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Caso

) ° o T f. 1 1 .
clinico ras nesta en el colegio

o Pérdida de conciencia

Ninaderiheses o Desviacidon de la mirada hacia el lado

derecho
AP: Sin interés.

o Rigidez de miembros
AF: Madre sana . . . .
o Estridor inspiratorio

Padre sano

Hermano de 8
anos sano

» Acude a Hospital de San Juan -
Parada cardiorespiratoria
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Caso clinico

RCP AVANZADA
ESTABILIZACION
TRASLADO UCI PEDIATRICA
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Caso clinico
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Enfermedad que se
caracteriza por:

signos electrocardiograticos
tipicos en precordiales
derechas

predispone a la muerte
subita (MS) secundaria a
taquicardia ventricular
? olimorfica (TVP) y/o

ibrilacion ventricular
(FV)

en ausencia de cardiopatia
estructural.

Canalopatias

Descrita 1992:
Pedro y Josep Brugada

4-12% muerte subita

Prevalencia real?

1-5/10.000 Europay
America

12/10.000 Asia

8-10/1

Mayor riesgo de  |() \

muerte subita
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Sindrome de Brugada

Corrientes (+)

» Enfermedad hereditaria:

AUTOSOMICA DOMINANTE 8 o
Penetrancia variable \

» SCN5A (>75%) = subunidad alfa i

Corrientes (+)

del canal de Na.
Identificada en el 15-30% afectos. g
Otras mutaciones canales Cay K

El desequilibrio de corrientes idnicas al final de

la fase 1 produce una muesca caracteristica. st
Este fenomeno ocurre de forma asimétrica

en la pared ventricular y da lugar a un gradiente

transmural de voltaje > Elevacion tipica STy -
favorece las arritmias.
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Sindrome de Brugada

CELELOLLOLLLL0E0LL L ¢
Clinica:
Asintomaticos, sincopes, palpitaciones
Se manifiesta de forma mas frecuente en la edad adulta
41+-15
Sintomas: en reposo, sueno, episodios febriles y
condiciones de predominio vagal

- -

ECG: Tipo1- Tipo2 &3
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Sindrome de Brugada

Diagnostico:
» Cuando lo sospechamos pero no aparece en ECG:

Test farmacologico con drogas = Bloquean el canal de Na
Ajmalina, Flecainida, Procainamida

Diagnostico (Consenso de expertos 2005):
Patron de ECG tipo 1 (espontineo o tras test)
>= 13
o Muerte subita recuperada
o TVP documentada
o Historia clinica de sincope no vasovagal

o Antecedentes familiares de muerte stibita en < de 45 anos sin
sindrome coronario

Estudio Electrofisiologico X o
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Sindrome de Brugada

_________________________________________________________________________________ @

Pronostico y
estratificacion del riesgo

Variables que predicen peor
pronostico pero la estratificacion
es controvertida:

» MS recuperada
» Sincope y ECG tipo 1
* Var6n

» Inductibilidad de arritmias en
estudio electrofisiologico

e Muerte subita familiar
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Pronostico. Estratificacion de riesgo.

Sintomaticos <
, o 100~
~ Muerte subltN £ "‘T—\L !
« Sincope E; %0
Tipo I espontaneo. £
E TO- p=0.011
£z
1 ‘ = === History of syncope (n = 64)
1 E 60~ = Asymptomatic (n = 244)
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Sindrome de Brugada

_________________________________________________________________________________ @

Pronostico y .
estratificacion del riesgo Tratamiento

Medidas generales:
o Control de la fiebre
o Farmacos : www.brugadadrugs.org

Variables que predicen peor
pronostico pero la estratificacion
es controvertida:

o Evitar ingesta excesiva alcohol

» DAI: Ginico tratamiento que
disminuye la MS
» MS recuperada  Clase I-
* Sincope y ECG tipo 1 ~ Pacientes que han sobrevivido a muerte
subita

o Varon . , ..
« TV sostenida espontanea con o sin sincope

» Farmacos

o Inhibidores corrientes K: QUINIDINA

o Aumentan corrientes Ca:
ISOPROTERENOL Xe
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» Inductibilidad de arritmias en
estudio electrofisiologico

e Muerte subita familiar



http://www.brugadadrugs.org/

Caso clinico

e p
Evolucion
* No nuevas arritmias < Exploracion neurologica » Conectada a
tras quinidina alterada Ventilacion mecanica
invasiva

» Tratamiento *RMN: Hallazgos compatibles con
agresivo de la fiebre = encefalopatia hipoxico- Fracaso extubacion

isquémica que afecta a sustancia
- Se evitan farmacos ~ Plancay ganglios de la base. *Traqueostomia (al

*EEG: Crisis electro-clinicas con
focalidad dominante hemisferica
izquierda con generalizacion
secundaria.

* Potenciales evocados: tiempos de
conduccion en las vias acusticas
tronculares conservados,
prondéstico favorable.

relacionados mes del episodio)
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Caso clinico

HOSPITAL MATERNOINFANTIL
UNIVERSITAT DE BARCELONA

Estudio electrofisiolégico:
Tratamiento médico vs desfribilador automatico implantable (DAI)
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» Cateterismo cardiaco:
1° estudio electrofisiologico con quinidina sin incidencias.

39 dia ingreso: taquicardia ventricular

20 estudio electrofisiologico: gran alteracion del sistema de
conduccion > episodios de taquiarritmias

o Ablacion de la rama derecha del Haz de His

» Se reinicia Quinidina

Y T
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» Mejoria neurologica
» Retirada canula de traqueostomia
» Nutricion oral + enteral nocturna

» No nuevos episodios de Taquicardia ventricular.

Quinidina 32 mg/kg/dia
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Caso clinico

» Pasa a pediatria

» Situacion actual:
Seguimiento por Neurologia. Tratamiento anticomicial
Tratamiento rehabilitador
Seguimiento por Gastroenterologia Pediatrica
Seguimiento por Cardiologia Pediatrica
Seguimiento por UHDP

» Ingresada 15/09/15 para administracion de vacunas:
Vacuna antineumococica 13-valente
Triple virica
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Estudio familiar

Padre Abuela Hermano | Hermano
paterna 8 anos 3 anos

Estudio genético +

Test de ajmalina + No realizado No No +
realizado realizado
Estudio + No realizado No No -
electrofisiologico realizado realizado No
sintomas
Tratamiento DAI No
X [ ]
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Sindrome Brugada

Lagend
PACIENTE

Frior cardiac arrast or

-E:I lla Sustained VT
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Sponfaneocus Type | ECG
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Peculiaridades del caso clinico

» Caracteristicas de la paciente:
Lactante
Mujer
Riesgo de padecer frecuentes procesos febriles

» Controversia del tratamiento
Tamano del DAI

Recambios, rotura, infecciones
Descargas del DAI

» Estudio familiar
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