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Enfermedad actual, antecedentes y exploracion

JEA: varon de 3 afnos de edad qué~acude UPED por fiebre de 38,3°C
de 2 horas de evolucidn en contexto de cuadro catarral

JJA. familiares: hermana de 16 meses con muerte subita resucitada,
diagnosticada de Sindrome de Brugada. En estudio familiar, padre
diagnosticado de Sme de Brugada y tratado con DAI

JA. personales: no RAMc. No TTO habitual. No antecedentes
medico-quirurgicos de interés

Junio 2015: ECG basal con BCRDHH y tras administracion de
Ajmalina se observa patron sugestivo de Sindrome de Brugada tipo |

JEF: BEG. SatO2 99%; FR: 30 rpm; FC: 128 Ipm; TA 100/30 mmHg; T2: 38,3°C
Exploracion fisica por aparatos normal
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Pruebas complementarias

JECG: Eje indeterminado. FC: 128 Ipm. Morfologia de BCRDHH y patron
sugestivo de Sindrome de Brugada tipo |

Monitorizacion. Tto con antipiréticos orales e ingreso en UCI Pediatrica

‘JEvolucion clinica:
IResultados de Serologia y Hemocultivos negativos
[IRX de toérax sin alteraciones patoldgicas
[JAntibioterapia empirica con Cefuroxima
JECG sin fiebre: normalizacion del trazado
[1Se inicia tratamiento con Quinidina V.O. 20 mg/kg/dia
1Buena evolucion clinica, pasa a planta
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SINDROME DE BRUGADA
‘1Definicion: canalopatia, tipicamente de los canales de Na
cardiacos, cuya consecuencia g€s\a predisposicion a la aparicion
de arritmias y muerte subita
JExpresividad ECG:
(1Tipo 1) elevacion descendente del segmento ST>2 mm en
mas de una derivacion precordial derecha (V1-V3) seguida

de ondas T negativas (I Tipo 1) elevacion del

ECG tipo | ECG tipo Il ECG tipo Il
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JIncidencia: 5/10.000 habitantes. Asia

1Genetica: SCN5A, GPD1LAEACNAl1c y CACNB2b, KCNE3

L]

‘IFisiopatologia:
‘1Los desequilibrios i6nicos alteran el potencial de accion
— aparicion de arritmias ventriculares (mecanismo de reentrada)
‘ILa diferente densidad de los canales Ito del epicardio y
endocardio justifica la elevacion del segmento ST

‘IClinica: la mayoria asintomaticos
CJArritmia ventricular y muerte subita (17-42%)
‘IMas raro: FA, palpitaciones, mareo y sincope neurogénico
‘IMas frecuentemente durante el descanso, en varones y
durante episodios febriles
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TABLA 1. Condiciones que pueden cursar con ECG similar al del sindrome de Brugada

Diagnéstico diferencial ¢ Predisposicion genética?
Bloqueo de rama derecha atipico Hiperpotasemia
Infarto agudo de miocardio, especialmente de ventriculo derecho (VD) Hipercalcemia
Pericarditis/miopericarditis aguda, derrame pericardico Intoxicacién por cocaina, alcohol
Tromboembolia pulmonar Tratamiento con:
Aneurisma disecante de aorta |. FArmacos antiarritmicos: bloqueadores del canal de Na (clase IC,
clase |A), bloqueadores del calcio, bloqueadores beta
___________ Trastornos de los sistemas nerviosos central y autonémico Il. Farmacos antianginosos: bloqueadores del calcio, nitratos T T T T T T T T T
Distrofia muscular de Duchenne lll. Farmacos psicotropicos: Antidepresivos triciclicos/tetraciclicos,

fenotiacinas, inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina, litio

Ataxia de Friedreich
Hipertrofia ventricular izquierda
Displasia arritmogénica de VD
Compresion mecanica del tracto de salida de VD

Tumor mediastinico

Pectus excavatum
Tras cardioversion eléctrica
Repolarizacion precoz, especialmente en atletas
Hipotermia

‘IDiagnadstico diferencial y factores moduladores del ECG

Herramientas diagnosticas: test de provocacion
farmacologico con Ajmalina 1mg/kg (bloqu. del canal de Na)

Pronodstico y estratificacion del riesgo:
FR: sincope previo, patron ECG tipo | espontaneo, el sexo
masculino y la inductibilidad de arritmias ventriculares en el

Diferencias entre hombres y mujeres
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Tratamiento:

- Definitivo: implantacion de DA
—-Fapmacelégiee:—Quhﬂdina{a@rmmicec{}nachMdad —————————
blogueadora en las corrientes de [to)

[ Sindrome de Brugada ]
I
v v
[ Sintomético ] [ Asintomético ]
v v v
Muerte s(bita Sincope de ECG tipo | ECG tipo | tras
recuperada origen cardiaco espontaneo bloqueadores del Na
E v v
i i EEF Historia familiar Sin historia
(clase lla) de MS familiar de MS
ECG tipo | ECG tipo | tras
espontdneo bloqueadores del Na l
vy

Inducibilidad Sin EEF
de TV/FV inducibilidad (clase lla)

Inducibilidad Sin
de TV/IFV inducibilidad
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Puntos clave en el Sindrome de Brugada en niinos

[1La crisis febril es el principal factor precipitante de eventos

arritmogenicos

ClImportancia de la rapida identificacion y tratamiento con

antipiréticos de la fiebre en ninos con Sindrome de Brugada

[ILa familia tiene que estar concienciada de la necesidad de acudir a
urgencias para ECG y monitorizacion ante episodio febril

‘ILa implantacion del DAI, aunque es mas compleja que en adultos,

previene efectivamente los sintomas

x| como alternativa o TTO puente antes del DA
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‘ILa Quinidina tambien es igualmente eficaz, pudiendo ser propuesta
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