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vez en 1992. Debe su nombre a los cardiólogos es-
pañoles Pedro Brugada y Josep Brugada. Se carac-
teriza por una predisposición a presentar arritmias 
ventriculares, muerte súbita y un patrón electro-
cardiográfico característico en las precordiales 
derechas.

Desde la descripción inicial, ha habido dos con-
ferencias de consenso para mejorar el conocimien-
to del síndrome, con un informe publicado en el 
2002 sobre los criterios diagnósticos1 y un informe 
posterior en 2005, para abordar las directrices de 
estratificación de riesgo y el enfoque terapéutico 
adecuado2. 

Nos parece interesante presentar este caso, ya 
que en el diagnóstico diferencial que se hace en 
caso de síncope es frecuente no pensar en él y que 
pase desapercibido, al tratarse de un cuadro cier-
tamente infrecuente aunque grave.

Así, el diagnóstico diferencial en caso de sínco-
pes de repetición debe ser:

• Cardiovascular:

- Síncope vasovagal.

- Hipotensión ortostática.

- Arritmias.

- Infarto miocárdico.

- Síndrome del seno carotídeo.

- Embolismo pulmonar.

• Neurológico:

- Convulsión.

- Síncope histérico.

• Metabólico:

- Hipoxia.

- Hipoglucemia.

Varón de 48 años de edad, fumador, sin otros an-
tecedentes de riesgo vascular, con diagnóstico de 
linfoma de Hodgkin en remisión completa y en tra-
tamiento con gabapentina, sertralina y disulfiram 
por dependencia alcohólica. 

Consulta por cuatro episodios de pérdida de co-
nocimiento sin pródromos ni clínica posterior. Tres 
de ellos fueron en un tiempo aproximado de 10 mi-
nutos, los dos primeros mientras estaba en la ducha 
y el último de ellos a la salida; se acompañaron de 
un traumatismo cráneo-encefálico leve. El cuarto 
episodio ocurrió en sedestación y el paciente re-
fiere que posteriormente se encontraba mareado 
el resto del día. Además presenta un cuadro de in-
fección respiratoria de vías altas con sensación dis-
térmica y sudoración, de 24 horas de evolución; en 
ningún momento refiere dolor torácico, disnea, pal-
pitaciones, ni ninguna otra clínica. Niega episodios 
previos similares, salvo un síncope vasovagal hace 
más de 20 años, en el contexto de una salmonelosis.

Las constantes y la exploración física son norma-
les y el ECG realizado no muestra alteraciones isqué-
micas agudas, por lo que se le deriva a Urgencias 
para completar el estudio.

En Urgencias es valorado por Neurología median-
te un TAC craneal y un EEG, los cuales son normales; 
y por Cardiología con una ecocardiografía transto-
rácica (normal) y un ECG (figura 1): ritmo sinusal a 
62 lpm, eje QRS a 25º y bloqueo de rama derecha 
con elevación del punto J de 2 mm, ST de pendien-
te descendente y onda T negativa.

Ante el cuadro clínico y el ECG descrito, se diag-
nostican síncopes de repetición de perfil cardiogé-
nico, relacionados con síndrome de Brugada tipo 
I. Se implanta un desfibrilador monocameral como 
prevención primaria (síncopes), lo que le mantiene 
asintomático desde entonces.
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EPIDEMIOLOGÍA

El síndrome de Brugada es poco frecuente. Se 
estima una prevalencia actual de 5 casos cada 
10000 habitantes3, aunque probablemente esta se 
encuentra subestimada, ya que muchos pacien-
tes presentan formas silenciosas o encubiertas de 
la enfermedad, sin un patrón electrocardiográfico 
característico.

Se estima que supone el 20 % de las muertes car-
diacas súbitas en ausencia de alteración cardiaca 
estructural y es responsable de 4-12 % de las muer-
tes súbitas cardiacas3.

Su prevalencia varía también según la región. Es 
alta entre la población del este y sureste de Asia4-

6. Un estudio japonés describe la prevalencia del 
patrón electrocardiográfico tipo I en 12 de cada 
10000 habitantes5. El síndrome de muerte súbita 
nocturna, clásicamente identificado como endé-
mico en países del sureste de Asia6, también se ha 
atribuido al síndrome de Brugada7.

En Norteamérica y el oeste de Europa su pre-
valencia es relativamente baja, y se estima que 
en Estados Unidos es de 12 por cada 100000 
habitantes8.

Es más frecuente en hombres que en mujeres1,3 
en una proporción 8-10:12.

Hay descripciones de casos aislados en niños3, 
pero no existen de estudios a gran escala9.

ETIOPATOGENIA

Inicialmente, en 1992 se describió como una ca-
nalopatía que solamente tenía alteración eléctri-
ca y que estaba producida por disfunción de los 
canales de los iones involucrados en la generación 
del potencial de acción, sin una cardiopatía es-
tructural concomitante10-13.

Este concepto ha cambiado y últimamente es 
objeto de debate12, al haber estudios que descri-
ben pacientes con síndrome de Brugada y altera-
ciones cardiacas estructurales14,15.

GENÉTICA

Se transmite con un patrón de herencia autosó-
mica dominante2. 

En 1998, Chen et al18 identificaron la primera mu-
tación asociada en el gen SCN5A (locus 3p21), que 
codifica la subunidad alfa de los canales de sodio 
cardiacos.

Posteriormente, se han descrito cientos de mu-
taciones en el gen SCN5A asociadas con el síndro-
me. Weiss et al19 describieron un segundo locus en 
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el cromosoma 3, diferente del SCN5A y lo identifi-
caron como GPD1-L. 

También se han descrito mutaciones de genes 
que codifican las proteínas de los canales de cal-
cio y las subunidades reguladoras de las corrientes 
de potasio20,21. Se ha observado una gran varie-
dad de mutaciones genéticas que pueden presen-
tarse aisladas o superpuestas y que pueden pre-
sentar distintas expresiones fenotípicas22-26.

CLÍNICA

Las manifestaciones clínicas son muy variables: 
algunos pacientes son asintomáticos mientras que 
otros sufren muerte súbita. La edad habitual de 
aparición de los síntomas es la cuarta década de 
la vida1,27-29 y suelen manifestarse con palpitacio-
nes, síncopes, convulsiones y respiración agónica 
nocturna. Hasta 23 % de los pacientes con parada 
cardiaca presentaban historia previa de síncope29. 
El 17-42 % de los pacientes diagnosticados tienen 
episodios sincopales o parada cardiaca secun-
daria a arritmias (taquicardia ventricular o fibrila-
ción auricular) y hasta 20 % presentan taquicardias 
supraventriculares1,28.

Las arritmias, y por tanto los síntomas, aparecen 
cuando hay un predominio de la actividad vagal, 
como sucede durante el descanso y el sueño31. 
Según Takigawa et al32, los síntomas no solo apa-
recen con un significativo pico circadiano (desde 
medianoche a primera hora de la mañana), sino 
que también puede existir un pico estacional (pri-
mavera-principios de verano).

Dumaine y col37 demostraron que los canales de 
sodio son termosensibles y que con el incremento 
de la temperatura su función se altera. Otros es-
tudios indican que el patrón electrocardiográfi-
co tipo I puede desencadenarse por fiebre, como 

pudo haber pasado en nuestro paciente, y que in-
cluso esta puede actuar como desencadenante 
de una taquicardia ventricular y de una fibrilación 
ventricular38,39. Esto nos lleva a recomendar que en 
pacientes con síndrome de Brugada deba iniciar-
se tratamiento antipirético precoz para prevenir la 
aparición de arritmias graves.

DIAGNÓSTICO

El diagnóstico del síndrome de Brugada se basa 
en los hallazgos clínicos y los patrones electrocar-
diográficos específicos espontáneos o inducidos 
por el uso de bloqueantes de los canales de sodio2.

Existen tres patrones electrocardiográficos con 
distinto valor diagnóstico, los cuales pueden obser-
varse en más de una de las derivaciones precor-
diales derechas (V1-V3) (figura 2)33:

• Tipo 1. Elevación descendente del segmento 
ST mayor de 2 mm, seguida de una onda T inver-
tida en más de una precordial derecha (V1-V3), 
con o sin provocación con agentes bloqueantes 
de los canales de sodio34. Este patrón debe acom-
pañarse de uno de los siguientes: historia de fibri-
lación ventricular, taquicardia ventricular polimór-
fica, historia familiar inexplicable de muerte súbita 
cardiaca en personas mayores de 45 años, historia 
familiar de elevación descendente del segmento 
ST, taquicardia ventricular inducible con estimula-
ción eléctrica o episodios de respiración agónica 
nocturna2.

 • Tipo 2. Elevación del segmento ST mayor de 2 
mm en precordiales derechas seguidas de ondas T 
positivas o iso-bifásicas34.

 • Tipo 3. Cualquiera de los 2 anteriores si la ele-
vación del segmento ST es de 1-2 mm34.

Los patrones 2 y 3 ocurren espontáneamente sin 
el uso de agentes bloqueantes de los canales de 
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sodio, pero por sí mismos no se consideran diag-
nósticos. Sin embargo, si cualquiera de los dos pa-
trones se transforma en un patrón 1 tras el uso de 
agentes bloqueantes de los canales del sodio, y 
además presenta una de las características clíni-
cas previamente descritas, puede diagnosticarse 
como síndrome de Brugada. Fármaco

Dada la gran variabilidad de registros electro-
cardiográficos posibles en un mismo paciente, se 
recomienda realizar ECG seriados.

Ante la sospecha del síndrome con ausencia de 
patrón ECG típico, se pueden realizar pruebas far-
macológicas para desencadenar formas latentes. 
Se debe realizar un ECG previo y otro posterior a 
la inyección del fármaco; los más usados para ello 
son: flecainida, procainamida y ajmalina (tabla 
1)34. La prueba será positiva si aparece o se exa-
cerba el patrón electrocardiográfico.

Otros fármacos que pueden inducir patrones 
electrocardiográficos del síndrome de Brugada 
son: bloqueantes de los canales de calcio, beta-
bloqueantes, antianginosos, antidepresivos tri y te-
tracíclicos, fenotiacina, dimenhidrato, cocaína y 
bupivacaína, además del alcohol2,35.

PRONÓSTICO Y TRATAMIENTO

Se trata de un síndrome extremadamente malig-
no con una alta tasa de mortalidad.

El único tratamiento efectivo es un desfibrila-
dor automático implantable (DAI)2, ya que exis-
te escasa experiencia acerca de la eficacia del 

tratamiento farmacológico con quinidina; esta 
puede ser una alternativa terapéutica en los casos 
de pacientes que rehúsan la intervención para la 
colocación de un DAI36.

Se puede resumir la indicación del tratamiento 
en 4 grupos 34:

• Sintomático: DAI.

• Asintomático con historia familiar de muerte 
súbita: probablemente DAI.

• Asintomático sin historia familiar de muerte sú-
bita, cuyas anomalías son inducibles con el estudio 
electrofisiológico: candidatos a DAI.

• Asintomático sin historia familiar de muerte sú-
bita y no inducibles: probablemente no necesite 
tratamiento.

CONCLUSIONES

• El síndrome de Brugada se caracteriza por una 
predisposición a presentar arritmias ventriculares, 
muerte súbita y un patrón electrocardiográfico ca-
racterístico en las precordiales derechas. 

• La forma clínica de presentación varía des-
de pacientes asintomáticos hasta otros que sufren 
muerte súbita, pasando por palpitaciones, sínco-
pes, convulsiones y respiración agónica nocturna.

• Es un síndrome extremadamente maligno con 
una alta tasa de mortalidad.

• El único tratamiento efectivo es un DAI.

Tabla 1: Fármacos para el diagnóstico del síndrome de Brugada

Fármaco Dosis Vía

Ajmalina 1 mg/kg en 5 minutos Intravenosa

Flecainida 2 mg/kg en 10 minutos Intravenosa

Flecainida 400 mg Oral

Procainamida 10 mg/kg en 10 minutos Intravenosa

Pilsicanida 1 mg/kg en 10 minutos Intravenosa
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