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El sindrome de Brugada (SB) es una enfermedad
cardiaca hereditaria que se presenta en personas
sin antecedentes de aparente enfermedad cardiaca
estructural®, y que se produciria como resultado de
una inactivacién acelerada de los canales de Na*
con predominancia de la corriente de salida de K
(Ito), generando un gradiente de voltaje entre el en-
do y el epicardio del ventriculo derecho®. Este gra-
diente predispone a desarrollar arritmias ventricu-
lares malignas.

La patente electrocardiografica tipica (tipo-1 o
Coved-type), que consiste en elevacién del puntodJ y
del segmento ST > 2 mm, de convexidad superior y
onda T negativa en alguna de las derivaciones pre-
cordiales derechas (V1-V3) es dindmica, y frecuen-
temente se encuentra oculta, pudiendo ser desen-
mascarada por bloqueantes de los canales de Naty
estados febriles®.

Desde la descripcion del sindrome hasta la fecha
se ha comprobado que existen drogas que pueden
desenmascarar el patron tipico, y que las drogas an-
tiarritmicas que tienen el mismo efecto (procaina-
mida, flecainida y ajmalina) pueden utilizarse para
desenmascarar el sindrome®. Todas ellas actian
mediante el bloqueo de los canales de sodio, eviden-
ciando, en caso de resultar en estudios positivos,
una disfuncién de los mismos que es considerada la
fisiopatologia de los trastornos arritmicos asociados
con esta enfermedad.

Existen otras multiples condiciones clinicas que
pueden inducir un patrén electrocardiografico tipi-
co (indistinguible del “verdadero” SB), pero que lo

hacen en ausencia de disfuncién de los canales de
sodio. A estas entidades se las conoce hoy dia como
fenocopias de Brugada®, entendiendo por fenoco-
pia la presencia de una condicién ambiental que
imita a otra producida por un gen. En el caso parti-
cular de las fenocopias de Brugada, existe una con-
dici6n clinica que justifica la aparicién del patrén
electrocardiogréafico tipico, este patrén desaparece
al removerse la causa subyacente, el test con blo-
queantes s6dicos es negativo y, aunque no siempre
esta disponible, la genética es negativa. Este altimo
punto ha sido descripto por nuestro grupo como de-
seable pero no obligatorio para confirmar una feno-
copia de Brugada. Esto se debe a que el test genético
es solamente positivo en 20% a 30% de los
“verdaderos” SB®@.

A pesar de los grandes avances que se produje-
ron en cuanto a la comprension del SB, existe poca
informacién sobre el mecanismo subyacente en el
desarrollo de las fenocopias. Se presume que la tipi-
ca elevacion del punto J que se encuentra en las fe-
nocopias de Brugada podria explicarse por una re-
duccién de la corriente de entrada de sodio asociada
aun aumento de la corriente de salida de potasio en
el epicardio, pero no en el endocardio, lo que genera
un gradiente transmural. Especificamente, cual-
quier mecanismo que incremente las corrientes de
salida (Ito, corriente de K+ sensible a ATP, etcéte-
ra), o que disminuya las corrientes de salida (I.caL,
corriente rapida de salida de Na+) podria dar como
resultado un supradesnivel del segmento ST (y el
punto J) como el que se ve en el patrén tipo-1 de
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Tabla 1. Clasificacién actual de las fenocopias de Brugada

Categoria Niimero de Edad (aios) Honibre/ Mujer Patron Presencia de
pacientes electrocardiografico cardiopatia
estructural (si-no)
Condiciones metabdlicas 14 51,9 £ 17,8 13/1 13 tipo 1, 5 tipo 0-14
2, 4 variable
Compresion mecanica 6 45,7 + 18,5 3/3 6 tipo 1, 0 tipo 3-3
2, 0 variable
Isquemia 4 60,0 = 6,7 2/2 4 tipo 1, 0 tipo 1-3
2, 0 variable
Enfermedad miocardica 8 46,2 = 13,9 5/3 5 tipo 1, 4 tipo 2-6
o pericardica 2, 2 variable
Modulacién 1 55 0/1 0 tipo 1, 1 tipo 0-1
electrocardiografica 2, 0 variable
Miscelaneas 2 22,5 = 0,7 1/1 2 tipo 1, 1 tipo 1-1

2, 1 variable

Brugada, y esto ofrece una posible explicacion a la
patogénesis de las distintas formas de fenocopias de
Brugada. Sin embargo, este mecanismo es
especulativo, ya que todavia no se han reproducido
estas condiciones de manera experimental en un
laboratorio.

Los criterios para definir las fenocopias de Bru-
gada fueron revisados en fecha reciente®%, y po-
drian resumirse de la siguiente manera: 1) Presen-
cia de un patrén electrocardiografico tipo-1 o 2. 2)
Presencia de alguna causa subyacente identificable.
3) Desaparicion del patréon electrocardiografico de
Brugada una vez corregida la causa. 4) Baja “proba-
bilidad pretest” de tener un SB verdadero, determi-
nada por la ausencia de sintomas, de antecedentes
clinicos y de antecedentes familiares. 5) Resultado
negativo de las pruebas farmacoldgicas realizadas
con flecainida, procainamida o ajmalina. 6) Resulta-
do negativo del test genético, aunque este no es un
criterio obligatorio. 7) Ausencia de manipulaciéon
quirdrgica del tracto de salida del ventriculo
derecho en las tultimas 96 horas de obtenido el
electrocardiograma. 8) Adecuado filtrado de los
electrocardiogramas de superficie.

A partir de una extensa revisiéon®, en la actuali-
dad, las fenocopias de Brugada se clasifican de
acuerdo con su patogénesis como lo muestra la tabla
1 (actualizada para incluir los artefactos producidos
por los filtros del electrocardiégrafol®!).

Mas recientemente, nuestro grupo identifico fe-
nocopias de Brugada en pacientes con cardiopatia
isquémica aguda‘?, lo que supone un verdadero de-
safio clinico, ya que la manifestacion electrocardio-
grafica de SB “verdaderos” puede ser, a su vez, mo-
dulada por isquemia®. Un test con bloqueantes s6-

dicos negativo (una vez resuelto el episodio agudo)
ayudaria a discernir entre fenocopias de Brugada
(por isquemia) y las modulaciones inducidas por is-
quemia en presencia de SB verdadero. Por supues-
to, esto ain permanece como una hipétesis
interesante, seran necesarios nuevos experimentos
que validen esta estrategia.

La pregunta que permanece sin resolver es si las
fenocopias de Brugada representan un mayor ries-
go arritmico para el paciente o no. El inico reporte a
la fecha es el de Juntilla®, sin embargo, una lectura
detenida de su trabajo demuestra que la gran mayo-
ria de los casos (referidos como “Brugada-like”) fue-
ron desenmascarados por drogas que bloquean los
canales s6dicos, por lo tanto, la mala evolucién de
esta serie de pacientes pudo estar signada por
tratarse de verdaderos SB desenmascarados por
drogas.

Direccién futura

Nuestro grupo esta confeccionando un website para
la incorporacion y el seguimiento de nuevos casos y
casos publicados hasta la fecha. Esta base de datos
nos permitird en un futuro determinar la historia
natural de esta entidad y guiara las estrategias
terapéuticas de acuerdo al riesgo.
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