PROXIMA PARADA

BRUGADA

INTRODUCCION

Desde que el sindrome de Brugada fue descrito por primera vez como
una entidad propia en 1992 por los hermanos Brugada' se han repor-
tado numerosos casos tanto en edad adulta como en edad pedidtrica.
Se calcula que la prevalencia de este sindrome es del se sitda en torno a
5/10.000 habitantes, aunque esta cifra puede estar subestimada frente a
la prevalencia real, puesto que la mayoria de los pacientes se mantienen
asintomaticos?.

La prevalencia en edad pedidtrica esta pobremente definida y serfa ne-
cesario trabajar con mayor poblacion de estudio para poder establecer
una cifra determinada, sin embargo estudios japoneses proponen una
prevalencia/incidencia mucho menor en la poblacidn pediatrica frente a
la adulta’. El sihdrome de Brugada suele manifestarse ya en edad adul-
ta, muchas veces en forma de muerte subita a una media de edad de
41(£15) afos, calculdandose que ésta es la causa de un 4-12% de todas
las muertes subitas y hasta un 20% de las MS que se dan con corazdn
estructuralmente normal.

La muerte subita suele estar desencadenada por arritmias como FV o
TV, aunque el sindrome se puede acompafar también de otras arritmias
como el flutter v la fibrilacion auricular, aproximadamente en el 20% de
los pacientes?®. Sin embargo, son numerosos los casos en los que se de-
senmascara en los nifos, muchas veces, tras un episodio febril, el cual es
el principal desencadenante a esta edad*

EXPOSICION DEL CASO

El 7 de junio de 2015, la nifia de | | meses de edad, ingresd en la UCI
Pedidtrica del HGUA trasladada desde el servicio de Urgencias del
Hospital de San Juan donde la nifia entrd en situacion de parada car
diorrespiratoria (PCR) asociada a crisis convulsiva en contexto de sin-
drome febril. Cinco minutos antes de llegar a Urgencias la nifia, sufrié un
episodio de pérdida de conciencia con desviacion de la mirada a lado
derecho y estridor acompanado de rigidez de miembros superiores. En
Urgencias se realizaron maniobras de RCP avanzadas, intubacidon vy tras
la estabilizacion hemodindmica se le traslado.

Sus constantes al ingreso en UCIP fueron presion sanguinea TA

| 30/90mmHg v presentaba fiebre con una temperatura de 38,4°C. La
frecuencia cardiaca era 190 Ipm y saturaba al 100% conectada al respi-
rador de transporte. En la exploracidn fisica la auscultacidn cardiopul-
monar resultd anodina y también el resto de maniobras; no se objetiva-
ron signos que pudieran explicar una causa especifica de la fiebre. Se le
habia realizado traqueostomia tras el ingreso en PCR.

Durante la primera hora de su ingreso en UC], se registré un ECG don-
de presentd FV a 300 Ipm sin pulso que precisé cardioversion eléctrica
en 2 ocasiones, con recuperacion de pulso vy salida de taquicardia con
QRS estrecho a 160 Ipm. Se administrd sobrecarga de Potasio vy se ini-
cié perfusion de Amiodarona con recuperacion del ritmo, que paso a
ser taquicardia sinusal a 125 Ipm. Se realizaron ECG seriados en los que
se documentaron otras arritmias (Tabla I).

ECG 15:51h Taquicardia QRS estrecho alternando ritmo simusal
al28Ipm y TSV a 170 Ipm. Los latidos sinusales
presentan PQ 120 ms, QRS 80 ms v QT 320 ms.
Mortologia compatible con BIRDHH y descenso ST
difuso en probable relacion a alteraciones

secundarias de la repolarizacion.

ECG 15:533h Enregistro a 30 mm's se objetiva alternancia de
RS con extrasistoles ventriculares v

supraventriculares

ECG 16:26h Ritmico a 150 Ipm, impresiona Flutter 2:1

ECG 17:22h Alterna taquicardia sinusal a 130 Ipm con

taquicardia nodal a 110 Ipm v CVP ocasionales.

ECG 18:02h Alterna taquicardia sinusal a 120 Ipm, con QT 320
ms, se registra pausa sinusal seguida de contraccion

ventricular, postertormente ritmo nodal y recupera

de nuevo ritmo sinusal

Tabla |. ECG seriados tras FV.

Se comentd el caso con el servicio de Cardiologfa infantil del HGUA y
la Unidad de Arritmias para la valoracion de los ECG seriados. En estos
ECG presentd alternancia de ritmo sinusal con ritmo nodal y flutter
auricular e importante trastorno de la repolarizacion con supradesnivel
del punto | ,unos 3 mm enVI y 5 mmenV2, conT negativa hastaV3y
QT prolongado (QTc 520ms), asi como extrasistoles ventriculares fre-
cuentes.

Con los hallazgos electrocardiograficos vy tras descartar cardiopatia
estructural y ausencia de disfuncion miocardica o dilataciéon de cavida-
des mediante ecocardiografia, se sospechd Sihdrome de Brugada.. Para
confirmar el diagndstico se decidid a realizar test de provocacidn con
ajmalina, previo a su infusion presentaba patrén de BIRDHH, con supra-
desnivel del punto | |,5mm en V2,

El test resultd positivo, provocando supradesnivel del punto | hasta /7
mm enV| y 5 mm enV2 con patrén coved-type (BrS tipo I) y aparicion
de extrasistolia ventricular monoforma frecuente, por lo que se tuvo
que suspender la perfusion de ajmalina y se administrd isoproterenol,
desapareciendo asi la extrasistolia y provocando descenso del punto

J. Se tuvo que administrar isoproterenol (ALEUDRINA®) también po-
steriormente tras un pico febril en el que la nifia presentd bigeminismo
ventricular. Se inicié después (9/06/2015) tratamiento con Quinidina
(dosis 30mg/kg/dia) tras lo cual el ECG se normalizd y el QTc se man-
tuvo en valores normales.

Debido a la situacidon de PCR con la que la nifia acudid al hospital, y su
exploracion neuroldgica patoldgica se decidid realizar tanto RMN de
cerebro como EEG. Las RMN cerebral fueron realizadas al ingreso y una
semana después. En la primera no se encontraron hallazgos patoldgicos,
sin embargo en la segunda se objetivaron hallazgos compatibles con se-
cuelas de encefalopatia andxico-isquémica afectando la sustancia blanca
de ambos hemisferios cerebrales y en los ganglios de la base. En el EEG
que se solicitd a las 48h de ingreso se describid una afectacion encefali-
ca grave con actividad cerebral basal muy desestructurada y lentificada
y presencia de episodio comicial electro-clinico que desaparece tras la
administracidn de midazolam. En los EEG realizados los dias posteriores
se observo una leve mejorfa de la actividad cerebral tras comenzar el
tratamiento. La nifia evoluciond desde una exploracidon neuroldgica muy
patoldgica a una situacion estable al alta.

Se establecid el diagndstico de muerte subita resucitada con dudoso pa-
trén ECG basal de Brugada con test de provocacion con ajmalina positi-
vo que confirma el diagndstico. El dia 27/07/2015 se procedid a darle el
alta y dado la edad de la nifia y que se precisararia un tiempo para valo-
rar mejor la evolucion neurologica, se contacto con el Dr. Josep Brugada
y se decidio de forma conjunta con los padres, la Unidad de Cuidados
Intensivos Pedidtricos, el Servicio de Pediatria, la Unidad de Arritmias y
el Dr | Brugada, remitir a la nifa al Hospital Sant Joan de Déu para reali-
zar estudio electrofisioldgico por ser éste centro de referencia y valorar
inductibilidad con quinidina. Se pautd que si no fuera inducible se podria
optar temporalmente por mantener tratamiento medico y demorar la
indicacion de desfibrilador.

El dia 07/08/2015 la nifia con |3 meses de edad volvid a ser ingresada
desde el Hospital Sant Joan de Déu a la UCIP de su hospital de proce-
dencia para seguir la evolucion. Desde su ingreso en UCIP el tratamien-
to que seguia la nifia incluia levetiracetam, clonazepam, quinidina. Tras
test de gymalina positivo que confirmé el sindrome de Brugada, se rea-
iz screening familiar con test de ajmalina positivo para padre, hermano
de 3 afnos, hermanos del padre y abuela paterna de la nifia. En el Hospi-
tal Sant Joan de Déu se realizo cateterismo y no se consiguid inductibili-
dad de la taquicardia bajo el tratamiento con quinidina.

Al tercer dia de ingreso la nifa presentd episodio de taquicardia con
QRS ancho con ligera disminucidn de la TA, aunque se mantuvo esta-
ble. Se administraron 4 bolos de adenosina i.v. sin mejorfa por lo que

se orientd como TV sin pulso, presentando resolucion de la misma. Se
traslado de manera urgente a sala de hemodindmica para nuevo estudio
electrofisioldgico. En ECG de base se objetivd una taquicardia con QRS
ancho, con bloqueo de rama derecha y empastamiento final. Se maped
dicha arritmia sugiriendo una taquicardia rama-rama.

Durante la exploracion sin haber aplicado radiofrecuencia, presentaba
bloqueo completo, que se quedd como bloqueo de primer grado lo
que evidencio alteracion del sistema de conduccion. Una vez se recu-
perd, se indujo de nuevo la taquicardia rama-rama, por lo que se decidid
ablacionar la rama derecha del Haz de Hiss.

Posteriormente, tras tres dias sin tratamiento, se reinicid la quiniding,
permaneciendo monitorizada en UCI del Hospital Sant Joan de Déu. En
los dfas posteriores, presentd episodios de taquicardia hasta 180 Ipm,
bien tolerada, de 30-60 minutos tras la administracion de quinidina. Se
ajusto la dosis de quinidina, administrando a dosis mds cortas, cada 6
horas.

Ya en UCIP del HGUA las constantes al ingreso eran: TA: 120/80mmHg,
1%36,3°C, FC: 130 Ipm y saturacion de oxigeno al 100% en aire ambien-
te. Su ECG basal al ingreso presentaba RS a 120 Ipm., PR 120 ms, QRS

| 30 ms con BCRDHH, QT 360 ms, QTc 440 ms.

Su evolucion clinica fue favorable, sin nuevos episodios de TV y continud
en tratamiento con quinidina 68mg cada 6 horas via oral. Se realizd eco-
cardiograma de seguimiento el 10/08/2015 en el que se objetivo fun-
cion sistolica y diastdlica normal vy placa cicatricial hiperecogénica visible
en septo interventricular anterior, derivada de la operacion.

+ 1 ong.

1,81 cm

ECOCARDIOGRAFIA DE CONTROL REALIZADA POR EL SERVICIO DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA A PIE
DE CAMA EN EL SEGUNDO INGRESO DE LA NINA EN UCIP ECOCARDIOGRAFIA 10/07/2015:

Se observa una placa hiperecogénica de aproximadamente 2 cm de longitud con drea de 0.618 cm2 en la mitad
derecha del septo interventricular, cerca del tracto de salida del VD, sin repercusion hemodindmica. Funcidn cardiaca
sistdlica y diastdlica normal. FEVI 0.789, TAPSE 22.9 m, E/A 1.08. DTl mitral 6.9/9.1/6.1 DTl tricdspide 15.3/21.6/9.E/E
10 (Iimite superior de la normalidad). No hay signos de hipertension pulmonar. Minima linea de derrame pericdrdico
en relacion aVD que desaparece en didstole. Conclusidn: Funcidn normal con E/E: |0. Placa cicatricial visible en SIV
superior.

La evolucidn neuroldgica fue también favorable, estando consciente,
reactiva, dirigia la mirada, movilizaba las cuatro extremidades coordina-
damente

La nifia permanecio estable durante su ingreso en UCIP vy se decidid
darle el alta de esta unidad el dia 1 7/08/2015 y se trasladd a la planta
de Pediatria del HGUA donde paso a ser paciente del servicio de Car-
diologfa Infantil. Desde el punto de vista cardioldgico se decidid concer-
tar una cita en tres semanas (15/09/2015) coincidiendo para cuando

la nifa tuviera que ser vacunada de la triple virica para poder valorarla
cardioldgicamente en el caso de fiebre postvacunal. Tras valoracidon por
los pediatras de la planta se realizé un ECG basal y fue auscultada por
el cardidlogo infantil para poder compararlos con los que se realizaran
durante sus probables futuros cuadros febriles, si estos requerfan visita a
Urgencias.

El dia 19/08/2015 e realizaron tanto auscultacion cardiaca como un
ECG que serian los basales que se tendrian como referencia de lo “fi-
sologico™ en esta nifa en caso de reingresos. La auscultacion cardiaca
basal no presentaba soplos ni arritmias y habia desdoblamiento fijo del
segundo. El ECG basal mostraba: Ritmo sinusal a 140 Ipm. PR de 0,12
segundos. QRS ancho con BRDHH Completo. QRS de O, 14 segundos
de duracion maxima. Trastorno de la repolarizacion con onda T inver-
tida en precordiales derechas y elevacidn del punto J de 6 mm enV2y
3 mm en V3. Eje de T aproximadamente de 0°. Eje QRS indeterminado.
Eje de P 0-30°. QTc de 0,42 segundos.Voltajes normales.
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General Universitario de Alicante (HGUA)
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ECG BASAL DE REFERENCIA REALIZADO EL DIA 19/08/2015 PREVIO A ALTA.

Ritmo sinusal a 140 Ipm. PR de 0,12 segundos. QRS ancho con BRDHH Completo. QRS de 0,14 segundos de du-
racion maxima. Trastorno de la repolarizacidon con onda T invertida en precordiales derechas y elevacion del punto
Jde 6 mmenV2y 3 mm enV3. Eje deT aproximadamente de 0°. Eje QRS indeterminado. Eje de P 0-30°. QTc de
0,42 segundos.Voltajes normales.

Se procedia a darle el alta el dia 21/08/2015 pero mientras es en la
planta de Pediatria realiza un pico febril, se hizo un ECG de la nifia con
fiebre que resultd tener el mismo aspecto que el ECG basal que se le
hizo el dia anterior pero a una frecuencia cardiaca mayor.

En cuanto a su evolucidn clinica posterior; ingresd para vacunarse de la
triple virica y resto de vacunas el dia |5 de septiembre. EIl ECG no pre-
sentaba cambios. Estuvo ingresada 24 horas y se fue a casa, avisando a
la madre de que la triple virica puede dar fiebre diferida entre el 7/—1 |
dfa tras su administracion para que estuviera atenta. Se repitié también
la ECO en la que se sigue viendo la placa cicatricial pero algo menos
ecogénica y ha aparecido movimiento paraddjico del septo (la contrac-
cidn del septo no es coordinada con la de la pared posterior del VI),
sus cardidlogos lo atribuyen a la cicatriz. Mantuvieron dosis de quinidina
isual, a aproximadamente 30 mg/kg/dia dividida en 4 dosis y le dieron
cita en | mes para control de ECG. Recientemente les llegaron los nive-
les de Quinidina en 5.6 (rango de 2-5), un poco altos, pero han decidido
mantener la dosis actual ya que la nifia va ganando peso y esos niveles
son de una muestra sanguinea extraida el 4 de agosto y por otra parte
no hay datos de toxicidad ni efectos secundarios por quinidina. El Unico
cambio en el plan de tratamiento serd proximamente dividir su dosis
en 3 tomas en lugar de en 4 para mayor comodidad para la madre. No
ha vuelto a tener arritmias y el ECG esta estable. Ha iniciado seguimien-
to por Neuropediatria para seguir la evolucion neuroldgica y esta in-
gresada en la UHD pediatrica (Unidad de Hospitalizacion a Domicilio).
Ademds continla el estudio del resto de la familia.
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ECG REALIZADOS DURANTE EL PRIMER INGRESO DE LA PACIENTE EN UCIP
Correspondientes a los dias 12, I3y 14 de julio de 2015, respectivamente.

DISCUSION Y/O CONCLUSION

Segun el patrén ECG e BrS se puede clasificar en tres tipos: el patron
tipo l(coved-type), que estd caracterizado por una elevacion descen-
dente del segmento ST = 2 mm en mas de una derivacion precordial
derecha (V1-V3), seguida de ondas T negativas. El patron tipo I, caracte-
rizado por elevacion del segmento ST = 2 mm en precordiales derechas
seguida de ondas T positivas o isodifdsicas “en silla de montar’,y patron
tipo I, definido como cualquiera de los dos anteriores si la elevacidn

del segmento ST es <= | mm.
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TIPOS DE PATRONES ECG DE SINDROME DE BRUGADA. Solo el tipo | o “coved-type” es diagndstico.

Un paciente con BrS puede manifestar cualquiera de ellos pero solo el
tipo | se considera diagndstico y el diagndstico definitivo debe estable-
cerse solo se acompafa de clinica como FV, TV polimdrfica, inducibilidad
de arritmias ventriculares durante el estudio electrofisioldgico), sincope
O respiracion agonica nocturna, historia familiar de MS en edad previa

a los 45 afios o patron ECG tipo | en otros miembros de la familia5,2.
Actualmente hay datos demuestran que la sola presencia de un patron
ECG tipo |, incluso cuando no se cumplen otros criterios clinicos, puede
asociarse con MS en el seguimiento. Ello hace que se considere como
pacientes en riesgo a todos los que presentan este patron electrocar-
diografico3. Los nifios con BrS tipo | segdn el patron ECG y sintomati-
cos, tienen un riesgo aumentado de sufrir taquicardias ventriculares y
MS. EI DAl es el Unico tratamiento que ha demostrado tener efecto en
la prevencion de MS. Sin embargo, las complicaciones son frecuentes al
implantarlos en nifios por lo que se puede optar por seguir un trata-
miento basado en hidroquinidina y asf posponer la implantacién®,

Como conclusion destacar que el BrS puede dar sintomas, aunque sea
menos frecuente, en la poblacion pedidtrica, siendo éste caso clinico de
un lactante el elemplo. Aunque la mayorfa de los pacientes se mantienen
asintomaticos o se suele desenmascarar el sihdrome en la edad adulta,
puede manifestarse en forma de arritmia, siendo la TV vy la FV las mds
preocupantes o en peores casos, como el de esta nifia, directamente en
forma de MS pudiendo llegarnos a la puerta de Urgencias en situacion
de PCR. Por tanto es importante tener presente la posibilidad de BrS en
clertas situaciones como en MS o PCR en contexto de cuadro febril en
nifos. Para ello resulta imprescindible la realizacion de ECG y Ecocardio-
grafia, la cual debe evidenciar un corazdn estructuralmente normal.

En caso de sospecha resulta esencial conocer tanto los Antecedentes
Personales como Familiares de los pacientes y realizar los pertinentes
test de ajmalina, pudiendo asi prevenir posibles eventos en pacientes
asintomdticos asi como definir lo que es patoldgico de lo que no lo es.
Por ello importante recalcar la necesidad de realizar ECG basales como
lo hicieron los companeros de Cardiologia Infantil, porque cualquiera
de nosotros podria haber pensado que es el ECG basal (19/08/2015)
suponia una situacion de urgencia cuando la nifa se encontraba total-
mente asintomdtica en el momento en el que se realizd. Es importante
el seguimiento ecocardiografico y electrocardiografico en estas edades,
teniendo en cuenta la alta incidencia de episodios febriles en la pobla-
cidn pedidtrica y compararlos con el de referencia. Asi como sefalar la
importancia del tratamiento basado en quinidina y control hasta poder
implantar el DA

Sindrome de Brupada
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ALGORITMO DE TRATAMIENTO EN PACIENTES CON SINDROME DE BRUGADA EN ADULTOS.
En niflos con patrdn tipo |y sintomas el tratamiento se basa en hidroquinidina hasta poder implantar el DAL
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