con
monitorizacién continua, tomando como minimo
un ECG cada minuto hasta finalizar la prueba. De-
be terminarse si aparece el patrén Tipo |, lo que

confirma el diagnostico, aparecen multiples extra-
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sistoles u otras arritmias ventriculares, se produ-
ce ensanchamiento del QRS >130 % respecto al
valor basal?.

Debido al valor limitado del ECG simple se ha de-
mostrado que la colocaciéon de las derivaciones
precordiales derechas en 3ro o 2do EIC aumenta
la sensibilidad del ECG basal como del provocado
por farmacos y esto permite identificar a pacien-
tes de riesgo que de otra forma no se habrian
identificado.

La estratificacion del riesgo es fundamental
en estos pacientes aunque hoy sigue siendo con-
trovertida en ciertos aspectos. La MS recuperada
es un factor de riesgo indiscutible y reconocido
por todos los estudio*, Brugada et al confirman
que el 62% de estos pacientes presentan una
nueva arritmia en un periodo de 54 meses y de-
ben protegerse con DAl como prevencion secun-
daria (indicacién clase 1)2. En pacientes sin parada
cardiaca previa, la presencia de sincope previo, un
ECG Tipo | espontaneo y arritmias ventriculares
inducidas en el EEF son predictores del prondsti-
co. En las mujeres se han considerado que los
trastornos de la conduccién se relacionan con
eventos graves y mas especificamente el interva-
lo PR fue el Unico predictor independiente de
riesgo en las mujeres®. La presencia de FA espon-
tanea se ha relacionado con un peor pronéstico,
segun Kusano et al el 60% tienen sincope y el
40% FV, esto es valido para ambos sexos'©.

El Gnico tratamiento eficaz es el DAI, las

indicaciones son las del Il Consenso del 20052,

Indicado en sintomaticos y en asintomaticos con
patron Tipo |y EEF que indujo arritmias ventricu-
lares. Como no es aplicable universalmente se han
buscado opciones farmacoloégicas; para reducir el
desequilibrio al final de la fase | del PAT se ha
propuesto empleo de farmacos inhibidores de las
corrientes de Ito (quinidina) que reduce la inci-
dencia de arritmias inducidas, con éxito en el tra-
tamiento de tormentas arritmicas y como trata-
miento coadyuvante al DAI en pacientes con mul-
tiples descargas, o alternativa terapéutica al DAI
en nifos con riesgo de arritmias. El isoproterenol
que aumenta las corrientes de ICaL se ha em-
pleado con buenos resultados en casos de tor-
menta arritmica.

En nuestra provincia con una poblacién superior
al millén de habitantes, la tercera del pais, el sin-
drome de Brugada no es frecuente y anualmente
se diagnostican alrededor de 1 6 2 casos, los
cuales son enviados a la capital para el EEF, que
nos permitiria estratificar el riesgo de estos en-
fermos. En este caso esta paciente divagd por
varios meses por varias especialidades clinicas sin
llegar a un diagnostico definitivo hasta llegar a la
consulta especializada de arritmias de nuestro
hospital donde se sospechd y corroboré su enti-
dad, de ahi la importancia capital que adquiere
una buena anamnesis y examen clinico exhaustivo
descartando otras posibles causas de sus sinco-
pes recurrentes, y asi orientarnos mejor hacia una
metodologia diagnéstica légica que nos permita

concluir una entidad , mas sino contamos todavia
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con Holter implantable de larga duraciéon con mo-
nitoreo a distancia que nos permitiria un registro
ECG mas continuo y por mucho mas tiempo bus-
cando arritmias ocultas o trastornos intermiten-

tes que explicarian sus sintomas.

Limitaciones:

No contamos con laboratorio de electrofisiologia
en nuestro centro por lo que los casos deben ser
remitidos al ICCCV para realizar el EEF, tampoco
contamos con ajmalina para el test de provoca-
cion. Asi como todavia no tenemos acceso a los
dispositivos de Holterimplantable de larga dura-
cion con monitoreo en casa (Home Monitoring),
por ser muy costosos, lo cual nos permitiria defi-
nir mejor nuestros casos. Los autores declaran no
tener ningln conflicto de intereses.
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