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blogueo cardiaco/ ecocardiografia/ muerte subita cardiaca/ segmento ST

En 1992 describimos un nuevo sindrome caracter| .
zado por episodios de sincope o0 muerte subita inesp
rada en pacientes con un corazon estructuralmen| -

normal y un electrocardiograma caracteristico consig
tente en un patrén de bloqueo de rama derecha y u

elevacion del segmento ST en las derivaciones precq

diales unipolares V1 a V3i§. 1)*.

Desde la publicacion original, el sindrome ha sidg
reconocido en pacientes de practicamente todos I( :

paises del mundd. Su incidencia actual es dificil de

evaluar, pero podria llegar a causar 4 muertes subit; .= ==

por afo/10.000 habitantes en areas como Tailandia
Camboya y representaria la causa mas frecuente
muerte natural en adultos jovenes en estos pases

algunos casos el diagndstico se veria dificultado pg
la existencia de formas ocultas del sindrome en pg *
cientes que normalizan transitoriamente el electroca

diogram@’. En ellos, la administracion de farmacos
antiarritmicos que bloquean los canales de sodio com
la ajmalina o la procainamida permite desenmascarg
nuevamente las anomalias electrocardiogréfi¢as

La recopilacién de datos sobre 63 pacientes nos |
permitido estudiar el prondstico de los mismos. Esto
resultados han aparecido recientemente en la revis
Circulation'*. Durante un seguimiento medio de 34 *
32 meses, un 32% de los pacientes presentaron

evento arritmico (muerte subita, choque apropiado d %
un desfibrilador o muerte subita recuperada). Esta i~

cidencia de eventos durante el seguimiento fue similafig. 1. Electrocardiograma de superficie en el que se observa el
en los 41 pacientes en quienes el diagndstico se hitron tipico de blogueo de rama derecha y elevacion del segmen-

después de un episodio de muerte stbita o en los 32
pacientes asintomaticos en quienes el electrocardio-

ST en derivaciones V1-V3 en un paciente recuperado de muerte
Subita cardiaca y sin cardiopatia estructural demostrable.

grama anormal se detectdé de forma fortuita. Sin em-
bargo, la mortalidad fue nula en los 35 pacientes por-

Correspondencia: Dr. J. Brugada.
Unidad de Arritmias. Instituto Cardiovascular. Hospital Clinic.
Villarroel, 170. 08036 Barcelona.

Email: jepbrugada@grn.es

tadores de un desfibrilador automatico, del 26% en pa-
cientes tratados farmacol6gicamente y del 31% en
pacientes que no recibieron tratamientog (rank
0,0005). Estos datos sugieren que los pacientes que
presentan el electrocardiograma caracteristico de blo-
gueo de rama derecha y elevacion del segmento ST en
V1-V3 tienen un alto riesgo de muerte subita indepen-
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dientemente de la forma de presentacion clinica. Asilos pacientes con episodios de muerte subita y corazén
mismo, los datos demuestran que el desfibrilador imestructuralmente normal y a sus familiares directos.
plantable es la Unica opcidn terapéutica que ofrece ga- La descripcion de la afectacién de los canales del
rantias en el momento actual. sodio cardiacos en las mutaciones causantes del sin-
La observacion de que en aproximadamente el 40%drome permite especular sobre la posibilidad de que
de los pacientes existen antecedentes familiares dm el futuro la manipulacién genética ofrezca una cu-
muerte sUbita nos llevéd al estudio sistematico de losacion definitiva de esta enfermedad. Mientras esta
familiares de los afectados por el sindrome. Pudimoposibilidad no llega, el Unico tratamiento que ofrece
identificar varias formas familiares del sindrome quegarantias al paciente es el implante de un desfibrilador
nos permitié realizar estudios genéticos en colaboraautomatico.
cion con el Baylor College of Medicine de Houston,
Texas. Los resultados de estas investigaciones se aca-
ban de publicar en la revigiature? Los andlisis ge-
néticos han mostrado hasta ahora tres mutaciones dis- )
tintas responsables del sindrome, que se localizan &PHOCRAFIA
el cromosoma 3y que afectan al canal de sodio Cardial. Brugada P, Brugada J. Right bundle branch block, persistent ST
co. Una de ellas afecta al exén 28 (por error en la lec- segment elevation and sudden cardiac death: a distinct clinical
tura, «missense mutation»), otra al intron 7 (introduc- and electrocadiographic syndrome. J Am Coll Cardiol 1992; 20:
cion de dos bases AA) y la ditima representa una2 b?9alzjkl3?|_6 Mitamura H, Miyoshi S, Soejima K, Aizawa Y
sustraccion de un nucleotido A en el gen. SNCSA' . Ogyawa S. Autonomic anc’J angarrhyth’mic n{odulati’on of ST ség-
Cuando la mutacion por error de lectura fue introduci-  ment elevation in patients with the Brugada syndrome. J Am Coll
da en oocitos de xenopus, se observo que los canales cardiol 1996; 27: 1.061-1.070.
de sodio de las células mutantes se recuperaban del e8- Procl_emer A, FE_lC_Chin D, Feruglio GA, Nucifora R. Fibril_laziones
tado de inactivacion mas répidamente que los de las ventr_lcolare recidivante, blocco_dl branca destra, persistente so-
. S, praslivellamento del tratto ST in V1-V3: una nuova sindrome
células no mutantes. La mutacion estaba presente en ,imica? G ital Cardiol 1993: 23: 1.211-1.218.
un cromosoma pero no en el otro, lo que sugiere uny, Bjerregaard P, Gussak |, Kotar SL, Gessler JE, Janosik D. Recu-
patrén de transmision autosdmico dominante. La afec- rrent syncope in a patient with a prominent J wave. Am Heart J
tacion en la funcion del canal de sodio producida por 1994;127:1.426-1.430. o
estas mutaciones y la presencia de canales de sodid \1/59"5",‘383;2'_32'2351??”2?5Whe” you only live twice. N Engl J Med
mutantes y no mutantes en el mismo tejido crearian lag, ChinL]shi M -Aizaw.a Y,.Ogawa Y, Shiba M, Takahashi K. Dis-
bases para la aparicién de trastornos de conduccién Y crepant drug action of disopyramide on ECG abnormalities and
heterogeneidad en los periodos refractarios ventricula- indlijction 0; \é'lemtriculard a:r%ggmié’:\g i1n3 ;l%agient with Brugada
res qge serian IOS.Causantes.de, "’.‘r”tm'as basadas %n?(l)rllaar;erlrs]?u T, Si?nrtgi?rujoYaman’woto. T, Shida.S, Isshiki N, Tana-
cambios en la matriz electrofisiolégica normal del co- ka T et al. Familial occurrence of electrocardiographic abnorma-
razon. Estos datos demuestran que el sindrome de blo- |ities of the Brugada-type. Intern Med 1996; 35: 637-640.
gueo de rama derecha, elevacidn del segmento ST eB. Shimada M, Miyazaki T, Miyoshi S, Soejima K, Hori S, Mitamu-
V1-V3 y muerte subita es una entidad propia, genéti- 2 H et al. Sustained monomorphic ventricular tachycardia in a

. o +~_ Patient with Brugada syndrome. Jpn Circ J 1996; 60: 364-370.
camente determinada y distinta a otros trastornos elecgl Nademanee K. Veerakul G, Nimmannit S, Chaowakul V. Bhuri-

tricos conocidos como el sindrome del QTgtao la panyo K, Likittanasombat K et al. Arrhythmogenic marker for
displasia arritmogénica del ventriculo derecho. La the sudden unexplained death syndrome in thai men. Circulation
afectacion del canal de sodio cardiaco explicaria no 1997; 96: 2.595-2.600. o
s6lo los trastornos electrocardiogréficos sino tambiérf?- Brugada J, Brugada P. Further characterization of the syndrome
-, S, . of right bundle branch block, ST segment elevation and sudden
la exageracion o r_ea_lparlc_lgm de lO,S mismos que, Se_ ob- cardiac death. J Cardiovasc Electrophysiol 1997; 8: 325-331.
serva tras la administracion de farmacos que inhibem:. prugada J, Brugada R, Brugada P. Right bundle branch block and
los canales del sodio como la ajmalina o la procaina- ST segment elevation in leads V1 through V3. A marker for sud-
mida. den death in patients without demonstrable structural heart disea-

A o se. Circulation 1998; 97: 457-460.
La deSCI’IpCan de for.mas_'famnlares y de formaslz. Chen Q, Kirsch GE, Zhang D, Brugada R, Brugada J, Brugada P
ocultas aconseja la realizacion de estudios electrocar- et al. Genetic basis and molecular mechanisms for idiopatic ven-

diograficos y de provocacion con ajmalina en todos tricular fibrillation. Nature 1998. En prensa.
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