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Introducció 
1 - La recerca sobre la síndrome del bloqueig de branca 

dreta, elevació del segment ST i mort sobtada es va ini-
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ciar l'any 1986 arran de la identificació del primer 
malalt amb la síndrome per Pere i Joscp. Des d'alesho- 
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res,  aquesta recerca ha estat concluida pels tres germans 
des de diferents óptiques. El Pere i el Josep s'han enea- p 

MR V4 r 
rregat de portar el control i la recerca clínica i el Ramon f 
ha portat a terme la recerca fonamental i genética. 
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' Ccrtamcnt, els lligams familiars entre els tres ger-
mans i el fet que els tres siguin cardiólegs han facilitat V6 AVF 
aquesta recerca que s'ha portat des de llocs tan distants 
com Barcelona, Aalst (Bélgica) i Houston (Texas). La 
descripció original de la síndrome, feta pels germans FIGURA 1. Síndrome de Brugada. Electrocardiograma típic 
Brugada, ha encoratjat a continuar la recerca durant tots de la síndrome de Brugada, amb elgvació del 

segment ST i un patró que sembla fin bloqueig aquests anys i sobretot a ampliar el camp de recerca a la de la branca dreta a les derivacions precordials 
biologia molecular i la genética amb l'arribada del Ra- V1 a V3. 
mon. 

En aqucst moment el grup s'ha ampliat i s'ha creat un 
grup de treball internacional amb la presencia dels tres de les causes de la mort sobtada que cal considerar en 
germans Brugada (Pere, Josep i Ramon), un biólcg aquests pacients és la síndrome del bloqueig de la bran-
molecular ( Jeff Towbin), un electrofisióleg basic ca dreta, elcvació del ST de V1 a V3 i mort sobtada (sín-
(Charles Antzelevitch) i un clínic (We Nademanee). drome de Brugada). 
Aquest grup rep informació de malalts d'arreu del món 
i realitza els estudis genétics i de biologia molecular Concepte adients. 

Entre el 10% i el 20% dels pacients que moren sobta- La síndrome de Brugada és un diagnóstic clínic i clec-
dament o que són recuperats d'una fibril•lació ventricu- trocardiográfic que es basa en l'aparició d'episodis de sín-
lar no tenen malaltia cardíaca estructural demostrable. cope o mort sobtada —recuperada o no— en pacients amb 
Aquests pacients són més joves que els que moren sob- un cor estructuralment normal i amb un patró electrocar-
tadament a causa d'un infart agut de miocardi, a causa diográfic que mostra una elevació del segment ST a les 
d'arítmies ventriculars malignes relacionades amb un derivacions precordials V1 a V3, amb una morfologia que 
infart antic, cardiopatia congestiva o hipertrófica. Una sembla un bloqueig de la branca dreta. Els episodis dé 

síncope i de mort sobtada són provocats per crisis de 
taquicardia ventricular polimórfica rápida. Aquestes arít-
mies apareixen de forma inesperada. 
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alta incidéncia de mort sobtada entra la població d'homes pot ésser una mort sobtada. Els factors precipitants de 
joves. A Tailándia aquesta forma de mort era coneguda les arítmies no són clars. Les arítmies ventriculars són 
com Lai Tai (mort durant la son). A les Filipines, com a arítmies rápides, polimórfiques. Abans de l'episodi els 
Bangungut (lament seguit de sobtada durant el son), i pacients presenten un ritme sinusal normal, sense canvis 
com a Poldcuri (mort sobtada inesperada a la nit) al Japó. en la repolarització, o en l'interval QT. Probablement hi 
La incidéncia d'aquest tipus de mort sobtada es va calcu- ha pacients a qui l'estimulació vagal facilita les arítmies, 
lar entre 26 i 38 per 100.000 homes per any. La mort sob- mentre que en d'altres les arítmies apareixen durant l'es-
tada és la causa més freqüent de mort natural en els timulació adrenérgica, i en d'altres sense cap relació amb 
homes joves tallandesos. Recentment s'ha reconegut que els canvis en el sistema nervios autonomic. Les arítmies 
aquests pacients tenen, de fet, la síndrome de Brugada. ventriculars s'inicien per diferencies en la durada del 
La prevalenga més gran de la síndrome en algunes arces potencial d'acció entre les cél.lules epicardíaques i cndo-
geográfiques es pot explicar per la seva transmissió gené- cardíaques ventriculars. Un predomini del corrent de 
tica. Pel seu carácter hereditari, es pot esperar que en el potassi transitori a l'epicardi resulta un escurgament de 
futur la incidéncia de la malaltia continuará creixent. la durada del potencial d'acció per abséncia de la fase 2. 

A nivell endocardíac el potencial d'acció continua essent 
normal, motiu pel qual es produeix un gradient eléctric Etiologia i aspectes genétics en fase 2 que pot resultar en la recxcitació de l'epicardi 

Aquesta síndrome está determinada genéticament. Al per l'endocardi en fase 2. 
voltant del 60% dels pacients tenen una historia familiar 
de mort sobtada, o tenen altres familiars afectats amb la Clínica síndrome. El tipus de transmissió és autosómic domi-

. nant. Hi ha una clara major incidéncia de casos en ho- La síndrome completa es caracteritza per l'aparició 
mes (8:1 en la nostra serie), i en algunes árees com Tai- d'episodis de taquicardia ventricular polimórfica rápida 
lándia, la malaltia sembla exclusivament d'homes. Els en pacients amb un patró de bloqueig de la branca dreta 
defectes genétics coneguts es localitzen al cromosoma 3 del segment ST a V1-V3 (Figura 1). Les taquicárdies 
i afecten el canal de sodi cardíac. Fins ara s'han descrit polimórfiques rápides provoquen episodis de síncope si 
tres mutacions. Una afecta l'exó 28 (error en la lectura); acaben espontániament, i la mort sobtada arítmica quan 
una, l'intró 7 (introducció de dues bases AA), i l'ultima persistebten. 
representa una subtracció d'un nucleótid A en el gen Hi ha, peró, diferents formes de presentado clínica. 
SCN5A del canal de sodi. Aquestes mutacions són dife- Hi ha pacients asimptomátics a qui l'ECG típic de la 
rents de les trobades en la síndrome de QT llarg i dels síndrome es troba per casualitat. En d'altres pacients 
locus descrits a la displásia ventricular dreta. l'ECG típic es descobreix durant l'estudi d'un familiar 

amb la síndrome. Hi ha també pacients simptomátics a 
qui inicialment s'ha fet el diagnóstic de síncope de causa Incidencia 
desconeguda o síncope vasovagal o un diagnóstic de 

Atas el reconeixement tan recent d'aquesta nova sín- fibrillació ventricular idiopática, a qui la síndrome es 
drome, és difícil donar dades exactes sobre la seva in- reconeix després d'un llarg seguimcnt quan l'ECG can-
cidéncia i la seva distribució en el món. D'acord amb les via a clarament anormal. El matebt passa en d'altres 
dades publicades fins ara, la síndrome de Brugada po- pacients a qui l'administració de drogues antiarítmiques 
dria ésser la causa més freqüent de mort sobtada en desemmascara la síndrome. Al final el resultat és el 
pacients per sota dels 50 anys d'edat sense malaltia car- matebt: l'ECG és un marcador de mort sobtada. .. díaca de base. Fins ara s'han trobat casos en práctica-. 
ment totes les arces del món. Un estudi a la població Diagnóstic adulta general japonesa (22.027 individus) va mostrar 
una incidéncia del 0,05% d'electrocardiogrames compa- El diagnóstic de la síndrome és relativament fácil 
tibies amb la síndrome (12 casos). quan s'enregistra un ECG típic en un pacient recuperat 

de mort sobtada. L'elcvació del segment ST a les deri-
vacions V1 a V3 amb el patró de bloqueig de branca Fisiopatologia dreta és característic. El patró és diferent de l'observat 

Hi ha encara molts interrogants en el nostre ,coneixe- en la isquémia aguda del septc, en la pericarditis, en el 
ment de la patogénia d'aquesta síndrome. Algunes per- cas de la formació d'un aneurisma ventricular, i fins i tot 
sones aparentment sanes tenen un electrocardiograma en el cas de les anomenades variants normals com la re-
(ECG) característic pero no han presentat mai símpto- polarització precog. Existebten, pero, ECG menys ca-
mes de síncope, arítmies o mort sobta (pacients asimp- racterístics que sois són reconeguts pel metge que busca 
tomátics). Aquests poden desenvolupar símptomes de la síndrome. També hi ha pacients amb la síndrome amb 
manera brusca, la manera de manifestar la seva malaltia un ECG normal en qui es reconeix a posteriori, quan 
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l'ECG es torna anormal espontániament o després de no induibles, en qui probablement no és necessari cap 
l'administració de drogues antiarítmiques. tractament. Aquestes estratégies poden, peró, canviar el 

futur en funció dels resultats de les recerques que s'estan 

Pronóstic i tractament portant a terme.
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