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Resumen. El sindrome de Brugada (SB) es una enfermedad arritmogénica hereditaria caracterizada por elevacion del segmento
ST y punto J en derivaciones precordiales derechas del ECG en ausencia de enfermedad cardiaca estructural. Es causa de muerte
subita por arritmia ventricular en especial en pacientes jévenes. El patrén electrocardiografico estd presente en el momento de la
taquicardia ventricular. El cardiodesfibrilador (CDI) es la tnica terapéutica util para prevenir eventos. En investigaciones previas
nuestro grupo describié un caso de una paciente con tormenta eléctrica y supresion de la arritmia ventricular a la que se le realiz6
estimulacion para-hisiana utilizando catéteres convencionales. El objetivo del trabajo es la presentacion de una serie de pacientes
con SB tipo 1 e indicacién de implante de CDI. Se realiz6 implante de CDI en posicién para-hisiana usando catéteres convencio-
nales de fijacién activa y guiados por el método de Synchromax. La técnica utilizada fue mediante la evaluacién de la sincronia
eléctrica en forma no invasiva con el método de Synchromax. Este método fue analizado en estudios previos y correlacionados con
otros métodos. Se analizaron curvas e indices correspondientes. La estimulacién para-hisiana en los 6 pacientes estudiados hizo
desaparecer el patron de Brugada. Esta modalidad de estimulacién es una alternativa al tratamiento en el SB haciendo desaparecer
el patrén electrocardiogréfico.

Summary. Brugada syndrome is an inherited arrhythmogenic disorder characterized by an elevated ST-segment and J-point in
the right precordial leads of an electrocardiogram in the absence of structural disease, and it may cause sudden cardiac death due to
ventricular fibrillation in young people. ECG Brugada pattern is present when the ventricular tachycardia occurs. The implantation
of cardioverter defibrillator (ICD) is the only reliable therapeutic modality to prevent sudden cardiac death from cardiac arrest. In
a previous research, our group described an unusual treatment of electric storm in Brugada syndrome using para-hisian stimulation
using conventional active fixation leads. Six patients with type 1 Brugada syndrome are presented. All patients had indication of
ICD implantation. Ventricular lead was located in para-hisian area guided by Synchromax method. Synchromax is a device used
to evaluate non-invasive cardiac electrical synchrony. Synchromax was analyzed in previous studies and correlated with other
methods. Synchrony index and curves were analyzed. Para-hisian stimulation makes ECG Brugada pattern disappear and suppres-

ses ventricular arrhythmias in all patients. Para-hisian stimulation is an alternative treatment in Brugada syndrome.

Introduccion

El Sindrome de Brugada (SB) fue descripto por primera
vez en 1992, marcando una asociacion de muerte subita con
una patente electrocardiografica similar al bloqueo de rama
derecha'. Actualmente incluida dentro de las canalopatias
con desorden eléctrico primario caracterizada por la ele-
vacion del segmento ST en derivaciones precordiales de-
rechas del electrocardiograma en ausencia de enfermedad
estructural y un aumento de la incidencia de muerte subita
por arritmias ventriculares polimorfas.

La prevalencia es variable segtin la zona, siendo mas fre-
cuente en paises asidticos y en el sexo masculino. Es res-
ponsable del 4 al 12% de todas las muertes subitas y causa
el 20% de ellas en pacientes con corazdn estructuralmente
normal. Los eventos son mds frecuentes en la tercera a
cuarta década de la vida y ocurren generalmente en reposo
o durante el suefio.

El SB se transmite en forma autosémica dominante. Se
relacionaron varios genes entre ellos el SCN5SA, CACNA
1C, CACNB 2B y KCNES3. En relacién a la fisiopatologia se
describieron diferentes teorias relacionadas a la despolari-
zacion, repolarizacién o a la alteracion en la migracion de
las células de la cresta neural que afectan principalmente el
tracto de salida del ventriculo derecho?.
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Los hallazgos en cuanto a su fisiopatologia contindan en
constante crecimiento. Sin embargo poco pudo avanzarse
en el tratamiento de la misma, permaneciendo como Unica
terapéutica eficaz, el cardiodesfibrilador implantable (CDI),
sin prevenir la aparicién de arritmias, pero interviniendo
una vez que estan presentes®. La ablacion por radiofrecuen-
cia también se ha intentado como parte del tratamiento, pero
en todos los casos los pacientes tenian un CDI implantado
previamente. La patente de Brugada puede ser intermiente
en el mismo paciente pero siempre esta presente cuando se
produce la taquicardia ventricular polimorfa.

En publicaciones previas de nuestro grupo de trabajo,
presentamos el caso de una paciente en la cual se realizé
tratamiento de una tormenta eléctrica, que se encontraba
refractaria a multiples tratamientos previos, mediante la
estimulacién ventricular a nivel para-hisiano, guiando el
implante del mismo mediante el método Synchromax 2. La
misma permanece libre de eventos hasta la actualidad*.

A partir de allf, nos propusimos un cambio en la conduc-
ta para el implante de cardiodesfibriladores en pacientes
portadores de la patologia, guidndonos con Synchromax 2
y dando inicio a una nueva posibilidad terapéutica en los
pacientes portadores de SB.

El objetivo de este trabajo es la presentacion de una serie
de pacientes con SB en los cuales se les realiz6 implante
de un cardiodesfibrilador. Como variante a lo convencional,
la localizacién del catéter ventricular fue a nivel septal del
ventriculo derecho, guiado por el método de Synchromax,
con el fin de realizar estimulacién parahisiana, logrando
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desaparecer la patente electrocardiografica, pero sin correr
el riesgo de los efectos deletéreos de la estimulacién desde
el dpex ventricular debido a la falta de sincronia.

Material y métodos

Se evaluaron 6 pacientes con patente de Brugada tipo 1
en una instituciéon de Capital Federal. Cinco pacientes te-
nian indicacién de implante de cardiodesfibrilador como
prevencion primaria. En solo una paciente con CDI VVI
previamente implantado con multiples descagas adecuadas,
se realiz6 un “upgrade” a una terapia de resincronizacién
septal. El implante del catéter de desfibrilacién se realizé
en la regién para-hisiana del ventriculo derecho. Se usaron
catéteres convencionales de fijacién activa tipo screw in.

El procedimiento del implante fue guiado mediante el mé-
todo de Synchromax usando las curvas e indices respecti-
VOs.

Synchromax es un novedoso dispositivo para la evaluacién
no invasiva de la sincronia eléctrica. Es fécil de usar e in-
terpretar. Es reproducible. Solo requiere la colocacién de
electrodos, similar a un ECG de superficie convencional.
Se conectan las derivaciones de los miembros y V6. La
informacion recolectada es procesada y analizada por un
software, principalmente las derivaciones D2 y V6. La
seflal es promediada y se genera un indice de correlacién
cruzada. Los resultados son inmediatos. Todo este proceso
resulta en dos elementos principales, un indice y una curva
de sincronia®’ (Figura 1).

La curva de sincronia esta compuesta por dos curvas si-
multidneas. Una representa la pared lateral del ventriculo iz-
quierdo y la otra la pared septal. Si las curvas se encuentran
superpuestas hablamos de sincronia eléctrica. Si las curvas
se encuentran separadas hablamos de disincronfa. El indice
representa el grado de sincronia. Cuanto mas se acerca a
valor 1, hablamos de mayor disincronia. Se establecieron
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diferentes tipos de curva segun el grado de sincronia e in-
dice de sincronia en pacientes con ritmo propio, con marca-
pasos o terapia de resincronizacién (Figura 2).

Para la estimulacién para-hisiana correponde una curva
tipo 2 y un indice menor a 0,45 que es sincrénica.Esta curva
es similar a la observada en el paciente con ritmo propio
(curva 1). Cuando el paciente con marcapasos estd disin-
crénico, la curva es la nimero 8 con un indice mayor a 0,7.
El uso de Synchromax nos permite realizar estimulacién
para-hisiana sin necesidad de registrar el haz de His y sin el
uso de vainas y catéteres especiales.

La evaluacién de la sincronia eléctrica con Synchromax en
pacientes con SB muestra una separacion de las curvas en
la porcién final, evidenciando algin grado de disincronia
eléctrica. La estimulacién para-hisiana logra borrar esa
disincronia (Figura 3).

Resultados

Se estudiaron 6 pacientes. Todos con patrén de Brugada
tipo 1 e indicacién de implante de cardiodesfibrilador. La
edad media fue de 49 afios. Cuatro pacientes eran de sexo
masculino. La indicacién del implante del cardiodesfibrila-
dor fue sincope en dos casos, induccién del arritmia ventri-
cular en estudio electrofisioldgico en los 4 casos restantes.
En cuatro pacientes masculinos y una paciente femenina
el CDI se implant en regidon parahisiana guiado por el
método de Synchromax usando cateteres de desfibrilacién
convencional de fijacién activa. Una paciente tenia un CDI
VVI previamente implantado y habia ingresado a nuestra
institucién con una tormenta eléctrica. Se decidi6 realizar
un upgrade del dispositivo a un CDI DDD con terapia de
resincronizacién. Se realiz6 implante de catéter en auricula
derecha y un catéter de fijacioén activa convencional en la
regién para-hisiana del ventriculo derecho (Tabla 1).

En todos los casos se pudo obtener una curva tipo 2 con
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Figura 1. Synchromax durante la evaluacion de un paciente. Se observa un ECG de 12 derivaciones que corre en tiempo real. A la izquier-
da se observa los datos del paciente y abajo la curva de sincronia con su respectivo indice de sincronia (color verde) en el angulo superior
derecho. Los calipers permiten medir el ancho de la curva y su valor se ubica en el angulo inferior derecho (color verde).
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Paciente Edad Sexo Patron Indicacion de  Dispositivo Curva Indice
ECG CDI implantado
Paciente 1 45 Masculino TIPO 1 Induccion TV en CDI para-His 2 0,13
EEF
Paciente 2 59 Femenino TIPO 1 Sincope Upgrade CDI 2 0,38
CRT para-His
Paciente 3 52 Masculino TIPO 1 Induccién TV en CDI para-His 2 0,24
EEF
Paciente 4 49 Masculino TIPO 1 Induccién TV en CDI para-His 2 0,41
EEF
Paciente 5 42 Femenino TIPO 1 Inducciéon TV en CDI para-His 2 0,28
EEF
Paciente 6 47 Masculino TIPO 1 Sincope CDI para-His 2 0,21

Tabla 1. Datos de los pacientes estudiados. Se observa la indicacion del implante de CDI, el dispositivo implantado, la curva obtenida

durante el implante y el indice correspondiente. .

un indice menor de 0,45, Figura 4 y 5. En 5 de los 6 casos
se uso un cateter de desfibrilacion convencional de fijacion
activa tipo screw in (Figura 6).

La estimulacién para-hisiana hizo desaparecer el patrén
de Brugada en el ECG en todos los casos, sin generar los
efectos deletéreos de la estimulacién de dpex de ventriculo
derecho.

La estimulacién para-hisiana ejerce un efecto supresor de
arritmias ventriculares y elimina la patente electrocardio-
gréafica de Brugada. Ademas borra la disincronia eléctrica
en la curva de Synchromax. En todos lo casos, no hubo
eventos arritmicos en el seguimiento. La paciente con tor-
menta electrica no volvid a tener arritmias ventriculares ni
descargas a tres afios del seguimiento.

Discusion

SINCRONICO

INTERMEDIO

El SB es una enfermedad eléctrica primaria de origen ge-
nético, autosémico dominante con penetrancia variable. Se
caracteriza por la asociacién de muerte sibita arritmica
(fibrilacién ventricular o taquicardia ventricular multifor-
me) en pacientes con la patente electrocardiogrifica ca-
racteristica y sin cardiopatia estructural'. La prevalencia
de la enfermedad se estima en 5/10 000 habitantes y es la
principal causa de muerte subita en los hombres menores
de 40 afios, particularmente en paises en los que el sindro-
me es endémico®®. Sin embargo, como el patrén de ECG
puede ser dindmico y a menudo se oculta, es dificil estimar
la verdadera prevalencia de la enfermedad en la poblacién
general.

Las manifestaciones clinicas se presentan mdas frecuente-
mente entre los 22 y 65 afios de vida. La sintomatologia
asociada al SB (respiracién agénica nocturna, dolor precor-
dial, palpitaciones, sincope, fibrilacién ventricular o muerte

DISINCRONICO

Figura 2. Diferentes curvas de Synchromax con sus respectivos indices de disincronia. Se encuentran divididos en pacientes sincrénicos,
intermedios y disincrénicos seglin tengan ritmo propio, marcapasos o terapia de resincronizacion.
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Figura 3. Evalucion de Synchromax en paciente con SB tipo 1. Se observa a la derecha el ECG de 12 derivaciones y la izquierda la curva
de sincronia. La flecha roja evidencia la disincronia en la porcion final de la curva (curvas separadas).
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Figura 4. Registro de Synchromax luego del implante de CDI en posicion para-hisiana. La curva obtenida es una curva tipo 2 con un indice
0,38. En el ECG se puede observar patron de Brugada tipo 1 que al comenzar la estimulacion ventricular el patron desaparece logrando
una curva sincronica sin disincronia en las porciones finales.
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Figura 5. Evaluacion de Synchromax en otro paciente con SB. Abajo a la izquierda se ve una curva tipo 2 con un indice de 0,19 (sincré-
nico). En el ECG se observa la estimulacion ventricular en modo VVI durante el implante del catéter convencional de CDI en posicion

para-hisiana. También se puede ver el patrén de Brugada tipo 1 al inicio y al final, cuando cesa la estimulacion. Durante la estimulacion
ventricular el patron electrocardiografico de Brugada desaparece.

Figura 6. Radiografia de térax en proyeccion de frente (A), perfil (D) y ambas oblicuas (B y C). Se observa cateter de desfibrilacion conven-
cional implantado en region para-hisiana. El catéter auricular se encuentra en la orejuela derecha de forma habitual.
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subita abortada) se presenta mayormente durante la noche.
Estudios que evaluaron el patrén de ritmo circadiano de
la aparicién de la sintomatologia, sugieren que el aumen-
to nocturno la actividad vagal y una actividad simpdtica
disminuida pueden desempefiar un papel importante en la
arritmogénesis del SB'*!!,

Un hallazgo muy importante, fue la determinacién de la
presencia de una variabilidad del intervalo R - R (debido
probablemente a una modificacién del tono autonémico)
asociada a la aparicién de un patrén electrocardiografico
mds manifiesto, con mayor desnivel del segmento ST previo
a la aparicién de arritmia ventricular. Estos estudios han
demostrado una dependencia de la frecuencia para la eleva-
cion del segmento ST. Otros estudios, evidenciaron la nor-
malizacién del segmento ST mediante latidos prematuros,
atribuyéndose a la recuperacién incompleta de la corriente
It010»12.

Por lo tanto, la expresiéon de la patente y su posterior ma-
nifestacién arritmica es causada por la falla en el domo
del potencial de accion, debido a las corrientes externas
(principalmente Ito) que sobrepasan las corrientes internas
al final de la fase 1 del potencial de accion, favoreciendo la
reentrada en fase 2. Es asi que si logramos eliminar la pa-
tente, podriamos evitar la aparicién de la taquicardia ven-
tricular polimorfa. El aumento del ritmo cardiaco se asocié
con una disminucién de la elevacion del segmento ST en
el ECG y disminuy6 la incidencia de arritmia ventricular'®.
Sofi et al. publicaron un caso de un paciente con terapia re-
sincronizacién cardiaca con arritmia ventricular refractaria
al tratamiento médico y ablacién. Le realizaron estimula-
cién para-hisiana logrando un efecto supresor de la arritmia
ventricular en el seguimiento'.

Anteriormente presentamos el caso de una paciente con SB
que se manifesté con tormenta eléctrica, siendo la misma
refractaria a numerosos tratamientos. Realizamos el im-
plante de CDI guiando la ubicacién a nivel parahisiano del
catéter ventricular mediante el método Sinchromax logran-
do abolir la arritmia ventricular a través de sobrestimula-
cién ventricular. La localizacién a nivel septal parahisiano
tenia la finalidad de hacer desaparecer la patente y ademds
evitar los efectos deletéreos de la estimulacion en dpex 4. A
partir de all{, redireccionamos nuestra conducta, colocando
en los pacientes con indicacién de CDI, el catéter ventricu-
lar a nivel parahisiano. Ademas la anticipacién de la des-
polarizacién del sector del tracto de salida del ventriculo
derecho haria desparecer el posible sustrato arritmogénico
y la hipotética disincronia de dicho sector. Nuestro grupo
participa en la creacién de un algoritmo presente en los
cardiodesfibriladores acortando el intervalo AV que permi-
tiria estimular solo cuando el patrén de SB esté presente
evitando de esta manera una estimulacién innecesaria y
optimizacidén de bateria.

Una limitacién del estudio es el bajo nimero de pacientes y
la baja tasa de eventos que tienen los pacientes con SB. Sin
dudas, es el puntapie inicial para un estudio a mayor escala
y con mayor nimero de casos.

Conclusiones

Todos estos hallazgos nos permiten estimar, que la estimu-
lacién ventricular, para lograr un acortamiento del intervalo
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R —R con la consecuente desaparicién de la patente electro-
cardiogréfica puede ser una alternativa para el tratamiento
del SB. Creemos que la estimulacion para-hisiana tendria
un efecto supresor de arritmia ventricular en estos pacien-
tes, evitando eventos y reduciendo la incidencia de descar-
gas del cardiodesfibrilador. El uso de Synchromax para el
implante del catéter de desfibrilacién nos permite obtener el
mejor sitio de estimulacion sin generar disincronia eléctrica
y sin necesidad de registro del haz de His. Mejor ain, rea-
lizar la estimulacién desde la zona para-hisiana guiando el
implante mediante el método Synchromax, logra abolir la
patente manteniendo la sincronia eléctrica.

Indudablemente se abre una nueva puerta al tratamiento de
los pacientes con SB.
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