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Presentacién de sindrome de Brugada
e intervalo QT largo en un mismo paciente
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Presentamos el caso de un paciente de 61 afios con an-
tecedentes de un episodio de muerte subita reanimada y
frecuentes episodios sincopales. En el ECG se observo el
patron tipico del sindrome de Brugada y un intervalo QTc
de 425 ms. La estimulacion ventricular programada indujo,
de forma reproducible, taquicardia ventricular polimoérfica
sincopal autolimitada. Con el diagnéstico de sindrome de
Brugada se indicé un desfibrilador automatico implantable.
Dos dias después del implante el paciente present6 dos
episodios de taquicardia ventricular polimorfica converti-
dos por el dispositivo. EI ECG realizado en ese momento
demostrd un intervalo QTc prolongado (500 ms), ademas
del patrén tipico de Brugada. Se inici6 tratamiento con
atenolol y en los siguientes 36 meses el paciente ha per-
manecido asintomatico, sin nuevos episodios arritmicos.
Se trata, pues, de un paciente con sindrome de Brugada
que también cumple criterios clinicos y electrocardiografi-
cos de sindrome de QT largo. Esto puede sugerir un vin-
culo genético entre ambos sindromes.

Palabras clave: Paro cardiaco. Sincope. Sindrome de
Brugada. Sindrome de QT largo. Bloqueadores beta.

(Rev Esp Cardiol 2001; 54: 645-648)

Concurrent Long QT and Brugada
Syndrome in a Single Patient

We present a 61-year-old patient with previous cardiac
arrest and frequent syncopal spells. ECG showed a typi-
cal Brugada pattern and a QTc interval of 425 ms. During
programmed ventricular stimulation a self-limited synco-
pal polymorphic ventricular tachycardia was induced. On
diagnosis of the Brugada syndrome an implantable car-
dioverter defibrillator was implanted. Two days later two
episodes of polimorphic ventricular arrhythmia were con-
verted by the device. The ECG at this time showed a pro-
longed QTc of 500 ms in addition to a typical Brugada
pattern. Atenolol was started and after a 36-month follow-
up the patient has remained asymptomatic without
arrhythmic events. In conclusion, this patient has the Bru-
gada syndrome and also fulfills the clinical and ECG cha-
racteristics of the Long QT syndrome. These findings
suggest a genetic link between the two syndromes.

Key words: Cardiac arrest. Syncope. Brugada syndro-
me. Long QT syndrome. Adrenergic beta-antagonists.

(Rev Esp Cardiol 2001; 54: 645-648)

INTRODUCCION

El sindrome de Brugada es una entidad clinica hete-
rogénea caracterizada por un patrén ECG tipico, mor-
fologia de bloqueo de rama derecha del haz de His
(BRDHH) y ascenso del segmento ST en V1-V3, aso-
ciado a episodios de arritmias ventriculares'. El inter-
valo QT en ritmo sinusal es normal en estos pacientes.
El sindrome de QT largo (SQTL) es una anomalia
eléctrica primaria del corazén que muestra en el ECG
un intervalo QT prolongado con morfologia anormal
del segmento ST-T y que se manifiesta clinicamente
como sincope recurrente o muerte sdbita’. Pese a las
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diferencias entre ambos sindromes existen algunas se-
mejanzas. Ambos son: a) enfermedades eléctricas pri-
marias del corazén en las que el control idnico de la
repolarizaciéon miocdardica es anormal; b) tienen una
base genética con mutaciones en genes que codifican
canales i6nicos, y ¢) pueden cursar con arritmias ven-
triculares que pongan en peligro la vida del paciente®*.
Describimos el caso de un paciente con sindrome de
Brugada que, ademds, presentaba caracteristicas elec-
trocardiogréficas y clinicas de SQTL.

CASO CLiNICO

Varon de 61 afios, sin antecedentes familiares de in-
terés y sin historia previa de enfermedad cardiaca, que
en 1983 presentd pérdida sibita de conciencia mien-
tras se encontraba en reposo. Fue trasladado rdpida-
mente a un hospital donde se documentd que estaba
en apnea y sin pulso, inicidndose maniobras de resu-
citacion cardiopulmonar. El monitor demostré fibrila-
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Fig. 1. ECG de 12 derivaciones en el
momento del ingreso en nuestro centro,
en el que se observan el patron tipico de
= o o = L Brugada y un intervalo QTc de 450 ms.
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que se aprecia el inicio del primer epi-
sodio de taquicardia ventricular poli-
mérfica.

cién ventricular, restableciéndose ritmo sinusal tras de 53 ms y la estimulacién ventricular programada in-

choque eléctrico externo. Se practicaron ecocardio- dujo de forma reproducible, con dos extraestimulos,
grama, cateterismo cardiaco, angiografia coronaria y taquicardia ventricular polimdrfica sincopal autolimi-
test de ergonovina con resultados normales. Se realiz6 tada en 8-10 s. Con el diagndstico de sindrome de
estudio electrofisiolégico que no demostré anomalias, Brugada con muerte sibita abortada y sincope recu-
sin que se indujeran arritmias ventriculares. E1 ECG rrente se indicé la colocacién de un desfibrilador au-
fue descrito como ritmo sinusal con BRDHH vy eleva- tomatico implantable (DAI), que se llevé a cabo sin

cién persistente del segmento ST en V1-V2, con un incidencias. Dos dias después el paciente presentd dos
intervalo QT «algo prolongado». Fue dado de alta en episodios presincopales seguidos de choque del DAL
tratamiento con amiodarona (200 mg/dia) y diltiazem Los electrogramas intracavitarios demostraron dos
(180 mg/dia). En los afios siguientes el paciente pre- episodios de arritmia ventricular polimérfica (fig. 2)
sent6 entre 5 y 10 episodios anuales de sincope, por convertida por choques apropiados del DAI. El ECG
lo que se cambi6 el tratamiento a mexiletina (200 realizado en ese momento puso de manifiesto ritmo
mg/dia) sin éxito. Los sincopes aparecian a menudo sinusal, patrén de Brugada y ondas T negativas,
en relacion con estrés emocional y su frecuencia au- profundas, en precordiales (V3-V6) con un intervalo
ment6 hasta 8-10 episodios/mes en el dltimo afio, por QTc de 500 ms (fig. 3). Por la presencia de QT pro-
lo que fue remitido a nuestro hospital para estudio. En longado se decidié iniciar tratamiento con atenolol
ese momento el examen fisico fue normal. El ECG (50 mg/dia). Durante los dias siguientes el intervalo
demostraba un ritmo sinusal con patrén tipico de sin- QT y la onda T tendieron a normalizarse. El estudio
drome de Brugada (BRDHH y ascenso del segmento genético para las mutaciones descritas en el sindro-
ST de V1 a V3); los intervalos PR, QRS y QTc me- me de Brugada* fue negativo. Tras un seguimiento de
dian 220, 114 y 425 ms, respectivamente (fig. 1). El 36 meses el paciente permanece asintomadtico, bajo
ecocardiograma transtordcico fue normal. El estudio tratamiento con bloqueadores beta, sin que el DAI
electrofisiolégico puso de manifiesto un intervalo HV haya detectado nuevos episodios de arritmia ventricu-
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Fig. 3. ECG de 12 derivaciones tras
las arritmias ventriculares espontaneas

convertidas por el desfibrilador auto-
mético implantable, que pone de mani-
fiesto el patron de Brugada y ondas T
profundas en V3-V6 con un intervalo
QTc claramente prolongado.

lar. El ultimo ECG de control mostré el patrén de
Brugada con un intervalo QTc de 410 ms.

DISCUSION

Se trata de un paciente con caracteristicas clinicas y
ECG de dos sindromes diferentes. El sindrome de
Brugada fue diagnosticado por la historia de muerte
subita abortada, el patrén ECG caracteristico, el inter-
valo HV limite y la induccién de arritmias ventricula-
res polimoérficas durante el estudio electrofisiolégico.
Por otro lado, la historia de cuadros presincopales y
sincopales recurrentes, un intervalo QTc documentado
mayor de 480 ms en ausencia de factores que lo justi-
ficasen y la respuesta clinica al tratamiento con blo-
queadores beta apoyaban el diagnéstico de SQTL.

Brugada y Brugada™® detectaron, en pacientes con
fibrilacién ventricular idiopdtica, a un subgrupo que
presentaba un patrén ECG caracteristico. BRDHH y
ascenso del segmento ST en las precordiales derechas.
Una anomalia genética, causante del sindrome de Bru-
gada, ha sido descrita en casos familiares y esporadi-
cos, asociando la enfermedad a diversas mutaciones en
el gen SCN5A que codifica el canal de sodio*. Las mu-
taciones en este gen ocasionan tanto pérdida de fun-
cién como recuperacion rapida desde el estado inacti-
vado del canal de sodio, lo que ocasiona cambios en la
configuracién del potencial de accién. Especificamen-
te, la pérdida de la fase de meseta (fase 2) en el epicar-
dio del ventriculo derecho podria explicar el patrén
ECG caracteristico, mientras que la dispersion de la
repolarizacién explicaria la aparicion de arritmias ven-
triculares’. El SQTL se caracteriza por una prolonga-
cién anormal del intervalo QT asociada a arritmias
ventriculares, que pueden provocar sincope o parada
cardiaca. Con frecuencia, estos episodios estdn preci-
pitados por estrés fisico o emocional. Nuestro paciente
cumplia criterios diagnésticos de SQTL (segun los cri-
terios de 19933, la documentacion de intervalo QTc >
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480 ms y taquicardia ventricular polimoérfica suponen
«alta probabilidad de SQTL»), pero habia algunos ha-
llazgos atipicos: en primer lugar, es raro que un varén
con SQTL tenga sus primeros sintomas pasados los
25 afos?, y en segundo lugar, la aparicién de un inter-
valo QT prolongado 2 dias después de la colocacién
del DAI con posterior normalizacién durante el segui-
miento sugiere la posibilidad de que las descargas del
DALI y/o la posible estimulacién ventricular tras el im-
plante pudieran haber desenmascarado una anomalia
de la repolarizacion no evidente en el ECG basal. Por
otro lado, es dificil aplicar los criterios diagndsticos
habituales cuando en el mismo paciente concurre otro
sindrome asociado a sincope y muerte subita. La res-
puesta clinica al tratamiento con bloqueadores beta
nos hace sospechar que los cuadros sincopales estaban
en relacion con el SQTL y, por tanto, fueron incorpo-
rados como criterio diagndstico de éste. Se han descri-
to diferentes subgrupos de pacientes con SQTL y, con-
cretamente, mutaciones en el SCN5A son la causa
de la variante SQTL32 Se asume que los sindromes de
Brugada y QTL3 son clinicamente diferentes porque
las mutaciones ocurren en distintos locus del gen. Sin
embargo, hay datos que sugieren que algunos pacien-
tes podrian reunir caracteristicas de ambos sindromes:
a) se ha descrito la presencia de un intervalo QTc pro-
longado en 2 pacientes con sindrome de Brugada>’,
aunque la repercusion clinica de este hallazgo no ha
sido publicada; b) la alternancia de intervalos largos y
cortos antes del inicio de la TV polimérfica, una ca-
racteristica tipica de las arritmias relacionadas con el
SQTL, también ha sido observada en pacientes con
sindrome de Brugada’, y ¢) un estudio publicado re-
cientemente describe a una familia, con elevada inci-
dencia de muerte sibita nocturna, que presentaba en el
ECG un patrén tipico de sindrome de Brugada asocia-
do a un intervalo QTc prolongado; en estos pacientes
se aprecié una mutacién en el dominio C-terminal de
la regién SCN5A!.
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Nuestro caso ilustra las potenciales implicaciones cli-
nicas de esta asociacién. En la evaluacidn inicial el in-
tervalo QT era normal y se procedié a colocar un DAI
tras el diagndstico de sindrome de Brugada con antece-
dentes de paro cardiaco y sincopes. La prolongacién
manifiesta del intervalo QT sdlo se aprecié durante un
corto periodo de tiempo, lo que nos llevo a iniciar trata-
miento con bloqueadores beta. Dicho tratamiento no se
considera indicado e incluso se cree potencialmente
perjudicial en el sindrome de Brugada''2. Sin embargo,
es el tratamiento de primera eleccién en el SQTL?. En
nuestro paciente, el tratamiento con bloqueadores beta
consiguid una total desaparicion de los sintomas y de
las arritmias ventriculares, lo que sugiere la necesidad
de medir de forma seriada el intervalo QT en pacientes
con sindrome de Brugada y sintomas recurrentes, ya
que la eventual asociaciéon con SQTL podria conducir a
otras posibilidades terapéuticas.
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