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Métodos 

Se incluyó en el estudio toda la población de pacientes con síndrome de Brugada en 

seguimiento en el Hospital Puerta de Hierro Majadahonda que aceptaron participar, en 

total 73 pacientes. El estudio fue aprobado por el comité ético de la misma institución 

y se realizó en conformidad con la Declaración de Helsinki. Los pacientes que 

aceptaron participar firmaron el consentimiento informado por escrito. Se incluyó un 

grupo de 25 sujetos sanos de la misma edad y sexo identificados entre el personal del 

hospital o pacientes en los que se había descartado cardiopatía estructural.  

Entre 2011 y 2017, los  estudios ecocardiográficos se realizaron de forma prospectiva 

por ecocardiografistas ciegos a las características clínicas o ECG de los pacientes, 

utilizando ecocardiógrafo IE33 de Philips® y sonda cardiaca sector S5-1 [1 – 5 MHz]. El 

análisis de los parámetros derivados de speckle tracking se realizó offline empleando el 

programa QLab versión 7.0 de Philips®. Se diseñó una medición dedicada a valorar la 

contractilidad del tracto de salida del ventrículo derecho, usando speckle tracking, 

colocando 2 zonas de interés a nivel de la pared anterior y posterior del mismo en el 

plano paraesternal eje corto a nivel de la válvula aortica. El parámetro derivado se 

denominó acortamiento del tracto de salida VD y es una medida adimensional y 

negativa, similar al strain longitudinal. Después del estudio ecocardiográfico, se 

realizaron varios electrocardiogramas de 12 derivaciones con las precordiales derechas 

(V1-V2) situadas en el cuarto, tercero y segundo espacio intercostal con el objetivo de 

identificar la presencia del patrón ECG tipo 1.  

Se analizó el seguimiento de los pacientes desde su diagnóstico inicial en nuestro 

centro hasta la finalización del estudio. Se recopilaron los datos clínicos, ECG, el 



estudio electrofisiológico, el resultado del estudio genético, la implantación de 

desfibrilador y los seguimientos periódicos de este. Se definió como evento durante el 

seguimiento la aparición de muerte súbita o las descargas apropiadas, por fibrilación 

ventriculae, del desfibrilador implantable.  

Resultados 

De los 73 pacientes que aceptaron participar se excluyeron 2 al identificar la presencia 

de una estenosis aortica severa en un caso, y la estimulación continua por el 

desfibrilador implantable en otro caso, puesto que estos hallazgos alterarían los 

resultados ecográficos. La mediana de seguimiento fue de 88 meses (rango 

intercuartílico 62 a 129 meses). Durante este tiempo hubo eventos arrítmicos en 6 

pacientes, todos ellos fueron descargas apropiadas del desfibrilador. No hubo ningún 

caso de muerte súbita. 

Desde el punto de vista del tamaño del ventrículo derecho no se encontraron 

diferencias significativas entre los 2 grupos. En cuanto a la función contráctil se 

observó una disminución significativa del strain longitudinal de la pared libre del 

ventrículo derecho en el grupo de los enfermos (-26,7±4,2 vs -31,9±4, p<0,0001) así 

como una reducción de la onda S’ del ventrículo derecho (13,8±2,3 vs 15,7±2,8, 

p=0,005) y del índice de Tei (0,45±0,06 vs 0,36±0,05, p<0,0001) derivados de Doppler 

tisular. El acortamiento del tracto de salida del ventrículo derecho estaba 

significativamente reducido en el grupo de los enfermos con síndrome de Brugada, -

20,35±4,7 versus -35,4±8 en controles, p<0,0001. Los parámetros de asincronía 

derivados de speckle tracking demuestran un retraso en la contracción de la pared 



libre ventrículo derecho, más marcado a nivel de los segmentos basales (asincronía 

basal 47,9±48,8ms en pacientes versus -49,3±77,5ms en controles, p<0,0001). 

En el grupo de pacientes con síndrome de Brugada se observaron valores disminuidos 

de acortamiento del tracto de salida del ventrículo derecho en aquellos pacientes que 

presentaban un patrón ECG tipo 1 durante la realización del ecocardiograma (-

17,5±4,1 vs -21,2±4,5, p=0,006) y también en los enfermos que reunían 2 o 3 factores 

de riesgo clásicos para arritmias versus los que tenían solo uno o ninguno (-19±5,2 vs -

21±4,1, p=0,05). Mediante análisis univariante, se identificaron varios parámetros que 

se asociaban a aparición de eventos durante el seguimiento: antecedentes de síncope 

o muerte súbita resucitada, el acortamiento del tracto de salida del ventrículo 

derecho, el índice de Tei y el intervalo PR. Se incluyeron todos ellos en un análisis 

multivariante mediante la realización de una curva ROC. Los antecedentes de síntomas 

pierden la significancia estadística mientras el resto de los parámetros lo mantiene 

(área bajo la curva de 0,905 con p=0,003 para el acortamiento del tracto de salida, 

0,943 con p=0,001 para índice de Tei y 0,875 con p=0,006 para el intervalo PR). Valores 

inferiores a los puntos de corte obtenidos (-16,15 para el acortamiento del tracto de 

salida, 0,5 para índice de Tei y 190ms para intervalo PR) permiten descartar con 

sensibilidad y valor predictivo negativo del 100% la aparición de eventos arrítmicos 

durante el seguimiento. Se empleó el test Log-Rank para comparar la evolución libre 

de eventos al dividir la población de pacientes en 2 subgrupos según el punto de corte 

obtenido con las curvas ROC para las variables que se asocian a eventos. La diferencia 

fue estadísticamente significativa para el acortamiento del tracto de salida, el índice de 

Tei y el intervalo PR. Se utilizaron las curvas de supervivencia de Kaplan-Meier para su 

representación gráfica. 



Conclusiones 

En una serie que incluye todas las formas de presentación y gravedad de síndrome de 

Brugada encontramos una disminución ligera de los parámetros de contractilidad 

global determinados por speckle tracking y Doppler tisular en comparación con sujetos 

sanos, mientras que el tamaño del ventrículo derecho y los parámetros clásicos de 

ecografía no mostraron diferencias significativas. Encontramos, utilizando varios 

parámetros temporales, una asincronía marcada entre los 2 ventrículos con retraso en 

la contracción del ventrículo derecho, apoyando el mecanismo etiopatogénico de 

alteración de la conducción postulado en esta enfermedad. Diseñamos una medida 

novedosa para valorar de forma objetiva la contractilidad del tracto de salida del 

ventrículo derecho y demostramos una reducción significativa de la contractilidad de 

esta región en pacientes con síndrome de Brugada. Además, los pacientes que 

presentaban patrón tipo 1 en el momento de la realización de ecocardiograma y los 

que acumulaban 2 o más factores de riesgo para sufrir arritmias tenían aún más 

reducida la contractilidad del tracto de salida del ventrículo derecho. Detectamos una 

asociación estadísticamente significativa entre la aparición de eventos arrítmicos 

durante seguimiento y la reducción del acortamiento del tracto de salida, el aumento 

del índice de Tei y la prolongación del intervalo PR. Estos parámetros ofrecen valores 

predictivos negativos altos para descartar eventos durante el seguimiento. 

Es preciso validar el acortamiento del tracto de salida del ventrículo derecho en otros 

laboratorios y en otras patologías puesto que es una medición nueva. Antes de 

plantear utilizar las variables ecográficas para la estratificación de riesgo en la práctica 

clínica es necesario validar estos resultados en series más amplias y multicéntricas.  
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 Un pensador ve sus propias acciones como experimentos y 

                preguntas; como intentos de descubrir algo. 

 El éxito y el fracaso son para él  respuestas sobre todo.  
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Lista de abreviaturas 

 

AF…………antecedentes familiares 

AP…………arteria pulmonar 

ATP……….antitachycardia pacing 

BAV……….bloqueo aurículoventricular 

BIRD………bloqueo incompleto de la rama derecha 

BRD……….bloqueo de la rama derecha 

DAI………...desfibrilador automático implantable 

DAVD……..displasia arritmogénica de ventrículo derecho 

DTI………….Doppler tisular 

dx…………..diagnostico 

ECG…………electrocardiograma 

EEF………….estudio electrofisiológico 

EHRA……….European Heart Rhythm Association 

Esp…………..Especificidad 

ExV…………..extrasístole ventricular 

FA…………….fibrilación auricular 

FAC…………..fractional area change 

FE……………..fracción de eyección 

f-QRS………..fragmentación QRS 

FV……………..fibrilación ventricular 

HR…………….hazard ratio 

HRS…………..Heart Rhythm Society 

HTA…………..hipertensión arterial 

HTP……………hipertensión arterial pulmonar 

IAIV…………..índice de asincronía intraventricular 

IC………………intervalo de confianza 

ICC……………coeficiente de correlación intraclase 

JACC………….Journal of American College of Cardiology 

MSC………….muerte súbita cardiaca 
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PNS…………..polimorfismo de nucleótido simple 

RMN………….resonancia magnética nuclear 

ROC…………..receiver-operating characteristic 

ROI…………….region of interest 

SB………………Síndrome de Brugada 

Sb………………sensibilidad 

SIV……………..septo interventricular 

ST……………….speckle tracking 

SUDS………….Sudden unexplained death síndrome 

TC……………….tomografía computarizada 

TA……………….tormenta arrítmica 

Tpeak-Tend……..intervalo desde pico de onda T hasta final de onda T 

TSVD…………..tracto de salida del ventrículo derecho 

TTM…………… diferencia entre intervalo de tiempo desde inicio onda R a inicio de onda 
S por DTI en el anillo tricúspide y su equivalente en el anillo mitral medial 

TTL……………..diferencia entre intervalo de tiempo desde inicio onda R a inicio de onda 
S por DTI en el anillo tricúspide y su equivalente en el anillo mitral lateral 

TV……………….taquicardia ventricular 

TVNS…………..taquicardia ventricular no sostenida 

VAT……….variabilidad de la amplitud de la onda T 

VD…………ventrículo derecho 

VI………….ventrículo izquierdo 

VPN………valor predictivo negativo 

VPP………valor predictivo positivo 
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Introducción 
 

Parte 1. Síndrome de Brugada 
 

Preámbulo 
 

Pocos descubrimientos en el ámbito de la medicina han suscitado tanto interés entre 

investigadores del mundo entero, han generado tantos experimentos e hipótesis y 

provocado controversias y consensos. Es fascinante observar cómo, durante 25 años 

después de la primera descripción, se han ido despejando muchas áreas de 

desconocimiento sólo para descubrir unas cuantas más por aclarar. La revelación de 

esta enfermedad, no tan infrecuente y desde luego nada desdeñable en gravedad, nos 

hace reflexionar sobre la profundidad de nuestros conocimientos actuales sobre la 

biología humana.  

 

Descripción inicial 
 

El trabajo inicial publicado en JACC en 1992 hace referencia a una serie de 8 pacientes 

que presentan bloqueo de rama derecha (BRD), elevación de ST en precordiales 

derechas y muerte súbita cardiaca (MSC) con un corazón estructuralmente normal1. De 

los 8 pacientes iniciales 3 eran niños y 2 de ellos hermanos lo que sugería una forma de 

transmisión hereditaria. El mecanismo de la muerte súbita era una taquicardia 

ventricular (TV) polimórfica sostenida sin claros desencadenantes (cambios ECG, 

prolongación QT) salvo extrasístoles ventriculares aislados (ExV) en algunos casos. No 

había alteraciones en el ecocardiograma en ninguno de los pacientes y tampoco 
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histológicas en la autopsia de 4 pacientes. Sin embargo, se identificaron alteraciones 

en el estudio electrofisiológico (EEF) en la mayoría de los pacientes: inducibilidad de 

arritmias ventriculares sostenidas o no, fibrilación auricular (FA), prolongación de 

intervalo HV o datos sugestivos de enfermedad de seno. 

Hasta 1996 esta entidad fue conocida como ‘bloqueo de rama derecha, elevación de ST 

persistente y síndrome de muerte súbita’ pero posteriormente investigadores 

japoneses empezaron a llamarlo síndrome de Brugada (SB)2. Fue 2 años más tarde 

cuando, al publicarse el descubrimiento de la primera mutación genética (en el gen 

SCN5A que codifica el canal de sodio) que provoca este síndrome3, se confirmaba su 

existencia como una enfermedad independiente. En ese mismo año se dio a conocer 

una serie 63 pacientes, la mayoría varones, presentando el patrón ECG típico, sin 

cardiopatía estructural y una alta tasa de fibrilación ventricular (FV) que no respondía a 

tratamiento farmacológico4. Posteriormente se desató un entusiasmo general en 

describir nuevos casos, mecanismos, evolución y tratamiento.   

 

Criterios diagnósticos 
 

La característica principal desde el punto de vista electrocardiográfico es la elevación 

de segmento ST cóncava en relación a la línea isoeléctrica (‘coved type’) y mayor de 

2mm en al menos 2 derivaciones precordiales derechas con onda T negativa, lo que se 

denomina patrón tipo 1. Los tipos 2 y 3 consisten en una elevación del segmento ST en 

silla de montar (“saddleback type”) mayor a 2 mm para el tipo 2 y menos de 2 mm 

para el tipo 3 también en precordiales derechas5,6 (ver figura1).  
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Figura 1. Aspecto ECG de los patrones tipo 1, 2 y 3 en las derivaciones precordiales 
derechas 

 

El diagnostico de síndrome de Brugada, según el consenso inicial5,6, requería de la 

presencia del patrón tipo 1 inducido por fármacos o espontáneo junto con al menos 

una de las siguientes: episodio de TV polimórfica o FV documentadas, MSC en 

familiares con edad inferior a 45 años, patrón ECG tipo 1 en familiares, inducibilidad 

arritmias ventriculares en estudio electrofisiológico, síncope o respiración agónica 

nocturna. Posteriormente, en la revisión de los criterios diagnósticos7, se prescinde de 

los síntomas clínicos y de los antecedentes familiares.  

Actualmente para el diagnóstico de SB solamente es necesaria la documentación del 

patrón tipo 1 espontáneo o inducido por fármacos en una sola derivación de las 

precordiales derechas (V1-V3) situadas en el segundo o tercero o cuarto espacio 

intercostal7,8.  Sin embargo hay autores que siguen abogando por la inclusión de 

características clínicas o familiares sobre todo cuando el patrón tipo 1 no es 
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espontáneo. Se ha propuesto la utilización del escore de Shanghai para el diagnóstico 

de SB aunque esta estrategia no ha sido validada ni reconocida universalmente9. 

 

Características clínicas 
 

La enfermedad afecta sobre todo a varones donde es 8 a 10 veces más frecuente que 

en mujeres6. Los síntomas suelen aparecer en la tercera o cuarta década de vida 

aunque se han descritos casos en todas las edades10. Los síntomas más frecuentes son 

el síncope, la respiración agónica nocturna, la muerte súbita o las palpitaciones. Las 

primeras 2 pueden tener como sustrato una arritmia ventricular autolimitada (TV 

polimórfica o FV) y exigen un estudio exhaustivo y posiblemente la implantación de un 

DAI (clase indicación IIa)7,8. También es frecuente encontrar pacientes con síncope 

neuromediado en cuyo caso es crucial realizar una historia clínica cuidadosa que pueda 

orientar el manejo clínico. 

En ocasiones el diagnostico se realiza tras un episodio de muerte súbita recuperada 

cuando está indicada la implantación de un desfibrilador automático implantable 

(DAI)(Indicación clase I)7,8. Actualmente se considera que SB es responsable de 4-12% 

de todos los casos de MSC11 y de hasta un 20% de MSC en pacientes con corazón 

estructuralmente normal12. Los eventos arrítmicos se producen generalmente en 

reposo, durante el sueño, entre medianoche y las 06:00 de la madrugada13. 

Las palpitaciones se deben generalmente a episodios de FA paroxística aunque 

también pueden aparecer el flutter auricular14, la taquicardia por reentrada nodal15 o 

el sindrome Wolff-Parkinson-White16, con un total de hasta 20% de los pacientes 
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presentando algún tipo de arritmia supraventricular. Aunque menos frecuentes están 

descritas la enfermedad de seno con tiempo de recuperación del nodo sinusal 

aumentado17,18, ‘parálisis’ auricular (standstill)19, enlentecimiento de la conducción 

sino-auricular e intraauricular. 

 La mayoría de los pacientes con SB están asintomáticos, las manifestaciones ECG se 

suelen descubrir de forma accidental en revisiones médicas o cuando se realiza 

despistaje familiar. EL patrón ECG es lábil, el mismo paciente puede presentar 

patrones tipo 1, 2 o 3 a lo largo de su vida. La fiebre y ciertas medicaciones pueden 

revelar un patrón tipo 1 en un sujeto con trazado ECG basal inespecífico6. El 

ecocardiograma basal no muestra hallazgos anómalos, en caso contrario es necesario 

descartar que se trate de una fenocopia (ver más adelante).  

 

Prevalencia 
 

La prevalencia de SB varía ampliamente según el continente implicado. Los estudios 

actuales indican una mayor prevalencia en el suroeste asiático donde el número de 

casos registrados es 5 de cada 10.000 habitantes10,20,21 y  el más alto registrado en 

Japón, 12 casos/10.000 habitantes22,23. Hasta 10 veces más frecuentes son los patrones 

tipo 2 y 3 aunque no sabemos qué porcentaje de ello son verdaderos SB22. Dado el 

carácter cambiante del patrón ECG es posible que la prevalencia sea mucho más alta. 

De hecho, un estudio prospectivo más reciente reporta una prevalencia de hasta 27 

casos/10.000 habitantes en Japón24. Igualmente, si en EE.UU. la prevalencia descrita 

inicialmente era de 3/10.00025,26, en estudios prospectivos recientes parece mucho 
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más alta27. En Europa se ha estimado una prevalencia de 0,1-2/10.00028,29,30,31,32, en 

Irán 5,4/10.00033, 2/10.000 en Filipinas34. Se han descrito casos aislados en sujetos de 

etnia africana aunque no hay estudios de prevalencia35. Un metaanálisis reciente 

calcula una prevalencia media de 0,4% en todo el mundo36.  

De la prevalencia alta en el suroeste asiático habla la existencia de un síndrome 

descrito casi al mismo tiempo que SB, SUDS (Sudden Unexpected Death Syndrome)10. 

Es tan frecuente en este área geográfica que ha recibido varias denominaciones 

‘populares’: Lai Tai (“fallecido en el sueño”) en Tailandia de noroeste, Bangungut 

(“gemir y morir durante el sueño’’)  en Filipinas y Pokkuri (“muerte brusca inesperada 

nocturna’’) en Japón37. Afecta a varones jóvenes sin cardiopatía de base, el 

fallecimiento produciéndose durante la noche por FV. La primera serie que recoge 

estos casos pone de manifiesto el patrón ECG particular con aspecto de bloqueo de 

rama derecha y elevación de ST convexa en precordiales derechas37. Posteriormente, 

una revisión exhaustiva de todos los casos de SB en el mundo entero demuestra que 

un 58% de los pacientes con SB tiene origen asiático38. Finalmente, el consenso de 

expertos en 2005 establece que SUDS y SB son la misma entidad6,39.  

 

Pruebas de provocación  
 

SB se diagnostica en presencia de patrón ECG tipo 1 (elevación ST cóncava hacía la 

línea isoeléctrica, de más de 2mm con pendiente descendente y onda T negativa) en al 

menos una derivación de las precordiales derechas (V1-V2), espontánea o provocada 

por fármacos, en el cuarto espacio intercostal o en los espacios intercostales segundo 
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o tercero7. El patrón electrocardiográfico en SB es altamente variable, pacientes con 

formas agresivas de la enfermedad y confirmación genética pueden no presentar un 

patrón tipo 1 basalmente40,41,42. Los fármacos antiarritmicos que bloquean el canal de 

sodio (grupo 1C de la clasificación Vaughn Williams) ponen de manifiesto en el patrón 

tipo 1 cuando se sospecha SB y se usan para aumentar el rendimiento diagnóstico del 

ECG7.  Las alternativas son ajmalina, flecainida, psilcainida o procainamida. El test se 

realiza con monitorización ECG continua y la infusión de fármaco debe interrumpirse 

cuando se objetiva el típico patrón tipo 1, cuando se produce elevación ST de más de 

2mm, si aparecen arritmias supra o ventriculares o si la duración del QRS aumenta más 

de un 30%5. Este último criterio ha sido contestado por Batchvarov et al43 al demostrar 

que la interrupción de la prueba de provocación con el ensanchamiento QRS puede 

aumentar los falsos negativos. Hay que tener especial precaución cuando se realiza un 

test de provocación en pacientes con alteraciones ECG basales como alteración de la 

conducción auriculo-ventricular, intraventricular o intraauricular. Se recomienda que el 

test se realice en un entorno donde existe equipamiento para reanimación 

cardiopulmonar disponible y, en casos de alto riesgo de sufrir bloqueo avanzado, en 

sala de electrofisiología con un marcapasos transitorio in situ. La monitorización se 

debe mantener hasta que desaparezcan las alteraciones ECG inducidas por el fármaco.   

Tabla 1. Fármacos utilizados para test de provocación SB6 
Ajmalina 1mg/kg/5min vía intravenosa 
Flecainida 2mg/kg/10min vía intravenosa, 400mg vía oral 
Psilcainida 1mg/kg/10 min vía intravenosa 
Procainamida 10mg/kg/10 min vía intravenosa 

Tabla 1. Fármacos y dosis utilizadas para para la provocación farmacológica en SB  
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El test de provocación se considera positivo cuando se induce un patrón tipo 1 en al 

menos una derivación de las precordiales derechas (V1-V2), tanto en su localización 

clásica (cuarto espacio intercostal) o en localización ‘alta’ en segundo o tercero espacio 

intercostal (ver figura 2). La transición de patrón tipo 3 a patrón tipo 2 se considera no 

concluyente. La ausencia de inducción de un patrón tipo 1 se asocia a buen pronóstico 

con EEF sin inducibilidad y ausencia de arritmias ventriculares en el seguimiento44.  

 

Figura 2 Ejemplo de transformación de un patrón tipo 3 en un patrón tipo 1 bajo 
infusión de flecainida. 

 

No se debería emplear la provocación con bloqueantes del canal de sodio en pacientes 

que han presentado en algún momento patrón tipo 1 puesto que no aporta 

información pronostica adicional. Batchvarov et al45 describen que en un 10,3% de los 

test de ajmalina positivos se objetiva el patrón típico de SB también en las derivaciones 
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periféricas. Parece que se asocia a intervalos QRS y QT prolongados y se produce 

generalmente en sujetos sintomáticos con antecedentes familiares de MSC. 

 Se han descrito casos de disociación electromecánica y arritmias ventriculares graves 

durante la prueba6,46,47,48. La aparición de arritmias parece favorecida cuando se 

mantiene la infusión de fármaco a pesar de la aparición de un patrón tipo 1. Hay 

autores que recomiendan la administración fraccionada de fármaco (por ejemplo 

ajmalina de 10 en 10mg) hasta cumplir criterios de finalizar el test o hasta alcanzar 

dosis objetivo48. La infusión de isoproterenol puede revertir los efectos de los 

bloqueantes de sodio si aparecen complicaciones arrítmicas6.  

De todos los fármacos bloqueantes del canal de sodio disponibles la preferida es la 

ajmalina porque tiene vida media corta y demostró alta eficacia49. Usar las 

derivaciones precordiales ‘altas’50 o derivaciones precordiales bipolares (polo positivo 

en V2 y negativo en V4-V5)51 pueden aumentar el rendimiento diagnóstico. Sin 

embargo, ajmalina no está disponible en muchos países y la alternativa más usada en 

Europa es la flecainida. Esta última tiene varias limitaciones: puede conducir a hasta un 

32% de falsos negativos al provocar mayor inhibición de la corriente Ito (SB inducible 

con ajmalina pero no con flecainida)52 y precisa una monitorización ECG más 

prolongada al tener una vida media más larga con posibilidad de aparición tardía (90 

min de la infusión) del patrón tipo 153. 

Se ha descrito la posibilidad registrar ECG postprandial después de una comida copiosa 

como test de provocación54 aunque es difícil de estandarizar. Parece evidente  que 

este trigger favorece la aparición del patrón tipo 1 sobre todo en horario nocturno y en 
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pacientes sintomáticos y por tanto de alto riesgo54,55,56 y podría estar ligado a eventos 

arrítmicos en esas condiciones. 

Otro desencadenante reconocido del patrón tipo 1 es la fiebre57,58. No solo pone de 

manifiesto el patrón ECG si no que es un desencadenante de arritmias ventriculares 

malignas59,60 sobre todo en niños donde las infecciones virales febriles son  

frecuentes61. Queda demostrado en estudios experimentales que las alteraciones 

iónicas responsables de la aparición del patrón tipo 1 son dependientes de la 

temperatura62,63. Los pacientes con SB desencadenado por fiebre suelen tener un test 

de provocación farmacológica positivo y están predispuestos a sufrir eventos 

arrítmicos durante el seguimiento64. Las recomendaciones actuales enfatizan la 

necesidad de tratamiento antipirético precoz en sujetos con SB diagnosticado 

previamente para prevenir arritmias ventriculares8. En pacientes con patrón tipo 1 

provocado por fiebre no se considera indicado realizar test de ajmalina ya que no 

aporta información adicional9. 

La colocación de las derivaciones precordiales derechas en segundo o tercero espacio 

intercostal en lugar del cuarto espacio intercostal aumenta el rendimiento diagnóstico 

del ECG tanto en condiciones basales como durante las pruebas de provocación 

farmacológica50,65,66 (ver figura 3). La probabilidad de sufrir eventos no difiere según la 

localización de las derivaciones V1-V2 si demuestran patrón tipo 167 y las guías actuales 

aceptan que el diagnostico se realice tanto en la disposición ‘clásica’ como en las 

derivaciones precordiales ‘altas’7,8.  
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Figura 3. Ejemplo de utilización de las derivaciones precordiales ‘altas’.  

En el mismo paciente y en el mismo momento, en el cuarto espacio intercostal se 
registran un patrón tipo 2, no diagnostico mientras que las derivaciones precordiales 
altas colocadas en el tercer espacio intercostal permiten identificar un patrón tipo 1 
espontáneo.  

 

La explicación de este hallazgo es que el tracto del salida del ventrículo derecho 

(TSVD), considerado como origen de las alteraciones ECG características del patrón 

tipo 1, está localizado en muchos pacientes más cerca del segundo o tercer espacio 

intercostal que del cuarto. Este hecho ha sido demostrado a través de estudios 

angiograficos68 y con resonancia magnética nuclear (RMN)69 (figura 4). 
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Figura 4. Relación espacial entre la localización TSVD determinada  por angiografía y la 
posición de las derivaciones precordiales.  

Tomada de Nagase et al. Electroanatomical Correlation of Repolarization Abnormalities 
in Brugada Syndrome Detection of Type 1 Electrocardiogram in the Right Ventricular 
Outflow Tract68 

 

Otra modalidad de aumentar la probabilidad de objetivar el patrón tipo 1 es usando 

Holter ECG de 12 derivaciones con la opción adicional de registrar derivaciones 

precordiales ‘altas’. Podría ser una alternativa para pacientes con ECG borderline para 

evitar un test de provocación o en pacientes con SB farmacológico donde la 

demostración de un patrón tipo 1 espontáneo modifica el perfil de riesgo70,71. Este tipo 

de registros demuestran la marcada variabilidad del patrón tipo 1 a lo largo del día con 

más elevación ST en el periodo postprandial y en momentos de activación vagal55,72. 
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Los pacientes con antecedentes de eventos arrítmicos parecen más predispuestos a 

este tipo de variaciones del patrón ECG55,72. 

 

Criterios electrocardiográficos  
 

Tras la publicación inicial en 2003 y 2005 del primer y segundo documento de 

consenso sobre los criterios diagnósticos del SB, dada la importancia de patrón ECG, ha 

quedado patente la necesidad de definir mejor las características ECG sobre todo para 

poder realizar un diagnóstico diferencial con patrones muy frecuentes en la población 

general (bloqueo de rama derecha completo o incompleto (BIRD), ECG en atletas, 

pectus excavatum). En 2012 se publicó un consenso sobre las alteraciones ECG típicas 

en el SB y como poder diferenciarlas de otros patrones comunes en sujetos sanos73. 

Quizás el cambio más importante es la propuesta de fusión entre los patrones 

inicialmente descritos como 2 y 3 ya que la diferencia entre ellos no es clara y no tiene 

valor ni en establecer diagnostico ni para predecir pronostico. Por lo tanto, solo 

deberían usarse la denominación de patrón SB tipo 1 y patrón SB tipo 2. Las 

características definitorias de los 2 patrones ECG y los diagnósticos diferenciales están 

descritos en las tablas 2-5 y figuras 5-7. 
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Tabla 2. Características del patrón ECG tipo 1 y diagnóstico diferencial 
Características patrón tipo 1 Diagnóstico diferencial  
Elevación del punto de unión QRS-segmento ST a más 
de 2mm en relación a línea isoeléctrica. Si la elevación 
de ese punto  es inferior a 2 mm el patrón no es 
diagnóstico y son necesarias pruebas de provocación 
(Figura 5A) 

 

El segmento ST tiene un aspecto cóncavo en relación a 
línea isoeléctrica o puede ser rectilíneo. Le sigue una 
onda T negativa y simétrica (Figura 5B y 5C) 

 

El descenso del segmento ST es progresivo, el punto 
de unión QRS-ST es siempre el punto más elevado en 
comparación con la elevación ST a 40 ms y este más 
que a los 80ms (Figura 5D) 

En BRD no hay elevación mantenida del 
segmento ST, el segmento ST suele estar 
más bien descendido por debajo de línea 
isoeléctrica 

El descenso del segmento ST es lento, menos de 
0,04mV desde el punto más alto del segmento ST a 
40ms (Figura 6) 

El descenso ST es rápido en el bloqueo de 
rama derecha, > 0,04mV a los 40ms (Figura 
6) 

El cociente entre la elevación a nivel del punto más 
alto/ elevación a los 80ms es siempre superior a 1 
(Figura 7B) 

El cociente entre la elevación a nivel del 
punto más alto/ elevación a los 80ms es 
inferior a 1 en patrón ECG del atleta (Figura 
7A) 

La duración del complejo QRS es mayor en V1-V2 en 
comparación con precordiales izquierdas. El punto J se 
define con dificultad en precordiales derechas y 
generalmente, en las precordiales izquierdas donde se 
visualiza mejor, suele ocurrir antes que el punto de 
unión QRS-ST en V1-V2 
 

 

El patrón tipo 1 suele visualizarse en V1 o V2 o ambas 
pero nunca de forma aislada en V3. 

 

No hay onda S terminal en precordiales izquierdas a 
diferencia de BRD. 

En el BRD la duración del QRS esta 
aumentada a más de 120ms en todas las 
derivaciones con la presencia de una onda S 
marcada y ancha en derivaciones izquierdas 

 

Tabla 2. Características del patrón ECG tipo 1 y diagnóstico diferencial 

 

 

Figura 5. Principales características del patrón ECG tipo 1.  

5A Elevación del punto de unión QRS-segmento ST a más de 2mm en relación a línea 
isoeléctrica. 5B El segmento ST tiene un aspecto cóncavo en relación a línea 
isoeléctrica seguido de onda T negativa. 5C El segmento ST puede ser rectilíneo. 5D El 
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descenso del segmento ST es progresivo. Tomada de Bayés de Luna et al. New 
Electrocardiographic Features in Brugada Syndrome 74  

 

En 2010 Nishizaki et al75usaron un algoritmo automático, computarizado para 

diagnosticar el patrón tipo1 y 2 en una extensa población demostrando buena 

correlación con el diagnostico visual por expertos. De este trabajo se han adoptado 

sobre todo los criterios para diagnosticar el patrón tipo 1 y diferenciarlo del BRD 

completo o incompleto. 

 

Figura 6. Características ECG que diferencian patrón tipo 1 de BRD.  

A la izquierda se representa el patrón SB tipo 1 y a la derecha el complejo QRS en 
bloqueo de rama derecha. Tomada de Nishizaki et al. Classification and assessment of 
computerized diagnostic criteria for Brugada-type electrocardiograms75 

 

Posteriormente Zorzi et al76 estudiaron estos criterios en el diagnóstico diferencial 

entre el patrón tipo 1 y la repolarización precoz presente en derivaciones precordiales 

derechas de atletas. En SB el cociente elevación ST a nivel de punto J/elevación ST a 

80ms es siempre > 1 mientras que en la repolarización precoz es < a 1 con una 

precisión diagnostica de 98,7%. 
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Figura 7. Características ECG que diferencian patrón SB tipo 1 de ECG del atleta.  

7A. Patrón ECG en derivaciones derechas típico de un atleta. 7B. Patrón SB tipo 1. 
Tomada de Zorzi et al. Differential diagnosis between early repolarization of athlete’s 
heart and coved-type Brugada electrocardiogram76 

 

Tabla 3. Características principales y diagnóstico diferencial patrón ECG tipo 2  
Características patrón tipo 2 Diagnóstico diferencial 
Onda r’ en V1-V2 de una amplitud de al menos 2 mm 
seguida de un segmento ST convexo hacia la línea 
isoeléctrica y con elevación de al menos 0,5mm. Aspecto 
en ‘silla de montar’. Seguida de onda T positiva en V2, 
variable en V1. La amplitud máxima de la ondas T es 
superior a la elevación mínima del segmento ST 

 

La onda r’ en redondeada, ancha con un descenso lento En BIRD y en ECG de atletas la onda r’ es 
puntiaguda y rápidamente 
descendiente.  

Duración QRS prolongada en V1-V2 en comparación con 
el resto de las derivaciones 

Duración QRS igual en todas las 
derivaciones en BIRD y ECG del atleta 

El ángulo β, entre la parte ascendente y la parte 
descendente de la onda r’ es superior a 58º (Figura 8) 

El ángulo β es < a 58º en BIRD  

La base del triángulo formado por la onda r’ a 5mm de su 
punto más alto es mayor a 4mm (Figura 8) 

La base del triángulo formado por la 
onda r’ es inferior a 4mm en BIRD 

 

Tabla 3: Características principales y diagnóstico diferencial del patrón ECG tipo 2 
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Figura 8. Ejemplo de cómo calcular ángulo β y base del triángulo. 

Tomada de Bayés de Luna et al.New Electrocardiographic Features in Brugada 
Syndrome74.  

 

Chevallier et al77 describieron por primera vez la posibilidad de medir el ángulo β entre 

las ramas ascendente y descendiente de la onda r’ característica del patrón 2 así como 

el punto corte de 58º que permitía diferenciarlo del patrón benigno del BIRD. El valor 

predictivo negativo de presentar un valor inferior a 58º era del 87% cuando se 

comparaba con los resultados del test de ajmalina. Serra et al78 estudian una población 

de atletas con patrón rSr’ en precordiales derechas versus pacientes con SB con patrón 

tipo 2. Concluyen que el punto de corte de 36,8º para el ángulo β ofrece un valor 

predictivo negativo del 88,5% y proponen calcular la base del triángulo a la altura de 

5mm por debajo del punto J. Valores inferiores a 4 mm (160ms) tienen un valor 

predictivo negativo del 87,9% para excluir SB. Probablemente tenga más aplicabilidad 

en la práctica clínica la medición de la base del triángulo ya que la medición de un 

ángulo es siempre más complicada. Hay otras series más reducidas que proponen un 

valor de corte de 23º para el ángulo β79. 
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Sobre todo en atletas, la colocación de las precordiales derechas en segundo o tercer 

espacio intercostal conlleva a encontrar un alto porcentaje de patrón rSr’80. 

Especialmente en este grupo le medición del ángulo β y de las base del triángulo es útil 

para descartar SB81. 

Tabla 4. Otras características ECG que apoyan diagnóstico de SB74 
Prolongación ligera del intervalo QT en precordiales derechas 
Prolongación PR y ligero aumento de duración QRS 
Presencia arritmias supraventriculares, más frecuentemente FA 
Patrón de repolarización precoz en cara inferior 
Fragmentación QRS  
Ondas T de amplitud alternante especialmente después de provocación con bloqueantes canal de 
sodio 

 

Tabla 4. Otras características ECG que apoyan diagnóstico de SB 

 

Tabla 5. Características ECG de los principales diagnósticos diferenciales con SB74 
BRD La onda R’ es seguida de un descenso del segmento ST por debajo de la línea 

isoeléctrica y la onda R’ es estrecha 
Atletas Onda r’ estrecha, segmento ST isoeléctrico en V1. El cociente entre la elevación 

ST a nivel del punto J/ elevación ST a los 80ms es inferior a 1 
Pectus 
excavatum 

Onda P negativa en V1 a pesar de correcta colocación de los electrodos. Onda r’ 
estrecha. Elevación ST muy discreta con onda T positiva o bifásica, 
positiva/negativa 

Displasia 
arritmogenica VD 

BRD atípico, ST generalmente isoeléctrico, aparición de onda épsilon. Ondas T 
negativas V1-V4 

Repolarización 
precoz 

Elevación de punto J y del segmento ST convexo hacia la línea isoeléctrica. 
Aparecen sobre todo en cara inferior y V4-V6 

 

Tabla 5. Características ECG de los principales diagnósticos diferenciales con SB 

 

La descripción inicial de SB incluye en su definición la presencia de BRD 1. Sin embargo, 

tras la clarificación fisiopatológica de los mecanismos que producen su firma 

electrocardiográfica se dedujo que poco tenía que ver con un bloqueo de rama 

‘clásico’. Inicialmente Kandori et al82con el uso de magnetocardiografia y 

posteriormente Peréz-Riera et al83 empleando vectorcardiografia demuestran un 

patrón de despolarización y repolarización completamente diferente entre sujetos con 
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SB y BRD y ambos diferentes de sanos. Ambos estudios demostraron que las anomalías 

en SB se deben a una activación tardía y lenta a nivel TSVD y es distinta al BRD. 

Además, hay evidencia que el patrón SB y BRD pueden coexistir84,85. La presencia del 

BRD puede enmascarar por completo el patrón típico del SB. La estimulación por 

marcapasos a nivel de VD que ‘revierte’ el BRD o el uso de provocación farmacológica 

puede poner de manifiesto el patrón ECG típico. Por lo tanta la presencia de BRD no 

excluye SB y se debe profundizar el estudio en aquellos casos donde persisten 

sospechas clínicas. 

 

Fenocopias 
 

 

La terminología de fenocopia SB fue introducida en 2012 por Baranchuk et al86 para 

definir aquellos casos donde aparece un patrón tipo 1 o 2 en contexto de una situación 

intercurrente. Tras la desaparición del factor inductor el aspecto ECG se normaliza y no 

hay datos clínicos, antecedentes familiares, test de provocación farmacológica o test 

genético (este último no es obligatorio) que apoyen un diagnóstico de SB. Las 

condiciones que pueden provocar una fenocopia de SB han sido clasificadas en varias 

categorías según los casos publicados en la literatura a lo largo del tiempo87 (tabla 6). 

Existe una página web dedicada a realizar un registro de estos casos88. Tanto la 

aplicación de los criterios ECG de diagnóstico como la opinión de expertos 

internacionales en SB fracasan a la hora de diferenciar las fenocopias de los casos 

reales89,90. En consecuencia, antes de realizar un diagnóstico definitivo de SB hay que 
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identificar y corregir aquellas circunstancias que puedan explicar las manifestaciones 

ECG.  

Tabla 6. Condiciones que pueden provocar fenocopias SB 
Categoría Factores individuales 
Metabólicas Hiperpotasemia. Hipopotasemia. Hiponatremia. Hipercalcemia. 

Acidosis. Déficit de tiamina. Insuficiencia corticosuprarenal. Hipotermia 
Compresión mecánica Pectus excavatum, tumor mediastínico, hemopericardio, cirugía 

reconstrucción esofágica 
Isquemia miocárdica Infarto miocardio ventrículo derecho, infarto miocárdico inferior, angina 

vasoespástica, embolismo pulmonar, disección aorta ascendente 
Miocarditis / 
enfermedades del 
miocardio 

Miocarditis aguda viral, amiloidosis cardiaca, afectación miocárdica por 
enfermedad Chagas, pericarditis, distrofia miotonica Steinert. Distrofia 
muscular Duchenne. Displasia arritmogenica de VD 

Filtros ECG Filtros de alta banda, non lineares >0,5Hz91 
Miscelánea Enfermedad Ebstein. Electrocución. Cardioversión 

 

Tabla 6. Condiciones que pueden provocar fenocopias SB 

 

Hay autores que discrepan del término fenocopia puesto que en la mayoría de los 

casos descritos no se han detallado los mecanismos iónicos y celulares que dan lugar al 

patrón ECG, se desconoce la predisposición a SB y el riesgo arrítmico10.  

 

Base genética del síndrome de Brugada 
 

El síndrome de Brugada entra en la categoría de canalopatías y tiene un patrón de 

transmisión genética autosómica dominante en la inmensa mayoría de los casos salvo 

en mutaciones relacionadas al gen KCNE5 donde la transmisión está ligada al 

cromosoma X (ver más adelante). Hasta la fecha se han descrito 450 variantes 

patogénicas en 24 genes que codifican canales de sodio, potasio, calcio o proteínas 

reguladoras de estos canales (ver tabla 7)92. Generalmente las mutaciones producen 

disminución las corrientes de entrada de sodio y calcio dentro de la célula y aumento 
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de las corrientes de salida de potasio. A pesar del alto número de mutaciones 

potencialmente causantes de SB, un máximo de 35% de los pacientes con SB tienen 

una causa genética demostrable. La mayoría de ellos, 20-25% de todos los pacientes 

con SB tienen una mutación en el gen SCN5A mientras solo 5% tienen mutación en los 

otros genes93,94. Hasta en 65% de los pacientes no se detecta una variante patogénica 

conocida.  

El gen SCN5A codifica el subunidad α del canal de sodio voltaje-dependiente (Nav1.5) y  

a día de hoy se han descrito hasta 300 mutaciones relacionadas con SB. Es el gen más 

frecuentemente relacionado con SB (11-28% de todos los pacientes) y muchas 

mutaciones has sido funcionalmente estudiadas demostrando disminución de la 

corriente de sodio10.  

Más recientemente se ha demostrado que mutaciones en el gen SCN10A que codifica 

en canal de sodio Nav1.8, previamente localizado a nivel neuronal, modulan la 

expresión del gen SCN5A y se asocian a SB en hasta un 16% de los pacientes95. 

Además, los portadores de estas mutaciones parecen tener un perfil clínico de alto 

riesgo con incidencia relativamente alta de arritmias ventriculares, alteraciones ECG 

como prolongación de intervalo PR y duración QRS y presencia de síntomas clínicos. 

Sin embargo, en poblaciones no caucasianas su prevalencia podría ser sustancialmente 

más baja96. 

Hay que tener en cuenta que, con la excepción de SCN5A y GPD1-L la mayoría de las 

variantes patogénicas descritas han sido identificadas en casos aislados o familias poco 

numerosas con lo cual su participación en la etiopatogenia SB queda por demostrar. 

Este aspecto es crucial a la hora de ofrecer consejo genético. Las recomendaciones 
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internacionales abogan solamente por el estudio del gen SCN5A y CACNA1C8,92. La 

figura 9 es una representación gráfica de las principales proteínas derivadas de los 

genes asociadas a SB. 
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Tabla 7. Genes asociados a variantes patogénicas en SB 
Canal Gen Proteína Acción Locus %  
Sodio  SCN5A Canal sodio NaV1.5 

subunidad α 
Cambio de las propiedades dependientes de voltaje de 
NaV1.5, entra en un estado de inactivación incompleta 
que produce lentitud en la activación 

3p21 11-
28% 

SCN10A  Canal sodio NaV1.8 
subunidad α 

Disminución INa 3p22.2 2,5-
16% 

GPD1-L Glicerol‑3‑fosfato 
dehidrogenasa 1-like  

Disminución de la fosforilación GPD1-L dependiente 
del canal de sodio NaV1.5, produce disminución INa 

3p24 rara 

SCN1B Subunidad β1 NaV1.5 Disminución del pico de INa 19q13.1 1,1% 
SCN2B Subunidad β2 NaV1.5 Disminución expresión en la membrana celular del 

canal de sodio 
11q23.3 rara 

SCN3B Subunidad β3 NaV1.5 Disminución del pico de INa, inactivación acelerada, 
retraso en reactivación canal Na. Alteración del 
trasporte intracelular y de la expresión en la superficie 
membrana celular canal sodio 

11q24.1 rara 

Estruct
uras 
asocia
das 
canal 
sodio 

RANGRF MOG1 Trasporte canal sodio a la superficie celular 17p13.1 rara 
SLMAP Proteína asociada a la 

membrana sarcolemal 
Proteína implicada en el acoplamiento excitación-
contracción, disminuye la presencia de NaV1.5 en la 
superficie celular 

3p14.3 rara 

PKP Plakofilina 2 Implicada en la estructura de los desmosomas, 
asociada a la displasia arritmogénica de VD. La 
disrupción de los desmosomas produce disminución de 
la actividad del canal de sodio 

12p11 rara 

FGF12 Factor homologo 1 del 
factor de crecimiento 
fibroblastos 

Disminución INa  3q28 rara 

HEY2  Factor transcripcional 
HEY 2 

Disminución INa 6q rara 

Potasio KCND3 Subunidad α del canal 
de potasio KV4.3 

Aumenta la corriente ITO lo que produce perdida de la 
cúpula del potencial de acción en los miocitos 
epicárdicos 

1p13.2 rara 

KCNE3 Proteina MiRP2, 
subunidad β de varios 
canales de potasio 

Afecta a varios corrientes, ITO e IKS. Aumenta el pico de 
ITO y la carga total de potasio trasportada por ITO 

11q13.4 rara 

KCNJ8 Kir6.1, canal de 
potasio sensible a ATP 

Aumenta IK-ATP lo que produce aumento de la mella del 
potencial de acción y una disminución del plateau. 
Puede producir también síndrome de QT corto 

12p12.1 2% 

KCNH2 * Subunidad α hERG1 
(IKr) 

Aumento IKr. Produce perdida de la cúpula del 
potencial de acción en los miocitos epicárdicos. Gen 
modulador 

7q35 1-2% 

KCND2 Subunidad formadora 
de poro KV4.3  

Aumenta la corriente ITO 7q31.31 rara 

HCN4 * Proteína canal 4 
activado por 
hiperpolarización 
responsable de If 

Disminución de If,, bradicardia 15q24.1 rara 

KCNE5 * Proteína MiRP4- 
Subunidad β 
reguladora de ITO e IKS 

Aumenta ITO. La única mutación que tiene transmisión 
ligada al cromosoma X. Síntomas más marcados en 
varones 

Xq22.3 rara 

ABCC9 Proteína SUR2A con 
actividad de ATPasa 

Aumenta IK-ATP 12p12.1 rara 

SEMA3A Semaforina, proteína 
que inhibe KV4.3 

Aumenta ITO 7p12.1 rara 

Calcio CACNA1C Subunidad α1c del 
canal de calcio voltaje-
dependiente tipo L 
Cav1.2 

Loss-of-function. Disminución de ICa-L 12p13.33 6,6% 

CACNB2B Subunidad β2 de 
Cav1.2 

Inactivación acelerada de ICa-L, disminución marcada de 
la corriente despolarizante en la fase plateau del 
potencial de acción 

10p12.33
‑p12.31 

4,8% 

CACNA2
D1 

Subunidad α2/δ1 de 
Cav1.2 

Disminución de ICa-L 7q21.11 1,8% 

TRPM4 * Proteína melastatina 4 
del canal transient 
receptor potential 

Canal activado por calcio para intercambiar cationes a 
través de la membrana celular. Mutaciones tanto loss 
como gain-of-funcion pueden producir SB 

19q13.33 rara 

Tabla 7. Genes asociados a variantes patogénicas en SB 

Leyenda. * genes con casualidad por demostrar, tienen más bien efecto modulador10 
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Figura 9. Proteínas implicadas en patogenia SB.  

Tomado de Juang JMJ, Horie M. Genetics of Brugada syndrome96 

 

A pesar de estudios exhaustivos la base genética en SB está lejos de esclarecerse. La 

base genética es heterogénea y la trasmisión familiar compleja. La penetrancia de las 

alteraciones genéticas es relativamente reducida en SB cuando se compara con otras 

canalopatias. Priori et al. describieron una penetrancia del 16% en familias con 

mutación en el gen SCN5A97. Al contrario, en familias con SB y mutación en SCN5A 

puede haber individuos que presenten el fenotipo en ausencia de la mutación genética 

según demostraron Probst et al98. Este hallazgo pone en duda la causalidad de las 

mutaciones clásicas y llama la atención sobre la complejidad etiopatogénica de esta 

entidad. Se ha postulado que variantes genéticas comunes (frecuencia del alelo menos 

común >1%) pueden jugar el papel de moduladores del fenotipo. El polimorfismo de 

nucleótido simple (PNS) p.H558R presente en el gen SCN5A puede parcialmente 

restaurar la corriente de sodio disminuida en relación a otras variantes patogénicas del 
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mismo gen99. Además, otros PNS localizados en la región promotor del gen SCN5A han 

sido identificados y funcionalmente asociados a una disminución de INa en la población 

japonesa100. Además, modificadores genéticos a nivel epigenético101 y 

posttraslacional102 parecen influir de forma significativa en los acontecimientos iónicos 

y por tanto cambiar el fenotipo.  

El estudio genético en SB está indicado sobre todo para identificación de familiares 

que están en riesgo de desarrollar la enfermedad y para apoyar el diagnóstico clínico. 

Con fines de investigación el estudio genético se usa para definir mejor la relación 

entre genotipo y fenotipo. Los documentos de consenso internacional no ofrecen 

recomendaciones uniformes, HRS y EHRA lo recomiendan firmemente solo para los 

familiares de sujetos que tienen SB y una mutación demostrada103 mientras que otras 

sociedad científicas lo consideran para todos pacientes con patrón tipo 1 espontáneo o 

inducible104. La no indicación de testar individuos con patrón tipo 2 o 3 es unánime. 

Otros autores  postulan que la identificación de mutaciones gain-of-function afectando 

IK-ATP o IKr podría ofrecer alternativas terapéuticas con fármacos bloqueantes de estos 

canales aunque esta estrategia no ha sido estudiada10. 

 

Mecanismos celulares e iónicos implicados en la etiopatogenia 
 

Los mecanismos celulares e iónicos que inducen el patrón típico ECG y las arritmias 

ventriculares malignas en SB han provocado debates intensos a lo largo de décadas, 

prácticamente desde la descripción de la entidad. Existen 2 teorías conceptualmente 
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enfrentadas aunque cada vez con más frecuencia numerosos investigadores reconocen 

que podrían ser complementarias. 

La teoría de la repolarización postula que se produce un disbalance a favor de las 

corrientes iónicas de salida en las fases 1 y 2 del potencial de acción (figura 10). Este 

disbalance se debe una disminución de las corrientes de entrada (INa e ICa) y/o a un 

aumento de las corrientes de salida (IKr e IK-ATP) lo que amplia aún más el efecto de ITO 

en la fase 1 (notch). 

                             

Figura 10. Principales fases del potencial de acción y las corrientes iónicas que lo 
producen.   

Tomada de Nerbonne et al. Molecular physiology of cardiac repolarization. Sci STKE. 
2005105 
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El notch está fisiológicamente más marcado a nivel epicárdico debido a mayor 

presencia de ITO a este nivel (figura 11). 

          

Figura 11. Morfología potencial de acción a nivel epicárdico y endocárdico.  

Tomada de Braunwald’s Heart Disease. A textbook of cardiovascular disease 10th 
edition 

 

Cuando en la fase 1 la membrana está fuertemente repolarizada es posible que el 

voltaje que se alcanza no llegue a producir apertura de los canales de calcio tipo L y 

por tanto células epicárdicas pierden la fase plateau mientras que esta se mantiene en 

las células endocárdicas. De esta forma se produce un gradiente de voltaje transmural  

entre epi y endocardio lo que da lugar a elevación ST típica en patrón ECG tipo 1 (figura 

12). 

 



D. Cristina Mitroi  Strain en s. Brugada 

41 
 

 

Figura 12. Mecanismo aparición alteraciones ECG en SB.  

Leyenda: a individuo normal, b y c mecanismo de aparición patrón ECG de 
repolarización precoz y patrón Brugada tipo2, d y e mecanismos responsables de 
patrón tipo 1 y aparición de reentrada de fase 2 oculta. Tomada de Sieira el al. 
Pathogenesis and management of Brugada síndrome106.  

 

Además, en el epicardio existirán células que han sido repolarizadas por completo 

perdiendo su fase plateau y otras que aún lo mantienen produciendo dispersión de la 

repolarización a este nivel. Se postula que por este mecanismo se produce reentrada 

de fase 2 y extrasistolia con tiempo de acoplamiento corto como fase incipiente de 

arritmias ventriculares malignas (figura 13). 
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Figura 13. Mecanismo de arritmogénesis en SB.  

Tomada de Antzelevitch et al. Brugada Syndrome: Clinical, Genetic, Molecular, Cellular, 
and Ionic Aspects10 

 

En la teoría de la repolarización juega un papel muy importante la dispersión de la 

repolarización en el propio epicardio con despolarización tardía de células donde, por 

el notch muy marcado, se ha perdido la fase plateau. Se produce reentrada de fase  2  

y extrasístoles que son ocultos porque están rodeados por tejido en fase refractaria. Se 

cree que este mecanismo podría ser responsable de aparición de potenciales tardíos 

de alta frecuencia y fraccionamiento de los electrogramas bipolares epicárdicos107 

(figura 14). 
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Figura 14. Electrogramas bipolares de epi y endocardio (A) e inicio de arritmia 
ventricular por reentrada de fase 2 (B) en un modelo experimental de SB  

Tomada de Szel et al. Abnormal Repolarization as the Basis for Late Potentials and 
Fractionated Electrograms Recorded From Epicardium in Experimental Models of 
Brugada Syndrome107 

 

La teoría de la despolarización sostiene que la causa principal de las manifestaciones 

ECG y las arritmias asociadas a SB es una alteración de la conducción a nivel de TSVD. 

La despolarización tardía del TSVD en comparación con otras regiones de VD crea una 

diferencia de potencial eléctrico que es la base de la arritmogénesis (figura 15). 

 

 

Figura 15. Teoría de la despolarización: la conducción lenta a nivel de TSVD produce el 
patrón ECG típico de SB.  

Tomada de Sieira et al. Pathogenesis and management of Brugada síndrome106 
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Esta teoría se basa en hallazgos encontrados en pacientes con SB sometidos a estudio 

electrofisiológico y a mapping de TSVD que objetiva importantes alteraciones de la 

conducción a este nivel108,109. La evidencia científica que apoya fuertemente esta 

teoría es la demostración por Nademanee et al110 y Brugada J. et al111 que la ablación 

por catéter de estas zonas de conducción lenta produce la normalización del 

electrocardiograma y la disminución de arritmias ventriculares malignas (figura 16). 

Después de las series iniciales relativamente reducidas en cuanto al tamaño, el grupo 

de Brugada J. publica muy recientemente la serie más grande que incluye 135 

pacientes a los que se les aplica ablación epicárdica del TSVD con excelentes 

resultados112. 
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Figura 16. Imagen obtenida durante procedimiento de ablación epicárdica de TSVD 

Imagen compuesta a la izquierda por tomografía computarizada VD combinada con 
mapa electroanatómica de VD obtenida con CARTO y a la derecha por electrogramas 
obtenidos a este nivel. El color morado a nivel de TSVD significa presencia de 
electrogramas de duración prolongada y amplitud baja. Los puntos rojos significan 
zonas donde se ha aplicado ablación epicárdica. Tomado de Nademanee et al 
Prevention of ventricular fibrillation episodes in brugada syndrome by catheter ablation 
over the anterior right ventricular outflow tract epicardium110 

 

Aun así, el debate no finaliza puesto que los defensores de la teoría de la 

repolarización sostienen que la ablación epicárdica del TSVD es eficaz porque reduce 

de forma significativa el número de células eléctricamente ‘dañadas’ que son las que 

muestran un notch muy marcado y son responsables de la reentrada de fase 2 y las 

arritmias ventriculares.  

En un intento de unificar las dos teorías. Elizari et al113 proponen un modelo basado en 

anomalías de migración de las células cardiacas de cresta neural en la embriogénesis 

del corazón (figura 17). TSVD es una zona estructuralmente compleja puesto que 



D. Cristina Mitroi  Strain en s. Brugada 

46 
 

parece tener un origen embriológico diferente del resto del corazón lo que le confiere 

propiedades anatómicas, electrofisiológicas y clínicas distintas.  

                                          

Figura 17. Esquema embriogénesis TSVD a partir de células migradas de la cresta 
neural.  

Tomada de Elizari et al. Abnormal expression of cardiac neural crest cells in heart 
development: A different hypothesis for the etiopathogenesis of Brugada syndrome113 

 

Según esta teoría, anomalías de migración de células cardiacas de la cresta neural 

están provocadas por una expresión aberrante de conexinas, particularmente Cx43, lo 

que explicaría también el retraso de la despolarización y repolarización heterogénea 

demostradas en SB. Las conexinas y particularmente Cx 43 están implicadas en la 

velocidad de migración de células de la cresta neural, la velocidad de propagación del 

impulso eléctrico en el tejido cardiaco y en los defectos anatómicos de VD114,115. 

Posteriormente, en modelos animales, se vinculó la presencia de mutaciones loss-of-

function  en el gen SCN5A con fibrosis miocárdica y expresión reducida de Cx43116. Se 

postula que el canal de sodio NaV1.5 y Cx43 están conjuntamente involucrados en la 
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formación y funcionamiento de gap junctions con la consecuente trascendencia en la 

excitabilidad y el acoplamiento eléctrico de las células cardiacas. Nademanee et al117 

aportaron pruebas definitivas de la importancia de Cx43 demostrando disminución de 

la expresión de esta proteína, fibrosis epicárdica e intersticial y disminución de gap 

junctions en TSVD de pacientes con SB. 

Después de décadas de investigación en la etiopatogenia de SB queda patente la 

complejidad y la multitud de factores implicados que hace imposible adoptar en una 

sola teoría simplista sino probablemente una interacción de varias hipótesis.  

 

Anomalías estructurales de ventrículo derecho en síndrome de Brugada 
 

El síndrome de Brugada se considera una canalopatía, concepto que implica una 

anomalía puramente eléctrica capaz de determinar las manifestaciones ECG y clínicas. 

La ausencia de cardiopatía estructural evidente apoya el diagnóstico de SB7 mientras 

que, ante un patrón ECG sugestivo, primero hay que descartar situaciones 

intercurrentes que lo puedan explicar (ver subcapítulo sobre fenocopias).  

No obstante, en trabajos publicados los hallazgos de anatomía patológica no siempre 

han encajado en esta definición. En 2005 Coronel et al118 describen el caso de un 

paciente con SB y mutación en el gen SCN5A que recibió trasplante cardiaco por 

arritmias ventriculares intratables. Histológicamente presentaba hipertrofia VD, 

infiltración adiposa y fibrosis sobre todo a nivel de TSVD y pared libre VD. Un estudio 

posterior de Frustaci et al119 descubre hallazgos aún más desconcertantes. La mayoría 

de los pacientes diagnosticados con SB (14 de 18) presentaban hallazgos sugestivos de 
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miocarditis linfocitaria, 1/18 presentaba infiltración fibroadiposa  de VD sugestiva de 

displasia arritmogénica de VD (DAVD) y 3/18 hipertrofia y vacuolización difusa con 

degeneración citoplasmática más marcada en VD. Los últimos 4 pacientes eran 

portadores de mutación en el gen SCN5A. El hallazgo de los infiltrados inflamatorios en 

SB no fue confirmado en estudios posteriores. Con este trabajo queda recalcada la 

necesidad de descartar entidades que puedan mimetizar el patrón ECG.  

Zumhagen et al120 describen alteraciones morfológicas ‘moderadas’, no específicas, en 

18/21 pacientes con SB, la mayoría con hipertrofia (52%), fibrosis (24%), infiltración 

fibroadiposa (47%) y ninguno con infiltrado inflamatorio. No se encontró relación 

significativa entre los hallazgos en la biopsia cardiaca y la presencia de mutación en el 

gen SCN5A. Otro trabajo por Ohkubo et al121 encuentra alteraciones histológicas en 

13/25 pacientes con SB, concretamente hipertrofia, degeneración, desestructuración 

miocárdica e infiltración adiposa. Infiltrados linfocitarios leves se encontraron en 4/25 

sujetos. Más recientemente, Nademanee et al117 realizan estudio histológico en 6 

sujetos fallecidos por MS que fue atribuida a SB a través de diagnóstico familiar y 6 

sujetos vivos con SB sometidos a ablación epicárdica del TSVD como tratamiento para 

recurrencia de arritmias ventriculares. Hubo significativamente más fibrosis y más 

colágeno sobre todo a nivel del TSVD tanto en el epicardio como en el intersticio en 

pacientes con SB, mientras que la infiltración por grasa no era mayor en comparación 

con controles. Además, como ya hemos mencionado, también se halló una 

disminución significativa de conexina Cx43 y gap junctions. Las alteraciones 

histológicas se encontraron tanto en paciente con mutaciones SCN5A como en su 

ausencia. Esto es compatible con los estudios en animales que encuentran fibrosis 
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asociada a mutaciones SCN5A116 y también fibrosis inducida por una disminución de 

INa, una característica común en SB122. 

En definitiva, parecen existir anomalías histológicas discretas, no específicas para SB, 

sobre todo implicando existencia de fibrosis que parece íntimamente ligada a los 

mecanismos electrofisiológicos que producen SB. Las descripciones iniciales de 

infiltrados inflamatorios hacen hincapié la importancia de descartar entidades que 

mimetizan el patrón ECG. 

 

Estudios con resonancia magnética nuclear en síndrome de Brugada 
 

Según mencionamos previamente, el valor de las pruebas de imagen en SB es 

descartar anomalías estructurales que podrían imitar el patrón ECG. Sin embargo, hay 

varios trabajos que identifican alteraciones discretas por tomografía computarizada 

(TC), resonancia magnética nuclear (RMN) o ecografía. En 2001, Takagi et al123 

identifican en 81% de pacientes con SB versus 9% de controles alteraciones 

morfológicas de VD, concretamente hipo o aquinesia a nivel de TSVD (17 de 26 

pacientes) y menos frecuentes a nivel de cara inferior del VD (4/26). Las zonas de 

alteración contráctil coincidían con zonas de origen de ExV. La mitad de los pacientes 

fueron estudiados con biopsia endomiocardica encontrando fibrosis en 3/13 e 

infiltración adiposa en 1/13 pero la zona biopsiada fue el septo interventricular y no la 

pared libre VD o TSVD. Los autores de este trabajo no proporcionan una hipótesis 

sobre el origen de estos hallazgos 
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Los trabajos con RMN son más numerosos aunque no concordantes entre ellos. 

Papavasiliu et al124 encuentran, en 20 pacientes con SB en comparación con controles, 

dilatación del TSVD mientras los volúmenes y la fracción de eyección VD no son 

significativamente diferentes. Estudios más amplios siguen encontrando alteraciones 

discretas aunque no coincidentes en todos los trabajos. Catalano et al125 identifican en 

30 pacientes con SB dilatación leve sobre todo de la cámara de entrada VD, 

disminución de FE del TSVD, anomalías de contractilidad regional en 50% de los 

pacientes así como ligera dilatación del volumen telesistólico del VD. No había 

diferencias en el área TSVD o el volumen telediástolico del VD o parámetros del VI. Al 

contrario, Papavasiliu et al126, en un trabajo más amplio con 69 pacientes, hallan 

dilatación TSVD solo en pacientes con patrón tipo 1 espontáneo en comparación con 

sujetos con patrón inducido o controles, sin encontrar diferencias en otros 

parámetros. Los pacientes con patrón ECG tipo 1 espontáneo tienen ligera disminución 

FE tanto de VI como de VD y leve dilatación volumen telesistólico VD. Ninguno de los 

últimos 3 estudios mencionados usan gadolinio para detectar realce tardío. En ambos 

estudios por Papavasiliu et al se identifica presencia de grasa a nivel VD en 15-20% de 

los sujetos. 

Tessa et al127 no encuentran alteraciones morfológicas significativas por RMN en 29 

pacientes con SB y patrón ECG tipo 1 aunque si se identifican ligeras alteraciones de la 

contractilidad segmentaria en 65% de los pacientes y 75% de los controles. Estas 

pequeñas alteraciones se interpretan como variantes de normalidad en la pared libre y 

fina de VD que parece tener un patrón de contracción diferente del VI como se había 

observado con anterioridad128.  
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En 2012 van Hoorn et al129 identifican dilatación tanto de VD, TSVD como de VI y 

disminución FE VD y VI en sujetos con SB y mutación SCN5A en comparación con 

pacientes sin mutación y sujetos sanos. Una minoría de pacientes (<5%) presentan 

realce tardío sin correlación con presencia de mutaciones. Otro estudio por Rudic et 

al130 confirma mayor afectación de los parámetros VD (volúmenes, TSVD y FE) en 

portadores de mutación SCN5A en comparación con sujetos con SB y no portadores de 

mutación,  sin embargo los parámetros por imagen no son predictores de riesgo.  

Finalmente, Bastiaenen el al131 identifican presencia de realce tardío en 8% de una 

serie de 78 pacientes con SB. Un total de 4/78 pacientes (5%) presentan realce tardío a 

nivel medioventricular VI y el resto  (2/78) a nivel de los puntos de inserción VD. 

Ningún paciente presenta realce tardío a nivel VD y tampoco se relaciona con 

mutaciones SCN5A. Uno de los pacientes con realce tardío presenta en la evolución 

cambios eléctricos en todas las precordiales y se identifica una mutación en la 

desmoplakina, todo ello muy sugestivo de DAVD. También en este trabajo se identifica 

ligera dilatación VD en comparación con controles y ligera dilatación VD e VI en los que 

tienen mutación SCN5A versus sin mutación. Los autores sugieren que existe un 

componente de miocardiopatía que afecta también VI en SB aunque no ofrecen una 

hipótesis en cuanto al mecanismo. 

En conclusión, los hallazgos encontrados en estudios con RMN son dispersos y poco 

concordantes. Casi todos identifican ligera dilatación cavidades derechas aunque sin 

sobrepasar los límites de la normalidad. Las ligeras alteraciones de la contractilidad 

regional VD encontradas se documentan también en sujetos sanos. La infiltración por 

grasa de la pared libre VD como único parámetro es un hallazgo poco fiable132 y los 
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últimos estudios han renunciado a valorarla. Existe mayor coincidencia en describir 

ligera dilatación biventricular y depresión de la contractilidad en portadores de 

mutación SCN5A aunque los valores descritos siguen dentro de la normalidad. En 

cuanto al realce tardío con gadolinio como marcador de fibrosis y en consecuencia de 

miocardiopatía, su descubrimiento en SB es testimonial, poco constante y los casos 

puntuales donde fue encontrado podrían corresponder a secuelas de miocarditis o a 

casos de DAVD que imitan el patrón ECG típico de SB. Ciertamente es dificultoso 

diagnosticar fibrosis u alteraciones de contractilidad en la pared tan fina de VD con 

pruebas no invasivas de imagen. 

 

Estudios con ecocardiografía en síndrome de Brugada 
 

Aunque la resolución espacial de la ecografía no se acerca siquiera a la de RMN, la 

primera tiene la ventaja de una mayor resolución temporal, identifica mejor 

alteraciones funcionales y es más accesible. Además, las técnicas de caracterización 

miocárdica como Doppler tisular (DTI) y speckle tracking (serán tratados con más 

detalle en un subcapítulo posterior) aumentan la probabilidad de detectar cambios 

sutiles. 

Tukkie et al133 demuestran, usando DTI, en 16 pacientes con SB vs 13 controles, un 

retraso en el inicio de la sístole VD y un acortamiento del tiempo de eyección VD 

durante la provocación con flecainida. Estos hallazgos también estaban presentes en 

los 6 pacientes con patrón tipo 1 en los cuales no se administró flecainida. Asimismo 

Murata el al134 identifican contractilidad disminuida a nivel de pared libre VD usando 
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speckle tracking (ST) en pacientes sometidos a test de provocación con psilcainida (18 

non-inducible, non SB y 13 inducibles, diagnosticados con SB). La disminución de la 

contractilidad a nivel de pared libre VD fue más marcada en los pacientes con SB.  

Asimismo, el índice de Tei medido por DTI, otro marcador de la eficiencia contráctil, 

estaba alterado en ambos ventrículos en pacientes con SB durante la infusión de 

psilcainida.  

Babaee Bigi et al135 calculan usando DTI el tiempo de retraso en el inicio de la sístole 

VD en comparación con VI. Observan un tiempo de retraso superior a 40ms en 

pacientes con patrón tipo 1 y sobre todo aumentado en pacientes con antecedentes 

arrítmicos malignos. Sin embargo, realizan la medición inmediatamente después del 

test de provocación con flecainida en un porcentaje no mencionado de pacientes con 

SB que no tienen patrón espontáneo. Parecidas son las conclusiones en un estudio más 

amplio por Van Malderen et al136 que identifican tiempos más alargados hasta el inicio 

de la sístole VD en comparación controles. Dentro de la población con SB estos 

intervalos están especialmente alargados en pacientes con antecedentes de síncope y 

arritmia ventricular y en varones versus mujeres. 

Solamente un estudio muy reducido con ST en 25 pacientes con SB versus 15 pacientes 

con DAVD y 25 controles identifican cambios muy sutiles de strain y strain rate en la 

pared libre VD media y basal de los sujetos con SB a diferencia de la disminución más 

marcada objetivada en los pacientes con DAVD137.  No hay información reportada 

sobre los parámetros que reflejan retraso en la contracción VD presentes en los 

previos estudios. 
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En definitiva, el ecocardiograma ‘clásico’ aporta poco en la caracterización de SB y su 

uso se limita a descartar otras cardiopatías. Parece que los métodos más sensibles a 

parámetros temporales y contractilidad regional identifican cambios muy sutiles. Estos 

parámetros se alteran más en presencia de bloqueantes de los canales de sodio, lo que 

parece lógico puesto que estos fármacos se caracterizan por disminuir la velocidad de 

conducción y la contractilidad. Queda por demostrar si tienen valor pronostico.  

 

 
Moduladores del patrón ECG y de los eventos arrítmicos  
 

La elevación del segmento ST en SB es dinámica en muchos casos. El patrón ECG típico 

puede estar enmascarado basalmente. Hay múltiples factores que pueden revelarlo, 

desde fármacos que se usan expresamente para ello como bloqueantes de los canales 

de sodio hasta situaciones fisiológicas como el aumento de tono vagal, la fiebre, 

intoxicación con alcohol o cocaína y alteraciones iónicas o fármacos que nada tienen 

que ver con el sistema cardiovascular10. Todos estos factores deben ser evitados 

dentro de lo posible en pacientes diagnosticados con SB ya que pueden provocar 

eventos arrítmicos.  

Postema et al138 realizan una búsqueda bibliografía de todos los fármacos reportados 

que pueden inducir SB e inician una plataforma online www.brugadadrugs.org que se 

ha convertido en referente para médicos y pacientes con SB (figura 18).  
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Figura 18. Portada página web www.brugadadrugs.org 

 

Los fármacos se clasifican en 4 categorías: fármacos para evitar, fármacos 

preferiblemente evitables, fármacos antiarrítmicos (ver subcapítulo sobre tratamiento) 

y fármacos con uso diagnóstico. La tabla 8 contiene un resumen sobre fármacos y 

sustancias que pueden modular SB138,139,140. 
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Tabla 8. Fármacos y sustancias que pueden modular SB138,139,140 
Categoría Fármaco Observación 
Antiarrítmicos Ajmalina, Flecainida, Psilcainida, 

Procainamida 
Se usan para provocación 

Amiodarona, Propafenona, 
Disopiramida, Lidocaína, 
Propranolol, Verapamilo, 
Vernakalant 

Mecanismos múltiples que disminuyen las 
corrientes de entrada de sodio y/o calcio 

Psicotrópicos Amitriptilina, Clomipramina, 
Desipramina, Litio, Loxapina, 
Nortriptilina, Trifluoperazina, 
Oxicarbazepina 

Más tóxicos. Especialmente peligrosos en 
sobredosis. Nortriptilina aumenta 5 veces el 
riesgo de MSC.  
Litio inhibe INa en dosis terapéuticas 

Carbamazepina, Doxepina, 
Fluoxetina, Imipramina, 
Maprotilina, Fenitoina, 
Tioridazina, Bupropion 
Fluvoxamina, Lamotrigina 

Menos tóxicos 
Inhiben INa. Sobre todo inducen patrón ECG, 
los síncopes/arritmias menos frecuentes 

Anestésicos 
Analgésicos 

Bupivacaina, Procaina, Propofol Especialmente tóxicos. Bupivacaina produce 
arritmias tras perfusión epidural 
Propofol implicado en casos de SB con 
tormenta arrítmica y fallecimiento, 
posiblemente favorecido por acidosis, 
hiperpotasemia 

Ketamina, Tramadol  
Antihistamínicos Difenhidramina, Dimenhidrinato, 

Terfenadina, Fexofenadina 
No se han registrado arritmias 

Tóxicos Alcohol, cocaína, Cannabis Cocaína tiene un efecto parecido a la 
flecainida. Efecto alcohol dudoso, aumenta 
tono vagal, inhibe ICa-L 

Miscelánea Acetilcolina, edrofonio, 
metoclopramida, indapamida, 
ergonovina 

 

Antianginosos Diltiazem, nifedipina, 
nitroglicerina, isosorbida, 
nicorandil 

Menos demostrados, las recomendaciones se 
basan en el mecanismo de acción de los 
fármacos 

Tabla 8 Fármacos y sustancias que pueden modular SB138,139,140 

 

Konigstein et al141 revisaron exhaustivamente los casos de SB inducido por fármacos  

de uso no cardiaco y llegan a la conclusión que la toxicidad de este tipo aparece sobre 

todo en varones, tiene una tasa de mortalidad no desdeñable de 13% (teniendo en 

cuenta el sesgo de selección) y puede surgir hasta semanas tras inicio del fármaco en 

cuestión (en caso de administración oral). Los fármacos más frecuentemente 

implicados fueron el propofol, el litio y la amitriptilina. Los autores sugieren que es un 
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tema muy parecido a síndrome de QT largo inducido por drogas en sujetos 

predispuestos y que debería recibir una atención parecida desde la comunidad médica.  

Aunque no es un modulador modificable, el sexo masculino favorece la aparición de SB 

que es 8-10 veces más frecuente en varones a pesar de que la transmisión genética es 

autosómica dominante, lo que no justificaría este disbalance entre los sexos5. Este  

hallazgo se ha atribuido a que ITO es más prominente en el epicardio del VD en 

hombres mientras que en mujeres la inactivación de ITO es más rápida142. Se han 

descrito casos donde la castración quirúrgica indicada como tratamiento por cáncer de 

próstata ha producido desaparición del patrón ECG tipo 1 persistente con 

anterioridad143 sugiriendo que la testosterona juega un papel fundamental. Otros 

estudios posteriores llegan a una conclusión parecida144. Es unánimemente reconocido 

que los varones tienen un cuadro clínico más agresivo con probabilidad más elevada 

de sufrir eventos arrítmicos7,145,146. 

El papel que juega la fiebre como modulador en SB fue expuesto en el subcapítulo 

Pruebas de provocación.  

EL ritmo circadiano influye en la aparición de eventos en SB con una predominancia 

nocturna y favorecida por bradicardia, posiblemente resultado de un disbalance 

simpato-vagal72. Además, el delicado equilibrio entre activación simpática y vagal 

podría verse afectado por la existencia de una alteración de la inervación autonómica 

cardiaca demostrada a raíz de defectos de captación de 123I-metayodobenzilguanidina, 

un análogo de la norepinefrina, según demostraron Wichter et al147 en 47% pacientes 

con SB versus 0% en controles. En la misma línea Kies et al148 ponen de manifiesto un 

reciclaje presinaptico aumentado de la norepinefrina con β-receptores postsinapticos 
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no modificados usando  11C-Hidroxiefedrina en un estudio con PET. Este hallazgo 

confirma una depleción de transmisores simpáticos en la sinapsis no acompañada por 

un aumento regulatorio de los receptores β adrenérgicos lo que podría ser efecto del 

disbalance simpato-vagal. El papel de estas anomalías en la arritmogenesis cardiaca 

está por demostrar. 

La hipopotasemia es otro factor que podría favorecer la aparición del fenotipo SB. En 

el noreste de Thailandia, SUDS es excepcionalmente frecuente lo que coincide con una 

zona de deficiencia de potasio endémica10. En al menos un caso reportado la 

hipopotasemia se asocia a episodios de FV en un paciente con SB asintomático 

previamente con intervalo QT normal durante los episodios149. 

 

Estratificación de riesgo en síndrome de Brugada 
 

La estratificación de riesgo en SB es crucial y a la vez muy problemática. En muchas 

ocasiones el primer síntoma en SB es una arritmia maligna145,150. Aunque el pronóstico 

vital es mejor que el inicialmente descrito151,152, hay que tener en cuenta que la 

implantación de DAI, el único tratamiento eficaz, se traduce en una alta tasa de 

complicaciones y choques inapropiados a largo plazo153,154. 

 

Parámetros clínicos 
 

Antecedente de MSC. El marcador de riesgo más potente es la presencia de 

antecedentes de MSC recuperada. A los 7 años 44% de estos pacientes repite MSC o 
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descarga apropiada del DAI155 y a los 10 años la proporción es de 48%153 (figura 19).  En 

estos casos la indicación de implante DAI es clase I8.  

 

                        

Figura 19. Incidencia de terapia apropiadas por DAI según presentación clínica.  

Tomada de Conte et al. Implantable cardioverter-defibrillator therapy in Brugada 
syndrome: A 20-year single-center experience155 

 

Síncope. El riesgo de sufrir eventos arrítmicos en pacientes con SB que sufren síncope 

es significativamente más bajo que los individuos que han presentado MSC pero más 

alto que en asintomáticos156. Los pacientes con síncope forman un grupo heterogéneo 

puesto que incluyen pacientes con etiología benigna, vasovagal, pero también sujetos 

con arritmias ventriculares no sostenidas157 (figura 20). 
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Figura 20. Episodio de FV autolimitada registrada por DAI que produce síncope. 

Tomada de Sacher et al. Syncope in Brugada syndrome patients: Prevalence, 
characteristics, and outcome 157 

 

El grupo de Sacher et al157 clasifica los pacientes con síncope según sus características 

clínicas en 3 grupos: síncope de origen probablemente arrítmico, síncope no arrítmico 

y síncope de origen dudoso. La tasa de eventos arrítmicos ventriculares durante el 

seguimiento fue de 5,5% por año de seguimiento y surgió solo en el grupo de síncope 

arrítmico mientras que en los 2 otros grupos no hubo eventos. Ninguna otra 

investigación como el EEF o Tilt test aportaron información útil. La ausencia de 

pródromos previo al síncope tampoco es un predictor fiable puesto que un 21% de los 

pacientes con síncopes arrítmicos presentaron pródromos de corta duración. Estos 

hallazgos fueron reproducidos por el grupo de Olde Nordkamp et al158 que 

describieron ausencia de eventos arrítmicos en el grupo definido como síncope no 

arrítmico. El grupo de síncope no arrítmico incluía más frecuentemente mujeres, 

sujetos jóvenes, con síncope con pródromos y presencia de desencadenantes típicos 

(como ortostatismo prolongado, dolor, calor y aglomeración excesiva) así como 

ausencia de incontinencia urinaria. Take et al159 encontraron que la presencia de 

pródromos como visión borrosa es sugestivo de síncope no arrítmico mientras que la 
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respiración anómala (agónica) se relaciona a arritmias ventriculares. Por lo tanto, una 

historia clínica atenta y exhaustiva es crucial para la valoración de estos pacientes. Las 

guías clínicas ofrecen una indicación clase IIa en pacientes con SB y  síncope que se 

juzga como secundario a arritmias ventriculares7 mientras que la Sociedad Europea de 

Cardiologia elimina la mención a arritmias ventriculares manteniendo la indicación 

clase IIa8. 

Pacientes asintomáticos. Representan más de la mitad de los pacientes incluidos en 

estudios156,160 y probablemente aún más en la vida real. La estratificación de riesgo 

tiene un papel fundamental en esta categoría por su número y el riesgo que supone la 

implantación y las posibles complicaciones posteriores del DAI. 

Sexo. A pesar de que la probabilidad de tener una mutación causante es igual entre los 

2 sexos, hay 8-10 veces más varones afectados por SB que mujeres. En registros 

amplios entre 64% y hasta 94% de los que han presentado MSC recuperada son 

varones153,155 y el sexo masculino magnifica 3 veces el riesgo de presentar un patrón 

tipo 1 o inducibilidad de arritmias ventriculares en el EEF y hasta 7 veces el riesgo de 

sufrir arritmias ventriculares clínicas145. Sin embargo, puesto que los que no sufren 

eventos son en su mayoría también varones, el sexo masculino no se ha identificado 

como un predictor independiente de riesgo145,156 salvo en un solo estudio donde se 

aplica sólo análisis univariante18. Aunque las mujeres parecen pertenecer a un grupo 

menos expuesto, la estratificación de riesgo en este grupo es más difícil y un 

porcentaje más bajo presentan patrón ECG tipo 1161. 

Edad. La mayoría de los eventos arrítmicos surgen en la ventana de edad entre 35 y 54 

años156,160. La información sobre edades más avanzadas es limitada. Conte et al162 
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reportan un grupo de 437 pacientes con SB de los cuales 25 que tenían edad superior a 

70 años. En el grupo de mayores de edad no hubo eventos arrítmicos durante 4,5 años 

de seguimiento  aunque s aparición de FA y necesidad de implante de marcapasos por 

bloqueo aurículo-ventricular (BAV). Kamakura et al163 diseñan un estudio prospectivo 

incluyendo 120 pacientes con SB. No hubo arritmias ventriculares después de los 70 

años excepto en 2 casos que se atribuyeron a cardiopatía isquémica concomitante. En 

los pacientes de mayor edad fueron más frecuentes las descargas inapropiadas por 

arritmias supraventriculares y mal funcionamiento de cable DAI. Los autores postulan 

evitar implante de DAI o no recambio a partir de los 70 años en sujetos que no han 

sufrido arritmias ventriculares 

Niños. Aunque la descripción inicial de SB incluía 3 niños1,  posteriormente se 

demostró que la prevalencia en esta categoría de edad es muy reducida164. La 

dificultad de encontrar predictores de riesgo se debe en parte a series con número 

reducido de pacientes165. Los antecedentes de arritmias ventriculares y la presencia de 

patrón tipo 1 espontáneo son predictores de riesgo y la fiebre es un desencadenante 

de eventos165. No hay predominancia masculina en la infancia. Una serie por Conte et 

al166 identifica alto riesgo de sufrir arritmias durante el test de ajmalina así como 

predisposición a arritmias supraventriculares y enfermedad de seno en pacientes 

diagnosticados. El tratamiento con DAI tiene tasas altas de complicaciones en esta 

categoría de edad. El manejo terapéutico debe ser individualizado. 

Antecedentes familiares de MSC y mutación SCN5A. En muchas enfermedades de 

trasmisión genética es común observar patrones de evolución parecidos en los 

miembros de la misma familia que comparten las mismas alteraciones genéticas. Sin 
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embargo, esta valoración de sentido común no es cierta en SB. La mayoría de los 

estudios no identifican como predictor independiente de riesgo los antecedentes 

familiares o las mutaciones SCN5A. La tabla 9 ilustra la información derivada de las 

series más amplias. 

Tabla 9. Historia familiar MS y presencia de mutación SCN5A como predictores de eventos en SB 
Estudio Número 

pacientes 
Año 
publicación 

Observaciones 

Priori167 200 2002 No se calcula odds ratio pero sensibilidad de 22-32% y 
especificidad de 57-65% para historia familiar de MS y 
presencia de mutación SCN5A 

Kamakura160 330 2009 Historia familiar MS fue predictor independiente de 
eventos con HR de 3,28 (1,42-7,6, p<0,005) 

Probst156 1029 2010 Historia familiar y mutación SCN5A no predicen eventos 
de 
Asmundis168 

289 2017 Historia familiar OR 1,19 y mutación SCN5A OR 1,54, 
ambas p NS 

 

Tabla 9. Historia familiar MS y presencia de mutación SCN5A como predictores de 
eventos en SB 

 

No solo la simple presencia o ausencia de mutación en SCN5A es trascendente. 

Meregalli et al169 demuestran que la presencia de mutaciones que producen 

truncamiento de la proteína  disminuyen de forma significativa INa y se asocian a más 

síncopes y más alteraciones de la conducción. Más complejidad resulta de la 

interacción entra la mutación propiamente dicha y los polimorfismos genéticos 

frecuentes170. Sommariva et al171 elaboran un modelo predictivo de riesgo usando 

mutaciones SCN5A y polimorfismos que parecen a predisponer a arritmias, aunque 

hasta ahora no ha sido validado externamente. Tampoco se ha valorado el poder 

predictivo de mutaciones no localizadas en el gen SCN5A. 

Fibrilación y flutter auricular. En sujetos con SB es más frecuente la FA en 

comparación con la población de la misma edad, la prevalencia descrita se encuentra 

entre 9 y 13%14,168,172. Existen también alteraciones en la conducción intra-auricular, lo 
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que podría explicar la mayor vulnerabilidad para inducir FA en pacientes con SB173. Sin 

embargo, después de tener en cuenta otras variables, la presencia de FA resulta no ser 

predictor independiente de eventos durante la evolución18,174 en la mayoría de los 

trabajos aunque Calò et al reportan lo contrario175. 

Parámetros electrocardiográficos 
 

Patrón tipo 1 espontáneo. Es uno de los hallazgos ECG que ha sido reportado de forma 

constante como predictor de riesgo independiente, aumenta al menos 2 veces el 

riesgo tanto en pacientes asintomáticos como en pacientes que han presentado 

síncopes previamente156,176,177. En los estudios que aportan análisis multivariante, el 

hazard ratio varía entre 1,8 y 6,2. En el mayor estudio multicéntrico (FINGER), la 

incidencia de eventos arrítmicos en pacientes inicialmente asintomáticos fue de 

0,8%/año en los que presentaban patrón tipo 1 espontáneo y de 0,4%/año cuando 

este patrón era inducido por fármacos156. 

Okamura et al178 demuestran que la identificación del patrón tipo 1 en el segundo o 

tercer espacio intercostal mantiene su poder predictivo en cuanto a eventos. 

Asimismo, usando ergometría convencional, el aumento de la elevación de ST en los 

primeros minutos de la recuperación parece asociarse a más eventos arrítmicos 

aunque este hallazgo no fue reportado por más estudios179. 

Fragmentación QRS (f-QRS). Este patrón ECG, inicialmente asociado a eventos 

arrítmicos en cardiopatía isquémica fue estudiado por Morita et al180 en SB. Se definió 

como presencia de más de 4 picos en una sola derivación o más de 8 picos en 

derivaciones V1 a V3 (ver figura 21) y se encontró en 43% de los pacientes con SB y en 

2,5% de los controles. Se interpretan como una alteración de la conducción en TSVD.  
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Figura 21. Fragmentación ECG 

Imágenes A hasta C representan ejemplos de fragmentación en precordiales derechas, 
ondas f presentes desde inicio de onda r hasta la parte inicial del segmento ST. Imagen 
D representa QRS sin datos de fragmentación. Tomada de Morita H et al. Fragmented 
QRS as a marker of conduction abnormality and a predictor of prognosis of Brugada 
syndrome180. 

 

Posteriormente múltiples estudios asocian este marcador con peor evolución clínica 

(están resumidos en la tabla 10). 
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Tabla 10. Fragmentación QRS como predictor de eventos en SB 
Estudio Población  Definición f-QRS Año 

public
ación 

Asociación con eventos 

Morita180 115 pacientes, 
80 controles 

>4 picos en una 
derivación, > 8 
picos en V1-V3 

2008 43% de los pacientes tienen f-QRS 
versus 2,5% de los controles 
58% de los pacientes con f-QRS 
sufrieron eventos arrítmicos versus 
6% sin F-QRS 

Take159 81 pacientes con 
síncope y patrón 
1 

Media de 7±2 
picos de V1-V3 

2012 HR 2,39 (1,1–5,6) en análisis 
multivariante 

Priori176 
PRELUDE 

308 >2 picos 
durante QRS de 
V1-V3 

2012 HR 4,94 (1,15 -15,9) en análisis 
multivariante 

Maury181 325 No precisado 2013 f-QRS más frecuente en pacientes 
con antecedentes de MSC. No se 
asocia a alteraciones de la 
conducción 

Tokioka174 246 Igual que 
Morita 

2014 HR 5,2 (1,689–16,129) en análisis 
multivariante 

Sakamoto182 129 pacientes y 
11 controles 

Igual que 
Morita 

2016 f-QRS no es un predictor de eventos 

De 
Asmundis168 

289 Igual que 
Morita 

2017 HR 6,33 (2,35-17,10) en análisis 
multivariante 

 

Tabla 10. Fragmentación QRS como predictor de eventos en SB 

 

Las limitaciones principales de f-QRS son dos: se han utilizado criterios diferentes en 

varios estudios y queda por definir mejor como influyen los ajustes de los filtros de 

baja banda (tendrían que ser inferiores a 150Hz) en su detección. Las guías 

internacionales no tienen en consideración la presencia de f-QRS a la hora de decidir 

sobre indicación implante DAI8. 

Alteración de la conducción intraventricular.  En 2 estudios, por Tokioka et al174 y por 

Juntilla et al183, se ha detectado que una duración del QRS superior a 120ms podría 

tener relación con eventos o síntomas en seguimiento. Sin embargo, ni estudios más 
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amplios168,181  ni los registros FINGER156 o PRELUDE176 encuentran relación entre 

duración QRS y eventos. 

Una serie relativamente amplia (347 sujetos), prospectiva, que incluía solo pacientes 

con SB espontáneo pero sin eventos previos encuentra que la presencia de una onda S 

amplia (duración > 40ms, amplitud > a 0,1mV) es predictor independiente de eventos 

arrítmicos en análisis multivariante (HR 39,1; 5,34–287,1). Atribuyen la aparición de la 

onda S a un retraso de activación u alteración de la conducción en la región 

anterolateral del TSVD demostrado por mapeo electroanatomico175. 

El ‘signo de aVR’ fue definido como una amplitud de onda R superior a 3mm o cociente 

R/q mayor a 0,75 en la derivación aVR  y fue interpretado como alteración de 

conducción en VD184 con aparente asociación con arritmias en el seguimiento. No se 

confirmó en estudios posteriores181,183. 

Patrón Brugada tipo1 en derivaciones frontales. Batchvarov et al45 detectaron que un 

10,3% de los pacientes con test de ajmalina positivo presentan elevación ST típica de 

patrón Brugada en derivaciones frontales. Rollin et al185 describen, en una serie 

retrospectiva, que un 9% de los pacientes con SB presentan patrón tipo 1 en 

derivaciones frontales, sea espontáneo o durante provocación farmacológica. Este 

hallazgo se asocia a eventos durante el seguimiento siendo un predictor independiente 

para eventos arrítmicos en análisis multivariante (OR 4,58; 1,70–12,32). 

Repolarización precoz en derivaciones frontales. Hoy en día la presencia de 

repolarización precoz es una causa reconocida de FV idiopática186. Sarkozy et al187 

describieron que la repolarización precoz se puede encontrar en 11% de los pacientes 

con SB.  Kamakura et al160 confirman una prevalencia del 11% del patrón de 
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repolarización precoz y, cuando coincide con patrón tipo 1, se asocia a eventos 

arrítmicos en el seguimiento con un hazard ratio de 2,66 (1,06–6,71). Otros autores 

atribuyen alto riesgo cuando la elevación de ST es horizontal188 o cuando es 

persistente en ECG repetidos189. Kaneka et al190 encuentran mayor frecuencia de 

repolarización precoz en pacientes con SB y tormentas arrítmicas (definidas como >3 

episodios de FV en 24 horas) versus SB sin tormenta arrítmica. 

Potenciales tardíos y onda T alternante. El ECG de señal promediada se usó para 

detectar potenciales tardíos que reflejarían alteración de la conducción en el ámbito 

de la cardiopatía isquémica. Hay trabajos relativamente reducidos que encuentran 

mayor frecuencia de potenciales tardíos en pacientes con SUDS que sufren FV191. Ikeda 

et al192 describen que la presencia de potenciales tardíos se asocia a eventos arrítmicos 

en SB aunque este marcador es significativo solo en análisis univariante mientras que 

en análisis multivariante pierde su valor. Parecido a los potenciales tardíos, la 

variabilidad de la amplitud de la onda T (en microvoltios) (VAT) en el análisis espectral 

se asoció a MSC en cardiopatía isquémica. Yoshioka et al193 realizan un análisis de 24 h 

de los potenciales tardíos y VAT en pacientes con SB. Los potenciales tardíos parecen 

tener variabilidad circadiana mientras que la VAT no presenta. Una combinación de 

estas 2 variables identifica a los pacientes que sufrieron eventos (estudio 

retrospectivo). Uchimura-Makita et al194 encuentran valor predictivo solo en presencia 

de VAT (OR 2,5; 1,19-5,67) pero no para potenciales tardíos Sin embargo, Sakamoto et 

al182, en un estudio prospectivo identifican un patrón circadiano en VAT que es un 

predictor independiente de arritmias ventriculares en su serie (OR 9; 1,1–232) junto 

con los antecedentes de FV (figura 22). 
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Figura 22. Variabilidad en la amplitud de la onda T 

Ejemplo de onda T alternante. (a). Trazado Holter ECG mostrando como el algoritmo 
automático separa ondas T según su amplitud y (b) calculo VAT en microvoltios. 
Tomada de Sakamoto et al. Utility of T-wave alternans during night time as a predictor 
for ventricular fibrillation in patients with Brugada syndrome182. 

 

Otros parámetros derivados de onda T. En 2006 Castro-Hevia et al195 aplican a SB 

parámetros ECG que tienen valor predictivo en el síndrome de QT largo. El intervalo 

desde pico de onda T hasta final de onda T (Tpeak-Tend) y la dispersión de Tpeak-Tend junto 

con un intervalo QT de 460ms en V2 predicen eventos arrítmicos en una población de 

29 pacientes con SB. Otro estudio encuentra datos parecidos aunque en una población 

muy reducida196. Zumhagen et al197 también detectan que los pacientes con 

antecedentes arrítmicos tienen Tpeak-Tend en V1 y el cociente Tpeak-Tend /QT prolongados 

en comparación con SB sin eventos. De momento no hay evidencia robusta para el uso 

de Tpeak-Tend de forma rutinaria y su medición es laboriosa con alta variabilidad inter e 

intraobservador (figura 23 demuestra modo de cálculo Tpeak-Tend). 
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Figura 23. Modalidad de medición Tpeak-Tend e intervalo QT.   

Tomada de Zumhagen et al. Tpeak-Tend interval and Tpeak-Tend/QT ratio in patients 
with Brugada syndrome197 

 

Parámetros derivados del estudio electrofisiológico 
 

Estudio electrofisiológico para inducción arritmias. Es uno de los aspectos más 

debatidos en lo que concierne la estratificación de riesgo en SB. Estudios iniciales 

afirman un buen poder predictivo155,177,198,199 mientras que registros amplios y 

recientes lo ponen en duda156,160,168,176. La probabilidad de inducir FV en el EEF es la 

más alta en pacientes con antecedentes de MSC, intermedia en los que solo han 

tenido síncopes y baja en los asintomáticos200. La dificultad reside en determinar si el 

poder predictivo del EEF es suficientemente potente para tomar decisiones 

terapéuticas en pacientes asintomáticos que son una gran mayoría. La figura 24 refleja 
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resumidamente el resultado de los principales estudios con EEF en pacientes 

asintomáticos. 

La diferencia global entre tasa de eventos en pacientes asintomáticos con FV inducible 

versus no inducible tras 4-6 años de seguimiento es 4,5% versus 1,5% 

respectivamente. Además, la tasa de eventos es muy variable entre las series descritas, 

siendo la más baja en el grupo japonés160 mientras que Sieira el al18 describen una tasa 

del 20% de eventos arrítmicos (la mayoría descarga apropiada de DAI, tan solo una 

MSC resucitada) a los 10 - 15 años de seguimiento.  

 

 

 

 

 

 

Figura 24. Estudios de inducibilidad arritmias en pacientes asintomáticos con SB.  

Estudio japonés se refiere a Kamakura et al160, FINGER study a Probst et al156 y Brugada 
series a Sieira et al199. Tomada de Adler et al. Clinical characteristics, 
electrocardiographic parameters, and auxiliary testing201. 

 

Un aspecto interesante es el protocolo de estimulación ventricular. Sieira et al 18 usan 

un proceso con estimulación solo en una localización (ápex VD) y obtienen un 

porcentaje del 16% de inducibilidad mientras que en los registros PRELUDE176 y 

FINGER156 se usó un protocolo con estimulación desde ápex y tracto salida VD 
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obteniendo un porcentaje de inducibilidad del 40%. La probabilidad de inducir FV 

depende del sitio de estimulación, siendo TSVD la localización que más porcentaje de 

inducibilidad presenta202 y también del número de extraestímulos, cuando más 

extraestímulos más probabilidad de obtener FV203. Por lo tanto, los resultados tan 

dispares entre estos grupos se podrían explicar por el uso de un protocolo más 

específico y que curiosamente evita estimulación en TSVD.  El trabajo que más aporta a 

este tema es el de Sroubek et al204 que incluye 8 estudios prospectivos observacionales 

en 1312 pacientes con SB sin antecedentes de MS. Concluye que el EEF para inducir FV 

es predictivo si se usan 1 o 2 extraestímulos (sin precisar localización) (HR 3,34; 1,58–

7,03) pero que un estudio negativo en un paciente asintomático con patrón 1 

espontáneo no excluye eventos especialmente a largo plazo. El EEF no aporta beneficio 

en sujetos que tienen patrón tipo 1 inducido por fármacos.  

Las recomendaciones en las guías europeas reflejan la poca consistencia de los 

estudios. Se considera clase de indicación IIb con nivel de evidencia C la implantación 

de DAI en pacientes asintomáticos con inducibilidad de FV con un protocolo de 

estimulación que incluye 2-3 extraestímulos en 2 localizaciones8. 

En el grupo de pacientes con SB y síncope la tasa de eventos es más alta y el EEF ofrece 

resultados dispares (figura 25). Una tasa de eventos arrítmicos del 12% a 3-5 años en el 

grupo de no inducibilidad es muy alta y este grupo de pacientes precisa estratificación 

adicional.  
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Figura 25. Estudios de inducibilidad arritmias en pacientes con SB y antecedentes de 
síncope. 

 Los trabajos referidos son Brugada et al198, Probst et al156, Sacher et al157, Take et al159, 
Takagi et al205. Tomada de Adler et al. Clinical characteristics, electrocardiographic 
parameters, and auxiliary testing201. 

 

Otro parámetro obtenido en EEF, el periodo refractario ventricular menor de 200ms, 

se asoció a eventos durante el seguimiento en el registro PRELUDE176 con una hazard 

ratio de 5,66 (1,57-20,34). 

 

Combinación de múltiples parámetros 
 

Múltiples estudios sugieren mayor valor pronóstico cuando se combinan varios 

factores de riesgo reconocidos. Los pacientes con uno o ningún factor tendrían bajo 

riesgo y los con 2 o 3 factores alto riesgo (figura 26). 
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Figura 26. Estratificación de riesgo con combinaciones de factores predictores  

Ejemplificación de como estratificar el riesgo usando combinación de factores 
predictores. A. Okamura et a 178 usan síncope, inducibilidad en EEF y patrón tipo 1 
espontáneo. B. Delise et al usan177 síncope, antecedentes familiares de MSC, 
inducibilidad en EEF. C. Tokioka et al174 usan f-QRS y presencia de repolarización 
precoz. D. Registro PRELUDE176, combinación síncope y patrón tipo 1 espontáneo.  

 

La aportación más recientes es de Sieira et al206 que desarrollan un modelo predictor 

de riesgo en una cohorte de 400 pacientes con SB de un solo centro. El modelo incluye 

patrón tipo 1 espontáneo, MSC en familiares < 35 años (1 punto cada uno), 

inducibilidad de arritmias ventriculares en EEF,  síncope (2 puntos cada uno), presencia 

de enfermedad de nodo sinusal (3 puntos) o muerte súbita resucitada (5 puntos). Los 

sujetos que reunían 2 o más puntos tienen un riesgo de sufrir arritmias ventriculares 

de 9,2% a los 5 años. El rendimiento predictivo del escore propuesto fue de 0,82. 

A B 

C D 
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La estratificación de riesgo sigue siendo un asunto complicado sobre todo cuando el 

paciente es asintomático y joven, con bajo riesgo global y cuando el tratamiento 

propuesto tiene alta tasa de complicaciones y supone un cambio significativo del estilo 

de vida. La figura 27 resume los principales factores de riesgo identificados.  

 

Figura 27. Principales predictores de eventos arrítmicos durante el seguimiento en 
pacientes con síndrome de Brugada. 

 Tomada de Letsas et al. Brugada Syndrome:Risk Stratification And Management. J Atr 
Fibrillation207 

 

Alternativas terapéuticas en síndrome de Brugada 
 

Las recomendaciones higiénico dietéticas son la base del tratamiento. Todos los 

pacientes con SB deben conocer la importancia del tratamiento precoz de la fiebre, 

evitar consumo excesivo de alcohol así como de cualquier otro toxico. Es trascendente 

conocer y dar a conocer a sus médicos las limitaciones que tienen en relación con el 
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uso de múltiples fármacos, no todos ellos ligados al ámbito de la cardiología. Desde 

este punto de vista la página web www.brugadadrugs.org es una herramienta 

fundamental138.  Una vez diagnosticado es importante extender el estudio a la familia 

para poder identificar precozmente sujetos predispuestos a MS. Aunque no 

mencionada en las recomendaciones internacionales, tendría sentido realizar 

revisiones periódicas de ECG basal en pacientes con SB inducido por fármacos para 

poder identificar si aparece patrón tipo 1 espontáneo ya que el paciente entraría en 

otra categoría de riesgo.  

No hay recomendaciones específicas en cuanto a la práctica deportiva8. Sabemos que 

la activación vagal nocturna y la fiebre son desencadenantes claros6 y que en teoría el 

deporte no. Amin et al208 estudian con ergometría pacientes con SB con mutación 

SCN5A (eligen mutaciones missense o que producen truncamiento precoz del canal de 

sodio) y reportan que, en comparación con controles, existe un ensanchamiento del 

QRS con el ejercicio, menos acortamiento del PR y menos acortamiento del QT junto 

con aparición de elevación de ST inducida por ejercicio. Las manifestaciones del ECG 

son más marcadas en los sujetos con mutación SCN5A presente y en pacientes con SB 

versus controles. El estudio es puramente descriptivo, no hay asociación con la 

evolución.  Makimoto et al ponen en evidencia que, el aumento de elevación de ST (> a 

0,05mV) en el minuto 1-4 de recuperación en ergometría convencional se asocia a 

eventos arrítmicos en el seguimiento como predictor independiente179. Se postula que 

el mecanismo es mediado por activación vagal precoz en los primeros minutos 

después del cese del ejercicio. Casos aislados publicados describen síncopes en el post 

ejercicio inmediato y arritmias ventriculares durante la ergometría209. Por lo tanto, no 

se debería realizar una recomendación muy permisiva solo en base a que los eventos 
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suelen aparecer por la noche. Hay que tener en cuenta el grado de hipertermia que 

podría inducir el ejercicio, así como si se realiza en medio ambiente con alta 

temperatura. Se podría plantear realizar ergometría en deportistas no protegidos con 

DAI o en deportes de alto riesgo. Una orientación sobre qué tipo de deporte es más 

arriesgado lo ofrecen Maron et al210 en un documento de consenso de la American 

Heart Association. 

Las principales alternativas terapéuticas están resumidas en la tabla 11. 

 

Tabla 11. Opciones terapéuticas en SB 
Clase Agente implicado Observaciones 
Dispositivos DAI  Indicación clase I con antecedentes de MS, 

clase IIa en síncope 
Marcapasos Casos reportados de disminución de descargas 

apropiadas 
Ablación Endocárdica Ablación focos generadores de extrasístoles 

ventriculares monomórficos 
Epicárdica Eficaz, en pleno desarrollo 

Fármacos 
tratamiento 
tormenta 
arrítmica 

Agonistas β adrenérgicos: 
isoproterenol, orciprenalina 

Uso intravenoso 

Inhibidores de la 
fosfodiesterasa III: cilostazol, 
milrinona 

Aumentan ICa-L y disminuyen ITO 

Fármacos uso 
general 

Quinidina Reduce tasa de descargas eléctrica, 
probabilidad de TA. También podría ser útil en 
asintomáticos con EEF positivo. 

Bepridil Bloquea múltiples canales ionicos 
Bepridil combinado con 
cilostazol 

La combinación disminuye taquicardia sinusal 
producida por cilostazol 

Remedios 
naturales 

Wenxin Keli Disminuye ITO, se usa para disminuir FA 

 

Tabla 11. Opciones terapéuticas en SB 

 

La implantación de DAI es la opción terapéutica principal sobre todo en pacientes 

sintomáticos. Es indicación clase I en pacientes que han sufrido MS resucitada o 

cuando se han registrado episodios de FV/TV, clase IIa en pacientes con patrón tipo 1 

espontáneo y síncope (se retiró la mención al origen del síncope presente en las 
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recomendaciones de 20137) y clase IIb en pacientes con patrón tipo 1 y estudio EEF 

con inducción de arritmias ventriculares con protocolo de 2 o 3 extraestimulos en 2 

localizaciones8 (figura 28 y 29). No se recomienda implante DAI (clase de indicación III) 

en pacientes asintomáticos.  

 

                       

Figura 28. Recomendaciones para implante DAI en pacientes con SB. 

Tomada de Silvia G. Priori et al. 2015 ESC Guidelines for the management of patients 
with ventricular arrhythmias and the prevention of sudden cardiac death8 

 

Takagi et al205 plantean un estudio que compara la evolución de los pacientes con 

indicación de DAI clase IIa versus IIb según los criterios de 2013. A los 5 años la tasa de 

eventos arrítmicos fue 2,2% anualmente vs 0,5% entre los 2 grupos, con significancia 

estadística. Así pues se confirma la validez de las recomendaciones actuales. 
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Figura 29. Representación esquemática del riesgo de sufrir MS y la consecuente 
decisión sobre implante DAI 

Tomada de Gourraud et al. Brugada syndrome: Diagnosis, risk stratification and 
management211. 

 

La posible utilidad de implantar un marcapasos fue sugerida por casos aislados que 

demostraron que la estimulación VD prevenía descargas apropiadas del DAI212,213 pero 

no fue estudiada más ampliamente. Independientemente de este aspecto se ha 

demostrado que la mutación en el gen SCN5A predispone a alteraciones de la 

conducción y enfermedad de seno que haría candidatos a implante de marcapasos a 

muchos sujetos con SB214. 

Las técnicas de ablación, inicialmente endocardicas, se aplicaron con éxito a series 

reducidas de pacientes y fueron dirigidas a erradicar extrasístoles ventriculares que 

inducían FV215,216.  Posteriormente Nademanee et al 110 y Brugada J et al 111 realizaron 

aportaciones muy significativas al tratamiento en SB. La ablación epicárdica a nivel de 

TSVD en la región que muestra potenciales tardíos y electrogramas locales 

fraccionados es capaz de reducir recurrencias, eliminar la inducibilidad de FV y 
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normalizar el patrón ECG. El tamaño de las series iniciales es limitado, con 9 y 14 

pacientes respectivamente. Otros autores describen experiencias parecidas  pero 

siguen registrando recurrencias de FV en un 27% de los pacientes217. Nademanee et al 

amplían la serie inicial a 50 pacientes y modifican al protocolo inicial de ablación tras 

observar que, la administración de ajmalina durante el procedimiento pone de 

manifiesto una superficie más grande con electrogramas fragmentados y que solo 

después de ablacionar todas estas zonas (TSVD pero con extensión a pared anterior y 

en algunos casos a cara inferior) se obtenía normalización completa del ECG y ausencia 

de recurrencias de FV 218. Brugada J. et al111 emplean infusión de flecainida en el 

protocolo de ablación desde el principio. Muy recientemente se ha publicado la serie 

más amplia de ablación epicárdica de TSVD que incluye 135 pacientes y fue 

desarrollada por el grupo de Brugada J112.  Se empieza a aplicar esta técnica no solo en 

pacientes con múltiples descargas apropiadas de DAI, sino también en pacientes 

sintomáticos (incluyendo síntomas tipo palpitaciones o presincope), portadores de DAI 

y con inducibilidad de arritmias en EEF. El patrón ECG se normaliza en 98% de los 

pacientes y solamente los 2 individuos con persistencia del patrón ECG tuvieron 

recurrencia de FV. Las guías de práctica clínica dan una indicación clase IIb nivel de 

evidencia C para ablación por catéter en pacientes con episodios de tormenta 

arrítmica o descargas apropiadas repetidas del DAI8. 

En cuanto a tratamiento farmacológico la quinidina es el único fármaco disponible con 

efecto bloqueante sobre ITO
10. Se ha usado en estudios clínicos en varios escenarios. 

Bouzemanet et al219 la administran a pacientes asintomáticos con inducibilidad de FV 

en el EEF, solo reciben DAI los pacientes que siguen teniendo inducibilidad bajo 

quinidina o cuando no se tolera. La tasa de eventos arrítmicos fue baja (1% 
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anualmente) sin diferencias entre los 2 grupos. Belhassen et al220 incluyen en un 

estudio prospectivo tanto pacientes con SB con antecedentes de FV o síncope como 

asintomáticos. Tratan con quinidina a los pacientes que normalizan respuesta a EEF 

(inicialmente inducible, bajo tratamiento no inducible). Después de casi 10 años de 

seguimiento medio solo hubo 2 eventos arrítmicos en pacientes con SB y antecedentes 

de MS que no tomaban quinidina. Se están enrolando pacientes asintomáticos con SB 

en el primer estudio randomizado doble ciego diseñado hasta la actualidad 

(http://clinicaltrials.gov/ ct2/show/NCT00789165?term_brugada&rank_2). 

Otro escenario clínico para el uso de quinidina es en los pacientes con SB y múltiples 

descargas DAI. Se ha demostrado que durante 4 años de seguimiento, el tratamiento 

con quinidina a dosis bajas suprime las descargas apropiadas o la aparición de 

tormenta arrítmica en el 85% de los pacientes221,222. Los pacientes que suspendieron 

tratamiento tuvieron recurrencia de FV que remitió al reintroducir la medicación.  La 

dosis recomendada en pacientes asintomáticos es de 600-800mg/día aunque dosis 

inferiores a 600mg suelen ser útiles para los sujetos con múltiples descargas DAI. Hasta 

un tercio desarrollan diarrea u otras reacciones adversas digestivas, la mayoría leves10. 

Las guías de práctica clínica recomiendan quinidina para tratamiento de tormenta 

arrítmica (clase IIa), como tratamiento crónico en paciente que rechazan o no pueden 

recibir DAI por motivos económicos o para tratamiento de arritmias supraventriculares 

en SB (IIa)8 

Otra opción terapéutica es el isoproterenol u otros β agonistas como la orciprenalina 

que, al contrarrestar la acción parasimpática y aumentar ICa-L, han demostrado utilidad 

en el tratamiento de la tormenta arrítmica con o sin uso concomitante de 
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quinidina223,224,225,226. Las guías dan una clase de indicación IIa para isoproterenol en la 

tormenta arrítmica8. 

Los inhibidores de la fosfodiesterasa III, el cilostazol siendo uno de los representantes, 

pueden tener utilidad en SB al aumentar ICa-L y disminuir ITO.  Cilostazol se ha 

demostrado eficaz para prevención de episodios de FV y descargas apropiadas227,228. La 

combinación cilostazol con bepridil (inhibidor de canales de calcio que disminuye la 

taquicardia sinusal inducida por cilostazol) ha demostrado ser eficaz en prevenir 

descargas del DAI en pacientes con SB y/o repolarización precoz229. La suspensión 

temporal de cilostazol produce recurrencia de FV. 

Bepridil es otro fármaco candidato a ser útil en SB. Bloquea múltiples canales iónicos, 

sobre todo de calcio (tipo L y tipo T), múltiples canales de potasio y aumenta INa a 

través de upregulation de los canales de sodio. Varias publicaciones apoyan su 

eficiencia tanto solo como en combinación con cilostazol229,230,231. 

 Wenxin Keli, un extracto de hierbas medicinales chinas, con efectos de prevenir FA se 

ha usado en uno modelos experimental animal de SB donde ha demostrado utilidad 

para inhibir arritmogénesis232. Con la excepción de la quinidina los demás fármacos 

están poco estudiados en SB y su papel queda por definir. 

 

Conclusión 
 

Los avances recientes en diagnóstico, genética y opciones terapéuticas no restan 

importancia al desconocimiento aun significativo en cuanto a estratificación de riesgo 

y manejo. Si las opciones terapéuticas son claras para el paciente de alto riesgo y se 
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han ampliado a ablación del TSVD y tratamiento con fármacos para los sujetos que 

tienen arritmias ventriculares recurrentes, poco se le ha aportado al paciente de riesgo 

intermedio. Sin tener en cuenta los obstáculos financieros, la implantación de DAI a 

pacientes de riesgo relativamente bajo está condicionada por una alta tasa de 

complicaciones sobre todo en personas jóvenes y activas. No menos importante es el 

vacío de conocimiento  de las alteraciones morfológicas y su participación en la 

fisiopatogenia de esta enfermedad. 

 

Parte II. Estudio ecocardiográfico 
 

Ecocardiografía con técnicas de caracterización tisular. Speckle tracking 
 

La ecocardiografía convencional tiene poco rendimiento en SB, básicamente se usa 

para descartar otras cardiopatías que pueden mimetizarlo. Las técnicas de 

caracterización miocárdica son más sensibles y pueden detectar alteraciones que 

pasan desapercibidas con la ecocardiografía convencional. 

Speckle tracking es una técnica de postprocesado de las imágenes clásicas en dos 

dimensiones de la ecografía convencional que, como su nombre sugiere, realiza un 

seguimiento fotograma a fotograma de los marcadores acústicos miocárdicos 

naturales (en inglés speckle). Este patrón moteado nace de la interacción del haz de 

ultrasonidos con las estructuras miocárdicas (fibras contráctiles, colágeno intersticial). 

Cada marcador acústico es único, parecido a una huella dactilar, y es posible 

identificarlo en cada uno de los fotogramas de un video realizado en ecografía 2D y 
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posteriormente calcular la distancia (deformación) y velocidad de desplazamiento de 

estos marcadores233,234 (figura 30). 

 

                                         

Figura 30. Marcadores acústicos miocárdicos.  

Ejemplo de marcador acústico miocárdico. En el cuadrado rojo se visualiza la posición 
inicial de este marcador que es seguido en su desplazamiento hasta la posición del 
cuadro de color verde. Tomada de Teske et al. Echocardiographic quantification of 
myocardial function using tissue deformation imaging, a guide to image acquisition 
and analysis using tissue Doppler and speckle tracking. Cardiovasc Ultrasound234 

 

El usuario define su región de interés (en inglés region of interest o ROI) y el software 

identifica en bloques de 20-40 pixeles marcadores acústicos miocárdicos. El 

seguimiento de estos patrones permite calcular la deformación individual de cada 

segmento miocárdico que deseemos. Permite calcular 2 nuevos parámetros: strain y 

strain rate. Strain se define como un índice adimensional de cambio de longitud 
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miocárdica a lo largo del ciclo cardiaco y se expresa en porcentaje (%). Para su cálculo 

se usa la fórmula de Lagrange (ε=L-L0/L0) donde ε es el Strain, L0 la longitud original  y 

L es la longitud instantánea en el momento de la medición. Cuando un objeto se alarga 

o estira su deformación se expresa como positiva y cuando se acorta como negativa. El 

strain rate es la velocidad con la que se produce dicha deformación y se calcula como 

v1-v2/d donde v1 es velocidad en punto 1, v2 es velocidad en punto 2 y d la distancia 

entre los 2 puntos235. Se expresa como sg-1 (figura 31).  

 

                      

Figura 31. Modalidad de cálculo strain rate y strain 

Representación esquemática de strain rate a la izquierda y strain a la derecha y la 
forma de calcularlos. Tomada de Blessberger et al. NON-invasive imaging: Two 
dimensional speckle tracking echocardiography: basic principles. Heart235 
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Puesto que la contracción miocárdica, según la disposición de las fibras miocárdicas, 

no solo produce desplazamiento en sentido longitudinal sino también en sentido radial 

y circunferencial se pueden calcular varios tipos de strain: longitudinal (negativo) en 

planos apicales, radial (positivo) y circunferencial (negativo) en planos paraesternales. 

También permite calcular el movimiento de torsión del VI sumando la rotación basal 

antihoraria y la apical en sentido de las agujas del reloj (figura 32).  

 

 

Figura 32. Disposición de fibras miocárdicas y su relación con los tipos de strain 
aplicables a VI.  

Tomada de Gorcsan et al Echocardiographic assessment of myocardial strain. J Am Coll 
Cardiol 236 
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De todos los parámetros que se pueden derivar de esta técnica el más empleado en la 

práctica clínica es el strain longitudinal. El strain radial o circunferencial tienen 

variabilidad más alta y su uso es limitado en la práctica diaria237.  Las principales 

ventajas del strain es que mide de forma directa la contractilidad regional, segmento 

por segmento miocárdico. Permite diferenciar entre la contracción activa de un 

segmento miocárdico y el desplazamiento pasivo por tracción y es independiente del 

movimiento global de traslación cardiaca237. La tecnología inicial que permitió medir el 

strain se basaba en Doppler tisular y calculaba strain y strain rate a partir de la 

velocidad de desplazamiento del tejido miocárdico. Por este motivo el desplazamiento 

global del corazón y la tracción de un segmento cicatricial por un segmento miocárdico 

sano no se podían diferenciar con tanta precisión de la contracción activa. Asimismo, la 

determinación del strain era dependiente de ángulo (solo aplicable en planos apicales), 

de interferencias sonoras, de un frame rate muy alto y tenía reproducibilidad modesta 

(figura 33). Aunque con mejor resolución temporal y menos dependiente de la calidad 

de la ventana acústica que su equivalente en speckle tracking,  los parámetros de 

deformación miocárdica derivados de DTI precisan mucha experiencia para 

interpretarlos correctamente y son más laboriosos. Muchos estudios antiguos 

emplearon esta técnica pero actualmente está en desuso. 
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Figura 33. Dependencia de ángulo de los parámetros de deformación miocárdica según 
la técnica usada para su determinación  

La medición de los parámetros de deformación miocárdica es dependiente del ángulo 
del haz de ultrasonidos con la técnica DTI mientras que con speckle tracking no. 
Tomada de Perk et al. Non-Doppler Two-dimensional Strain Imaging by 
Echocardiography-From Technical Considerations to Clinical Applications233 

 

La medición de strain se obtiene a través de un postprocesado que se realiza offline a 

partir de videos 2D con un frame rate alto, una señal ECG estable y en al menos 2 

ciclos cardiacos. El usuario tiene que especificar el plano ecográfico que está 

empleando (2, 3 o 4 cámaras) y posteriormente el software va a trazar de forma semi-

automatica el borde endocardico. El modelo más utilizado para el cálculo del strain 

global es el de 16 segmentos (6 segmentos basales, medios y apicales en plano de 4 y 2 

cámaras y los 4 segmentos basales y medios del plano de 3 cámaras). A continuación 

se produce el cálculo propiamente dicho de los valores de strain. Durante este proceso 

el ecocardiografista debe cerciorarse que el seguimiento de los marcadores acústicos 

miocárdicos es adecuado y finalmente validar los valores obtenidos. Si se observa que 

el seguimiento de las estructuras miocárdicas no es correcta y se obtienen curvas de 
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strain incorrectas es posible recolocar las zonas de interés siempre usando el primer 

fotograma y el software volverá a realizar los cálculos. Es importante introducir en la 

curva obtenida el momento del cierre de la válvula aortica ya que este momento nos 

va a ayudar determinar el valor del pico sistólico de strain y diferenciarlo de los picos 

postsistólicos (figura 34). 

 

Figura 34. Modo de cálculo strain longitudinal 

Demuestra un ejemplo de cómo se calcula el strain longitudinal. A. Las paredes 
cardiacas de un plano de 4 cámaras están divididas en 6 segmentos cada uno 
representado por un color. B. Las curvas de strain obtenidas para cada segmento 
conservando el color inicial y la relación con el cierre de la válvula aortica y la apertura 
de la válvula mitral. C y D representación color de los valores de strain obtenidos según 
escala, -20 que es un valor de strain normal se representa en rojo. Tomada de Perk et 
al. Non-Doppler Two-dimensional Strain Imaging by Echocardiography-From Technical 
Considerations to Clinical Applications233 

 

La aplicación práctica de los parámetros de deformación miocárdica del VI es extensa. 

Sobre todo se usan actualmente para detectar disfunción sistólica subclínica en 

valvulopatias, cardiopatía isquémica, cuando se emplean cardiotóxicos, para 
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caracterizar adecuadamente hipertrofia ventricular de causa desconocida o diferenciar 

entre cardiopatía hipertensiva y enfermedades infiltrativas. Para todas estas 

indicaciones se usa el valor del pico de strain longitudinal global (calculado como la 

media de los picos de strain sistólicos de los 16 segmentos) o por segmentos237. El 

tiempo hasta pico de strain es una medida de asincronia intraventricular que tiene 

implicaciones prácticas en la terapia de resincronización cardiaca para decidir la 

localización idónea de la estimulación en VI. Se usa el tiempo hasta pico de strain tanto 

para strain longitudinal como radial y se comparan los 2 valores obtenidos en los 

segmentos opuestos238. 

La principal limitación de las medidas de deformación miocárdica es su variabilidad. 

Este problema ha ido mejorando a lo largo del tiempo y, con la implementación de 

nuevo software de post-procesado, la variabilidad inter e intraobservador reportada es 

menos de 10% que es la variabilidad que generalmente se obtiene para muchas 

mediciones ecocardiográficas como por ejemplo la fracción de eyección por método 

de Simpson237. Hay múltiples motivos que influyen en la medición de strain. Una 

inadecuada ventana acústica es uno de los principales factores limitantes. La 

irregularidad de la frecuencia cardiaca (por ejemplo en FA) hace imposible obtener 

promedios del valor de strain. Una región de interés demasiado ancha puede llegar a 

incluir hasta el pericardio y disminuir el valor de strain calculado. También si la región 

de interés incluye el anillo mitral o el tracto de salida del VI el strain está falsamente 

disminuido. Es crucial comprobar que el seguimiento de las huellas miocárdicas es 

correcto, si no es así, es necesario volver modificar manualmente las regiones de 

interés. Voigt et al239 resumen en un documento de consenso los detalles técnicos para 
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procesar correctamente las imágenes 2D y definen las medidas más empleadas en 

práctica clínica en un intento de estandarizar su uso. 

En cuanto a su temporalidad, el pico de strain se puede definir de varios modos lo que 

puede influenciar en los resultados. El pico de strain sistólico es el que se produce 

antes del cierre de la válvula aortica, el pico telesistólico es el valor que registra la 

curva de strain en el momento del cierre válvula aortica y el pico de strain, la tercera 

definición, mide el pico situado en cualquier fase del ciclo cardiaco y puede incluir 

posibles picos postsistólicos (figura 35). La mayoría de las publicaciones se refieren a 

pico de strain sistólico.  

 

Figura 35. Definición de varias medidas de pico de strain que se pueden emplear 

Leyenda: P  es pico positivo de strain, puede aparecer en segmentos disquinéticos. S es 
pico de strain durante la sístole, ES es el pico telesistólico, en el momento de cierre 
válvula aortica y PSS es pico de strain, puede surgir después del cierre de v aortica en 
cuyo caso se denomina también pico postsistolico. Tomada de Voigt et al. Definitions 
for a common standard for 2D speckle tracking echocardiography: consensus document 
of the EACVI/ASE/Industry Task Force to standardize deformation imaging 239 
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No menos importante es la variabilidad que reside en la propia casa comercial que 

ofrece el programa informático. Está demostrado que General Electric (Chicago, 

Illinois) calcula valores strain longitudinal constantemente más altos que Philips 

(Andover, Massachusetts)237. Las características basales de los pacientes también 

influyen, el strain disminuye con la edad, es más alto en mujeres que en hombres, es 

menor en hipertensos, diabéticos, obesos, pacientes con diálisis renal y mayor en 

atletas. La figura 36 demuestra principales usos y fuentes de variabilidad de los valores 

de strain.  

 

 

Figura 36. Principales aplicaciones clínicas y fuentes de variabilidad de los parámetros 
de deformación miocárdica. 

Tomada de Collier et al. THE PRESENT AND FUTURE A Test in Context: Myocardial 
Strain Measured by Speckle-Tracking Echocardiography237. 
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Los parámetros de deformación miocárdica se emplearon mayoritariamente para VI. 

Posteriormente su uso se ha extendido a otras cámaras cardiacas como aurículas o VD 

(ver más adelante). 

La técnica de speckle tracking en 2D sigue el movimiento del patrón moteado solo en 

un plano lo que tiene limitaciones evidentes si pensamos en la realidad tridimensional 

de la contracción miocárdica. Últimamente se ha desarrollado la posibilidad de usar 

speckle tracking en 3 dimensiones lo que permitiría seguir el movimiento de los 

patrones moteados en todo el volumen miocárdico. Es una opción esperanzadora para 

poder cuantificar tanto deformación como volumen y fue validada en comparación con 

RMN. Puede ofrecer simultáneamente valores strain longitudinal, radial, 

circunferencial así como una combinación de ellos con rotación y torsión. Sin embargo 

tiene resolución espacial y temporal aún muy limitada, el software es muy sensible a 

artefactos por reverberación e interferencias y tiene gran variabilidad entre diferentes 

casas comerciales 240.  

 

Estudio de ventrículo derecho con ecocardiografía convencional 
 

El ventrículo derecho tiene una anatomía y una mecánica de contracción complejas y 

su correcta caracterización por ecografía es un reto. La disposición de las fibras 

miocárdicas, la localización muy anterior en la caja torácica y la ausencia de referencias 

anatómicas claras complican su valoración. Las guías internacionales recomiendan usar 

un plano apical enfocado a VD con el fin de obtener diámetros basales máximos (figura 
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37) sabiendo que una mínima angulación del transductor cambiara de forma 

significativa los valores obtenidos. 

 

                                    

Figura 37. Plano recomendado para realizar mediciones de VD 

El plano apical enfocado a VD es el plano más recomendable para obtener medidas del 
diámetro basal y medio VD. Tomada de Lang et al. Guidelines and Standards. 
Recommendations for Cardiac Chamber Quantification by Echocardiography in Adults: 
An Update from the American Society of Echocardiography and the European 
Association of Cardiovascular Imaging241 

 

Las principales medidas de tamaño VD están reflejadas en figura 38 e incluyen el 

diámetro basal y medio desde el plano apical, el diámetro del tracto de salida VD a 

nivel proximal y distal y el área telediastólica desde el plano apical. La más 

reproducible de todas las mediciones es el diámetro del tracto de salida VD distal 
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mientras que las otras dependen mucho de la oblicuidad del plano valorado y de la 

presencia de trabéculas y banda moderadora. 

 

 

Figura 38. Principales medidas anatómicas recomendadas para la valoración VD por 
eco 2D.  

Tomada de Lang et al. Guidelines and Standards. Recommendations for Cardiac 
Chamber Quantification by Echocardiography in Adults: An Update from the American 
Society of Echocardiography and the European Association of Cardiovascular 
Imaging241 
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La ecografía 3D permite medir el volumen completo del VD incluyendo tracto de 

entrada, salida y el ápex sin usar modelos geométricos y fue validada con mediciones 

realizadas por RM. Aun así, se usa poco en la práctica clínica puesto que precisa una 

excelente ventana acústica, ritmo cardiaco regular, colaboración por parte del 

paciente, software dedicado y entrenamiento específico en interpretar los resultados 

(figura 39).  

 

Figura 39. Ventrículo derecho por ecografía 3D 
Ejemplo imagen VD obtenida con ecocardiografía 3D. Las marcas blancas representan 
el volumen telediastólico y las verdes el volumen telesistólico. PV es válvula pulmonar, 
TV es válvula tricúspide, IVS es septo interventricular. Tomada de Surkova et al. The 
use of multimodality cardiovascular imaging to assess right ventricular size and 
function242.  

 

 

 



D. Cristina Mitroi  Strain en s. Brugada 

97 
 

Tabla 12. Valores normales de las mediciones relativas a VD en eco 2 y 3D241 
Parámetro Media ± desviación 

standard 
Rango de normalidad 

Diámetro basal VD (mm) 33 ± 4 25-41 
Diámetro medio VD (mm)  27 ± 4 19-35 
Diámetro longitudinal VD (mm) 71 ± 6 59-83 
Diámetro TSVD en eje largo (mm) 25 ± 2,5 20-30 
Diámetro TSVD proximal en eje corto (mm) 28 ± 3,5 21-35 
Diámetro TSVD distal en eje corto (mm) 22 ± 2,5 17-27 
Grosor pared libre VD (mm) 3 ± 1 1-5 
Área telediastólica VD (cm2)   
Varones 17 ± 3,5 10-24 
Mujeres 14 ± 3 8-20 
Área telesistólica VD (cm2)   
Varones 9 ± 3 3-15 
Mujeres 7 ± 2 3-11 
Volumen telediastólico VS indexado a superficie 
corporal (ml/m2) por eco3D 

  

Varones 61 ± 13 35-87 
Mujeres 53 ± 10,5 32-74 
Volumen telesistólico VS indexado a superficie 
corporal (ml/m2) por eco3D 

  

Varones 27 ± 8,5 10-44 
Mujeres 22 ± 7 8-36 

Tabla 12. Valores normales de los principales parámetros de tamaño VD  

Adaptada de Lang et al. Guidelines and Standards. Recommendations for Cardiac 
Chamber Quantification by Echocardiography in Adults: An Update from the American 
Society of Echocardiography and the European Association of Cardiovascular 
Imaging241. 

 

Para la valoración de la función sistólica del VD se han empleado múltiples parámetros, 

aunque es difícil especificar cuál es el más útil241,242. El TAPSE es uno de los más 

antiguos y estudiados, se obtiene usando modo M y refleja la contracción en sentido 

longitudinal de la pared libre VD. Su valor pronóstico está avalado por múltiples 

estudios, pero es dependiente de ángulo y no valora TSVD ni la contracción radial. La 

FAC (en inglés fractional area change) se calcula a partir de las áreas telediastólica y 

telesistólica de VD en plano apical 4C y es un parámetro que valora la contracción 

longitudinal y radial del VD. Se correlaciona bien con la fracción de eyección VD 

medida por RMN y tiene valor pronóstico. Sin embargo, puede tener bastante 
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variabilidad y no tiene en cuenta la participación del tracto de salida VD a la 

contracción. El índice de Tei, derivado de Doppler pulsado o Doppler tisular se calcula a 

partir de tiempo de contracción isovolumétrica + tiempo de relajación isovolumétrica 

entre tiempo de eyección. Es un parámetro fácil de calcular, reproducible, con valor 

pronóstico aunque solo refleja la contractilidad de la pared libre VD, es dependiente 

de ángulo y no es valorable cuando la presión AD esta aumentada. Otro parámetro 

derivado de Doppler tisular es la onda sistólica S’, muy fácil de medir, reproducible, 

con valor pronostico demostrado pero dependiente de ángulo y de condiciones de 

llenado y que solamente refleja contracción longitudinal. La fracción de eyección VD 

obtenida por eco3D es un parámetro prometedor que incluye la contracción TSVD, 

pero su uso se limita a los casos con excelente ventana acústica, precisa procesado 

offline con un ecocardiografista entrenado, depende de las presiones de llenado y su 

valor pronostico no está aún demostrado. Se recomienda que las mediciones relativas 

de VD tanto de tamaño como de función sistólica se realicen desde una ventana apical 

4C enfocada al VD241. La figura 40 refleja los principales parámetros que valoran la 

función sistólica VD y la tabla 13 sus límites de normalidad 
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Figura 40. Principales parámetros para valoración función sistólica VD usados en 
práctica clínica.  

Adaptada de Lang et al. Recommendations for cardiac chamber quantification by 
echocardiography in adults: An update from the American society of echocardiography 
and the European association of cardiovascular imaging241 

 

Tabla 13. Valores normales parámetros de función sistólica VD 
Parámetro Media ± desviación standard Umbral de anormalidad 
TAPSE (mm) 24 ± 3,5 <17 
FAC (%) 49 ± 7 <35 
Índice Tei por Doppler tisular 0,38 ± 0,08 >0.54 
Onda S’ por Doppler pulsado 14,1 ± 2,3 <9,5 
FEVD por eco 3D 58 ±  6.5 <45 

 

Tabla 13. Valores normales parámetros de función sistólica VD241 

 

 

Estudio ventrículo derecho empleando speckle tracking 
 

Los parámetros de deformación miocárdica derivados de speckle tracking se han 

empleado extensamente para estudiar VI aunque últimamente su aplicación a VD está 
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en pleno auge. La medición de strain VD tiene sentido solamente en el plano apical 4C 

donde mide la contracción longitudinal de la pared libre. Es una medida que valora 

toda la cara lateral del VD y es independiente de ángulo en contraste con el índice de 

Tei o la ondas S’. Asimismo parece menos afectado por condiciones de precarga en 

comparación con los demás parámetros. La contractilidad de las fibras longitudinales 

parece ser la primera afectada en situaciones de sobrecarga VD manteniendo 

inicialmente la contracción radial lo cual sugiere que la medición del strain longitudinal 

podría detectar afectación precoz243. La contractilidad radial del VD es difícilmente 

valorable en adultos pero en niños, según un estudio reciente que usa strain 

circunferencial desde plano subcostal parece factible244. 

Las valores de referencia de normalidad referidas en las guías internacionales  para 

strain solo de pared libre VD son -29±2,5 con el umbral de anormalidad para valores 

inferiores a -20241 . Coincide con estudios publicados posteriormente: metaanálisis por 

Fine et al245 encuentra valores medios de -27±2 o estudio por Muraru et al246 quienes 

describen valores de normalidad de −30,5±3,9 en 276 voluntarios sanos. Este úl mo 

trabajo detecta una media de −25,8±3,0 en el strain longitudinal global de VD en un 

modelo de 6 segmentos que incluye el septo interventricular y concluye que esta 

última es una medida más factible y más reproducible en comparación con la medición 

aislada solo en pared libre VD.  

Aparte de la calidad de la ventana acústica, las principales limitaciones para el empleo 

del speckle tracking en VD son la perdida de los marcadores acústicos por la movilidad 

muy marcada de la pared libre ventricular y la delgadez de esta pared que muchas 

veces no tiene una definición muy clara del epi o endocardio. La colocación de la zona 
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de interés muy cerca del pericardio disminuye falsamente los valores de strain 

obtenidos. Las principales casas comerciales no ofrecen software especialmente 

dedicado a VD y las mediciones se tienen que realizar empleando el modelo para VI. 

También la variabilidad de medición entre los diferentes software se mantiene para 

VD. Además, la estandarización de los parámetros de VD en la literatura en general se 

halla en una fase precoz en comparación con VI242. 

A pesar de todas las limitaciones, el strain VD ha demostrado su valor predictivo en 

múltiples estudios dedicados a pacientes con hipertensión pulmonar (HTP). Es capaz 

de detectar precozmente la disfunción VD cuando otros parámetros VD aún no se 

encuentran alterados. Un mejoría del 5% de la contractilidad por strain se traduce en 

una ventaja en supervivencia a los 4 años247. En embolismo pulmonar el strain global 

VD es un predictor independiente de mortalidad y puede identificar casos con 

evolución potencialmente desfavorable248. En insuficiencia cardiaca crónica el strain 

longitudinal global o solo de pared libre VD son predictores independientes de 

mortalidad249.  Hay múltiples campos donde se investiga el valor de los parámetros de 

deformación miocárdica del VD: infarto agudo de miocardio, predecir respuesta a 

terapia de resincronización cardiaca, predecir disfunción VD tras implante de 

asistencias ventriculares, detección precoz de displasia arritmogénica de VD, 

pronostico en tetralogía de Fallot u otras cardiopatías congénitas243. 

Recientemente, un nuevo parámetro derivado de speckle tracking ha llamado la 

atención de los investigadores. Fue denominado índex de asincronía intraventricular 

derecha y se calcula a partir de la desviación estándar del tiempo hasta pico de strain 

registrado en los 6 segmentos de VD.  Se aplican una corrección con la frecuencia 
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cardiaca utilizando la fórmula de Bazett243 (figura 41). Hay controversia sobre si incluir 

o no los 2 segmentos apicales ya que aumentan de forma significativa la variabilidad 

incluso en sujetos sanos250. Este parámetro parece relacionarse directamente con la 

respuesta a vasodilatadores pulmonares en enfermos con HTP tanto en el momento 

agudo como a largo plazo y como predictor independiente de eventos251. 

 

 

Figura 41. Ejemplo de una curva de strain con un índex de asincronía intraventricular 
alto.  

Tomada de Sokalskis et al.Added clinical value of applying myocardial deformation 
imaging to assess right ventricular function243 
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Objetivos del estudio 
 

Objetivo principal 
 

El objetivo principal de este trabajo es la valoración de la función y morfología del 

ventrículo derecho en los pacientes con síndrome de Brugada a través de las técnicas 

ecográficas de speckle tracking y Doppler tisular y su comparación con sujetos sanos. 

 

Objetivos concretos 
 

1. Determinar si hay anomalías estructurales o de funcionamiento en el ventrículo 

derecho de los pacientes con SB en comparación con sujetos sanos.  

2. Valorar si hay correlación entre el patrón ECG y los parámetros ecográficos 

3. Valorar si existen parámetros ecocardiográficos que se puedan relacionar con 

la aparición de eventos arrítmicos durante el seguimiento de los pacientes con 

SB. 
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Hipótesis 
 

Hipótesis conceptuales 
 

Los pacientes con SB presentan alteraciones eléctricas a nivel de ventrículo derecho 

que son responsables del patrón ECG y de la aparición de arritmias ventriculares 

graves. Aunque en líneas generales no hay grandes alteraciones morfológicas del VD, 

el estudio con técnicas ecográficas como speckle tracking podría identificar cambios 

sutiles en su funcionamiento regional o global. 

 

Hipótesis operativas 
 

El estudio con ecocardiografía avanzada empleando la técnica de speckle tracking en 

una serie de pacientes con SB y un grupo de controles sanos permitirá establecer si 

existen alteraciones ecocardiográficas del VD en los pacientes con SB. 

El análisis de los datos clínicos y electrocardiográficos permitirá establecer si existe 

correlación entre los factores de riesgo conocidos y los parámetros de ecografía. 

El seguimiento de los pacientes con SB permitirá identificar a los sujetos que sufran 

eventos arrítmicos con el intento de determinar parámetros clínicos, ECG o 

ecocardiográficos que se asocien a acontecimientos adversos. 
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Pacientes y métodos 
 

Pacientes 
 

Se incluyeron todos los pacientes diagnosticados con síndrome de Brugada que 

realizan seguimiento en el Hospital Puerta de Hierro Majadahonda y que estuvieron de 

acuerdo en participar en nuestro estudio. Los estudios ecocardiográficos se realizaron 

de forma prospectiva entre Febrero 2011 y Marzo 2017. Se analizaron las 

características y el curso clínico de los pacientes desde su diagnóstico inicial en nuestro 

centro. El estudio fue aprobado por el comité ético de la misma institución y se realizó 

en conformidad con los principios de la Declaración de Helsinki. Todos los participantes 

firmaron consentimiento informado por escrito aceptando su participación. 

En total 73 pacientes aceptaron participar. Todos cumplían los criterios diagnósticos de 

SB según su descripción en el consenso de expertos publicado en 20137 y las guías de 

práctica clínica de la Sociedad Europea de Cardiologia del año 20158 concretamente 

elevación ST cóncava hacia la línea isoeléctrica, de al menos 2 mm en al menos una 

derivación precordial derecha (V1-V2) colocadas en el segundo, tercero o cuarto 

espacio intercostal presente de forma espontánea o tras provocación farmacológica. 

Finalmente 2 de los pacientes fueron excluidos al detectar estenosis aortica severa en 

1 caso y estimulación continua del VD por BAV completo en otro. 

Se recopilaron datos demográficos y clínicos de todos los pacientes: fecha de 

nacimiento, peso, talla, síntomas al diagnóstico, patrón ECG basal, test de provocación 

farmacológica, antecedentes personales, antecedentes familiares de MSC o SB, 

analítica general, enfermedades crónicas coincidentes, ecocardiograma convencional 
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para descartar cardiopatía estructural, resultados del estudio genético y EEF indicados 

por el médico responsable de cada paciente.  

Asimismo, se recopiló información sobre la fecha del implante del DAI y la aparición de 

eventos durante el seguimiento. Los pacientes portadores de DAI se revisaron 

anualmente mientras que los no portadores se revisaron cada 1-2 años. Todo ello se 

recopiló a través de la historia clínica digitalizada consultando el programa informático 

dedicado Selene ® Siemens.  

Se define como evento durante el seguimiento la aparición de muerte súbita o 

descargas del DAI por FV. Se excluyeron del análisis otro tipo de eventos DAI como la 

taquicardia ventricular no sostenida. Al finalizar el estudio todos los pacientes fueron 

interrogados sobre la aparición de nuevos eventos clínicos. Cuando no se pudo 

contactar con los pacientes se consideró como fecha de final de seguimiento la fecha 

de la última consulta cardiológica. 

Se incluyeron un grupo de 25 controles sanos con edad y sexo equivalentes al grupo de 

enfermos seleccionados entre voluntarios del personal del hospital o pacientes en los 

que se había descartado cardiopatía estructural. Se les realizó ecocardiograma y ECG 

basal siguiendo el mismo protocolo que en los pacientes con SB. No se excluyeron los 

sujetos con hipertensión arterial, diabetes mellitus o FA paroxística ya que estas eran 

situaciones presentes en el grupo de los enfermos con SB. 

El test de provocación farmacológica se realizó a indicación del médico responsable en 

pacientes que no presentaron en ningún momento patrón ECG tipo 1. En presencia de 

un médico y una enfermera entrenada se infunden flecainida 2mg/kilo de peso en 10 

min monitorizando de forma continua ECG teniendo siempre disponible material para 
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reanimación cardiopulmonar. El test se interrumpe cuando se cumplen criterios de 

positividad (inducción patrón tipo 1 con elevación ST de al menos 2mm en al menos 

una derivación de las precordiales derechas (V1-V2), tanto en su localización clásica 

(cuarto espacio intercostal) como en localización ‘alta’ en segundo o tercero espacio 

intercostal), si aparecen arritmias supra o ventriculares o ensanchamiento QRS con 

más del 30% del valor basal. Tras una prueba positiva el paciente se queda 

monitorizado hasta resolución de los cambios ECG. En casos con test de flecainida 

negativo, pero con alta sospecha clínica de SB se realizó test de ajmalina 

administrando una dosis de 1mg/kilo peso durante 5 min y siguiendo el mismo 

protocolo para flecainida. 

El estudio electrofisiológico se indicó a criterio del médico responsable de cada 

paciente. En nuestro centro se realizan en la sala de electrofisiología en condiciones de 

asepsia y bajo anestesia local. Se canalizan 2 venas femorales derechas posicionándose 

catéteres tetrapolares en aurícula derecha alta, His, ápex y tracto de salida VD de 

manera secuencial. A todos los pacientes se les realizó estimulación eléctrica 

programada mediante tres trenes de 600, 500 y 400 ms y 3 extraestímulos hasta 

periodo refractario o 200 ms, desde ápex de ventrículo derecho y desde el TSVD. Se 

definieron pacientes inducibles como aquellos en los que la estimulación programada 

indujo fibrilación ventricular, taquicardia ventricular polimórfica sostenida (más de 30 

segundos) o taquicardia ventricular polimórfica sincopal que requirió choque eléctrico. 

El implante de DAI se realizó entre 1998 y 2015 según indicaciones en vigor del 

consenso internacional de expertos celebrado en 2005, posteriormente en 20136,7 y de 

las guías europeas de práctica clínica desde su publicación en 20158 vigentes en el 
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momento de la decisión. El implante DAI se indicó a pacientes con SB espontáneo o 

farmacológico que habían sobrevivido a un episodio de MS resucitada, habían sufrido 

un síncope de características cardiogénicas o tenían un EEF con inducibilidad de 

arritmias ventriculares. Se implanto DAI mono o bicameral a indicación del médico 

responsable dependiendo de la presencia de disfunción del nodo sinusal o de arritmias 

supraventriculares. Los dispositivos se programaron con una zona de TV a una 

frecuencia de corte de 188 latidos/min con dos ráfagas de ATP seguidas de choques de 

máxima energía. La zona de FV se programó a 220 latidos/min con choques de máxima 

energía. 

El estudio genético se realizó en pacientes según indicación del médico responsable en 

colaboración con el profesor Ramon Brugada, director del centro de genética 

cardiovascular en el Instituto de Investigación Biomédica de Girona IDIBGI. El ADN se 

obtuvo a partir de muestras de sangre extraídas a los probandos y almacenadas a -

70ºC. Se utilizó una técnica de secuenciación masiva con tecnología “SureSelectxt 

Target Enrichment Custom 0.5-2.9Mb” para secuenciación de genoteca “Illumina 

Paired-End” de Agilent Technologies. Esta tecnología de procesado de muestras 

permite la captura de las regiones de interés a secuenciar. Las muestras corrieron en la 

plataforma de secuenciación “Miseq System” de Illumina. Para el análisis genético se 

seleccionaron 5 genes asociados a SB de “Sudd InCode” de Ferrer InCode (CACNA1C, 

CACNB2, GPD1L, HCN4, SCN5A). Las variantes detectadas se compararon con las bases 

de datos genéticos internacionales Ensembl Genome Browser, 1000 Genomes Browser, 

EVS, ExAc Browser, HGMD y dbSNP (NCBI) así como una base de datos propia. Se 

tuvieron en cuenta para el análisis las regiones exónicas y las flanqueantes que 

estaban en un rango de 10 pb. Por la susceptibilidad de ser potencialmente 
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patogénicas, se reportaron las variantes cuya frecuencia alélica era menor al 1% en la 

población general. El análisis de patogenicidad se estableció a partir de las 

recomendaciones en las guías clínicas del Colegio Americano para la Medicina 

Genética y Genómica en consorcio con la Asociación de Patologías Moleculares. Se 

definieron como variantes patogénicas aquellas variantes previamente asociadas y 

reportadas de ser causales de enfermedad. 

 

Protocolo de realización de ecocardiogramas 
 

El estudio ecocardiográfico se realizó por ecocardiografistas ciegos a las características 

clínicas del paciente. Los estudios se realizaron con ecocardiografo IE33 de Philips® 

usando una sonda cardiaca sector S5-1 [1 – 5 MHz]. Durante la prueba se realizó 

monitorización ECG utilizando la derivación I. El estudio se llevó a cabo con el paciente 

en decúbito lateral izquierdo manteniendo apnea en los segundos de grabación de 

imágenes, de acuerdo a las recomendaciones de la Sociedad Europea de Imagen 

Cardiovascular241. Se obtuvieron imágenes de cine estándar en los planos apicales (4 y 

2 cámaras) y las vistas paraesternales (eje largo, eje corto) utilizando la imagen 

armónica. Las imágenes dedicadas a VD se obtuvieron desde un plano apical enfocado 

a VD, siendo fundamental mantener el ápex de VD en el centro del sector donde se 

despliega la parte más amplia del diámetro basal de VD y evitando la angulación del 

transductor.  Los cines dedicados a análisis por speckle tracking se grabaron con 

especial precaución para eliminar artefactos acústicos o de movimiento y para 

visualizar adecuadamente el borde endocárdico. Se obtuvieron cines de 3 ciclos 
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cardiacos, con opción X-Res apagada, usando zoom para obtener un frame rate entre 

60 y 90 frames por segundo. 

Los parámetros de eco 2D para VD se obtuvieron según las  recomendaciones de las 

guías internacionales ya descritas en introducción 241. Desde plano el paraesternal eje 

corto se obtuvieron los diámetros TSVD proximal y  distal y desde el plano apical 

diámetro basal VD, diámetro medio ventricular VD y diámetro longitudinal así como 

área telediástolica, telesistólica y FAC. A la hora de trazar el área del VD se tomó la 

precaución de introducir trabéculas y banda moderadora VD dentro de la cavidad. Con 

modo M se determinó el TAPSE alineando el cursor con el anillo tricúspide en plano 

apical 4C enfocado a VD. El grosor de la pared del VD se midió desde plano subcostal. 

Se empleó Doppler color para valorar flujos valvulares, Doppler continuo para obtener 

velocidad máxima de la regurgitación tricúspide cuando estaba presente y Doppler 

pulsado del flujo en TSVD de donde se derivaron medidas de tiempo desde inicio de 

onda R hasta apertura y cierre de la válvula pulmonar.  Se graduó la insuficiencia 

tricúspide en ausente, leve, moderada o severa según anchura de vena contracta y la 

impresión visual del jet de regurgitación según recomendaciones europeas252. Se 

estimó la presión sistólica pulmonar sumando la presión venosa central calculada 

según el tamaño y el colapso inspiratorio de la vena cava inferior a la presión derivada 

de la velocidad máxima de regurgitación tricúspide.  Con DTI y empleando una muestra 

de Doppler pulsado a nivel de anillo tricúspide e intentando alineación cuando más 

paralela, se obtuvieron onda S’, índice de Tei (según subcapítulo dedicado en la 

introducción) y tiempo desde inicio de onda R en la señal ECG hasta inicio onda S’ 

(tiempo de contracción isovolumétrica VD).  
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El VI fue estudiado desde el plano paraesternal eje largo y eje corto. Las mediciones de 

grosor del septo interventricular, pared posterior y diámetro telediastólico se 

realizaron desde modo 2D. En el plano apical 4 y 2 cámaras se obtuvieron los 

volúmenes telediastólico, telesistólico y fracción de eyección determinada por método 

de Simpson. Se empleó Doppler color para valorar flujos valvulares, Doppler continuo 

para determinar velocidad pico a nivel de flujo aórtico, Doppler pulsado para valorar 

patrón diastólico del VI. Se usó Doppler tisular colocando una muestra de Doppler 

pulsado a nivel del anillo mitral medial y lateral manteniendo alineación cuanto más 

paralela. Se determinó en ambas localizaciones tiempo desde inicio de onda R hasta 

inicio de onda sistólica S. A partir de estas mediciones se calcularon 2 parámetros 

temporales: TTM como diferencia entre el tiempo desde inicio onda R en la señal ECG 

hasta inicio de la onda S’ en anillo tricúspide restando su equivalente en el anillo mitral 

medial y TTL de la misma manera empleando anillo tricúspide y anillo mitral lateral 

(figura 42). 

 

 

Figura 42. Modo de cálculo parámetros de asincronía derivados de Doppler tisular 

Modo de cálculo TTM restando del intervalo de tiempo desde inicio onda R a inicio de 
onda S en anillo tricúspide, su equivalente en el anillo mitral medial y TTL empleando 
anillo mitral lateral.  
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Obtención de parámetros derivados de speckle tracking 
 

El análisis se realizó offline a partir de secuencias de cine grabadas expresamente con 

un frame rate alto y al menos 3 ciclos cardiacos según se mencionó anteriormente. Se 

utilizó el software Qlab versión 7.0 proporcionado por Philips®. Los tiempos de cierre 

de válvula pulmonar y el intervalo RR se determinaron desde el trazado de Doppler 

pulsado registrado en TSVD. El análisis se realizó por ecocardiografistas 

experimentados en la técnica y ciegos a las características clínicas del paciente. 

Para calcular los valores de strain longitudinal VD se empleó un modelo dedicado al 

plano de 4C del VI, ya que el software mencionado no ofrece posibilidad de cálculo 

para VD. Para ello se colocan manualmente 3 zonas de interés a nivel de SIV basal, 

anillo tricúspide y ápex VD. Posteriormente de manera semiautomática el software 

traza el borde subendocárdico de 3 segmentos (basal, medio y apical) de la pared libre 

VD y sus correspondientes a nivel SIV. Durante el cálculo de los parámetros de strain, 

el ecocardiografista debe confirmar que el patrón moteado ventricular es seguido 

adecuadamente por el software. De no ser así se pueden corregir manualmente las 

regiones de interés siempre empleando el primer frame telediastólico y el programa 

vuelve a calcular automáticamente los valores deseados. Dada la delgadez de la pared 

libre del VD se utilizó una sola línea de tracking. Los segmentos en los que el 

seguimiento no fue correcto fueron excluidos. Si el seguimiento no fue correcto en 4 

de 6 segmentos por vista ecocardiográfica, la evaluación del strain se consideró 

subóptima y esa vista de VD fue excluida del análisis. 
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Se calculó el pico de strain definido como el pico más negativo registrado en la curva 

de strain independientemente si surgía después del cierre de válvula pulmonar. Se 

calculó el strain medio de la pared libre VD como la media de los valores de strain de 

los 3 segmentos, basal, medio y apical y su equivalente del SIV y finalmente strain 

medio global de VD incluyendo pared libre y SIV (figura 43). 

 

                 

 Figura 43. Modo de cálculo parámetros de strain longitudinal de ventrículo derecho 

Ejemplo de curvas de strain obtenidas para VD usando un modelo de 4C para VI. Los 
segmentos marcados como inferoseptal basal, medio y apical corresponden a 
segmentos basal, medio y apical cara lateral VD y los segmentos marcados como 
anterolateral basal, medio y apical corresponden a septo interventricular basal, medio 
y apical. AVA corresponde a apertura válvula pulmonar y CVA a cierre válvula 
pulmonar. 
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El programa también ofrece automáticamente tiempo hasta pico de strain en 

milisegundos. Hemos calculado un índice de asincronía a nivel basal restando del 

tiempo hasta pico de strain en segmento basal VD el tiempo hasta pico de strain en el 

segmento basal SIV. Este índice se calculó también para segmentos medios y apicales.  

De acuerdo con literatura reciente251 determinamos el índex de asincronía 

intraventricular global de VD (IAIV) que se calcula con la desviación estándar de los 

tiempos hasta pico de strain de los 4 segmentos basales pared libre ventricular y SIV 

entre la raíz cuadrada del intervalo RR en segundos. Se excluyen los segmentos 

apicales al tener mucha variabilidad incluso en controles sanos251. 

Para completar el estudio de contractilidad a nivel del TSVD determinamos un 

parámetro nuevo que denominamos acortamiento del TSVD. Se obtuvo en el plano 

paraesternal eje corto a nivel de la válvula aortica, utilizando zoom para enfocar el 

TSVD a nivel proximal. El software Qlab versión 7 permite realizar cálculos de 

deformación ‘definidos por usuario’. Para ello colocamos una zona de interés en la 

pared anterior del TSVD y otra en la pared posterior, cerca del anillo aórtico. El 

software realiza el seguimiento de estas muestras frame a frame y nos ofrece un 

porcentaje de acortamiento TSVD. La dificultad reside en colocar la muestra a nivel de 

la delgada pared miocárdica y no en el pericardio (en este caso el movimiento es muy 

reducido) y que la medición se realice de forma perpendicular al TSVD y no oblicua 

(figura 44). La curva de acortamiento obtenida permite obtener también el tiempo 

hasta pico del acortamiento TSVD.  
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Figura 44. Modo de cáculo acortamiento TSVD empleando speckle tracking 

A la izquierda esquema ejemplificando modo de cálculo del acortamiento TSVD y a la 
derecha imagen con la curva de acortamiento obtenida. 

 

 Se evaluó la variabilidad intraobservador realizando, por el mismo ecocardiografista, 

el análisis de speckle tracking a nivel del plano apical VD y a nivel de TSVD en un grupo 

de 5 controles y 10 pacientes a 3 meses de distancia en tiempo desde el primer 

análisis. La variabilidad interobservador se valoró mediante la realización del análisis 

de speckle tracking a nivel del plano apical VD y a nivel de TSVD en el mismo grupo de 

pacientes y controles  por un ecocardiografista distinto al que había obtenido la 

primera medición y que estaba ciego a los resultados obtenidos con anterioridad. 

 

 

 

Acortamiento 
TSVD 

Zonas de interés 
Patrón moteado seguido frame a 
frame Acortamiento TSVD 
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Protocolo realización de electrocardiograma basal 
 

 

Después de la realización del ecocardiograma se procedió a la realización varios ECG de 

12 derivaciones para valorar la presencia de patrón tipo 1 espontáneo en el momento 

del ecocardiograma. Se obtuvieron trazados con derivaciones V1-V2 colocadas en el 

cuarto, tercero y segundo espacio intercostal. Para valorar la presencia de 

fragmentación ECG se aplicaron los criterios utilizados en el registro PRELUDE176, la 

presencia de al menos 2 espículas en derivaciones V1-V3. Los trazados fueron 

valorados de forma independiente y cegada por 2 electrofisiólogos y solo se tuvieron 

en consideración aquellos casos donde ambos coincidieron en la presencia de f-QRS. 

Los intervalos PR, QTc, la duración QRS fueron registrados según la medición 

automática realizada por el software TraceMasterView (Philips®). En caso de sospecha 

de cálculo erróneo a la inspección visual, la medición se volvía a realizar de forma 

manual. La presencia de repolarización precoz fue definida como la presencia de un 

empastamiento en la parte final del complejo QRS o una elevación del punto J de al 

menos 1 mm en 2 derivaciones contiguas presente en cara inferior o en precordiales 

izquierdas o en ambas. 

 

Análisis estadístico 
 

Todas las variables del estudio fueron testadas para valorar su distribución normal 

según el test de Kolmogorov-Smirnov. Se rechazó el supuesto de la normalidad cuando 

la significación alcanzada en la prueba fuera inferior a 0,05. Las variables continuas se 
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representan con media ± desviación estándar  (o mediana y rango intercuartílico en las 

que no se ajustan a la distribución normal) y las variables categóricas como porcentaje. 

Para estudiar diferencias entre grupos se utilizó el test de Chi cuadrado o el test de 

Fisher para comparar variables categóricas. Para las variables numéricas se utilizó la 

prueba t de Student para muestras independientes. El test de ANOVA se utilizó para 

comparación entre 3 grupos. 

Se seleccionó el mejor punto de corte de los parámetros individuales mediante curvas 

ROC (en inglés Receiver Operating Characteristic), con el objetivo de diferenciar entre 

los grupos que presentaban o no eventos arrítmicos durante el seguimiento. Se eligió 

como punto de corte el valor de la curva ROC que se asocia a la sensibilidad y 

especificidad óptimas de cada variable para excluir eventos arrítmicos (el punto más 

cercano a la esquina superior izquierda de la curva). Como análisis multivariante, se 

incluyeron en una sola curva ROC las variables que mostraban asociación significativa 

con la aparición de eventos en el análisis univariante. 

Se empleó el test log-rank para contrastar la evolución libre de eventos arrítmicos 

dividiendo la población de pacientes con SB en 2 según el punto de corte obtenido con 

las curvas ROC para cada variable que se asociaba a aparición de eventos. Se utilizaron 

curvas Kaplan-Meier para la representación gráfica de los resultados. 

La reproducibilidad inter e intra-observador se evaluó mediante el cálculo del 

coeficiente de correlación intraclase y los gráficos de Bland-Altman.  

El análisis estadístico fue realizado empleando el programa SPSS versión 16.0 (SPSS 

INC; Chicago, Illinois, Estados Unidos). Las curvas ROC y los gráficos de Bland-Altman se 
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obtuvieron con el programa Stata versión 14.2 desarrollado por StataCorp. Un valor de 

la p<0,05 fue considerado significativo. 
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Resultados 
 

Características clínicas basales y de evolución de los pacientes con SB 
 

Se identificaron un total de 82 pacientes con SB que actualmente están en seguimiento 

en nuestro centro que tiene un área sanitaria con una población de 550.000 habitantes 

lo que permite calcular una prevalencia de 1,5 casos por cada 10.000 habitantes. De 

los 82 pacientes identificados 73 accedieron a participar en el estudio. La mayoría de 

los que denegaron su participación fue como consecuencia de cambio de domicilio con 

la consiguiente dificultad de acceso. De los 73 pacientes que aceptaron participar, 2 

fueron excluidos del análisis final al detectar la presencia de estenosis aortica severa 

con indicación para cirugía en un caso y BAV completo con necesidad de estimulación 

ventricular permanente en otro caso. De los 71 pacientes finalmente incluidos en el 

estudio 2 se perdieron del seguimiento. En estos 2 casos, para el análisis posterior, se 

tomó en cuenta la última fecha de consulta en cardiología como fecha final de 

seguimiento. La mediana de seguimiento fue de 88 meses (rango intercuartílico 62 a 

129 meses). El seguimiento mínimo fue de 10 y el máximo de 231 meses. 

La edad media de los pacientes fue de 51,3±11,3 años y 16/71 (22,3%) fueron mujeres. 

En total 39 pacientes (54,9%) presentaron patrón tipo 1 espontáneo, mientras que 32 

pacientes (45,1%) presentaron patrón tipo 1 solo después de provocación 

farmacológica. En el momento del diagnóstico 53 (74,6%) pacientes estaban 

asintomáticos, 14 (19,7%) habían tenido síncope de características cardiogénicas y solo 

4 (5,6%) habían sufrido MSC recuperada.  
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En cuanto a las características del ECG, 16 (22,5%) de los pacientes presentaban un 

patrón tipo 1 en el momento de realizar el estudio ecocardiográfico, 10 (14,1%) 

cumplían criterios de fragmentación ECG y 5 (7,2%) de repolarización precoz. En 

cuanto a antecedentes personales hubo 13 (18,3%) pacientes con HTA, 2 (2,8%) con 

diabetes mellitus, 9 (12,6%) pacientes con FA, 6 (8%) con síncopes de características 

neuromediadas. Los pacientes con síncopes de características neuromediadas fueron 

estudiados de la siguiente manera: 4 con EEF que fue negativo, 4 con Holter insertable 

que no registró arritmias ventriculares durante su vida útil y posteriormente se 

explantó (2 pacientes fueron estudiados con los 2 métodos, EEF y Holter insertable). 

Ninguno los individuos con síncope neuromediado tuvo eventos arrítmicos durante el 

seguimiento. Hubo 3 (4,2%) pacientes con diagnóstico previo de cardiopatía isquémica: 

2 de ellos con antecedentes de infarto miocardio sin onda Q, ambos con enfermedad 

aislada de arteria coronaria derecha revascularizada con stent y ecocardiograma sin 

alteraciones de la contractilidad segmentaria y otro con angina de esfuerzo con árbol 

coronario normal. Un paciente tenía prolapso mitral con insuficiencia mitral moderada 

en el momento de realización del ecograma de estudio, pero 2 años después de su 

inclusión tuvo que ser intervenido con reparación mitral por empeoramiento de la 

regurgitación. Otro paciente fue diagnosticado de insuficiencia tricúspide moderada en 

probable relación con la presencia de cable del DAI. Un tercer paciente tenía dilatación 

moderada de la aorta ascendente en relación a válvula aortica bicúspide pero 

normofuncionante.  
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Tabla 14. Principales características clínicas de los pacientes con SB 
Característica  Numero pacientes (n=71) Observaciones 
Edad (años) 51,3±11,3  
Sexo (mujeres) 16 (22,3%)  
Síncope cardiogénico (en el 
momento del dx inicial) 

14 (19,7%) Un caso con respiración agónica 
nocturna 

MS resucitada 4 (5,6%)  
Patrón tipo 1 espontáneo 39 (54,9%)  
Fragmentación ECG 10 (14,1%)  
Repolarización precoz 5 (7,2%)  
AF de MS 20 (28,2%)  
EEF no realizado 36 (50,7%)  
EEF realizado con inducción 
arritmias ventriculares 

13 (18,3%)  

Implante DAI 26 (36,6%)  
Descargas apropiadas DAI 6 (8,4%)  
Estudio genético realizado 48 (67,6%)  
Mutación genética detectada 11/48 (22,9%) 10 mutaciones en gen SCN5A, 1 en 

gen CACNA1C 
Pacientes con ningún FR 
presente 

16 (22,5%) Se consideraron FR patrón 
espontáneo, síncope cardiogénico 
o MSC, EEF positivo, AF de MSC 

FA 9 (12,6%) Todos FA paroxística, un caso con 
ablación venas pulmonares 

HTA 13(18,3%)  
Síncope neuromediado 6 (8%) Sin eventos arrítmicos en el 

seguimiento 
Cardiopatía isquémica 3 (4,2%) Ninguno con disminución FEVI o 

necrosis por ECG o eco 
Valvulopatía 2 (2,8%) Insuficiencia mitral moderada por 

prolapso mitral, IT moderada por 
cable DAI. 

Tabla 14. Principales características clínicas de los pacientes con SB 

 

En cuanto a los antecedentes familiares, 20 (28,2%) pacientes reportaron 

antecedentes familiares de MSC a edades inferiores a 55 años y 18 (25%) de ellos 

tenían familiares diagnosticados con SB.  

Se realiza estudio electrofisiológico en 35 pacientes (49,3%) que resultó positivo 

(inducibilidad de arritmias ventriculares) en 13 pacientes (37,1% de los casos en los 

cuales se realizó) y negativo en 22 pacientes (62,8% de los casos de EEF realizado).  

En cuanto a la valoración global del riesgo arrítmico tuvimos en cuenta los FR clásicos 

reconocidos en la mayoría de las series: presencia de patrón tipo 1 espontáneo, 
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síntomas (síncope o MSC resucitada), EEF con inducibilidad de arritmias ventriculares y 

antecedentes familiares de MS precoz. De esta forma solo 16 (22,5%) pacientes no 

tenían ningún FR presente, 26 (36,6%) tenían solamente un FR presente, 21 (29,6%) 

tenían 2 FR presentes y 8 (11,3%) tenían 3 FR presentes (representación gráfica en la 

figura 45). 

                 

 

Figura 45. Distribución número de factores de riesgo clásicos en la población con SB. 

 

Se realizó estudio genético en 48 (67,6%) pacientes, que resultó positivo en 11 casos 

(22,9%) de los cuales 10 tenían mutación en el gen SCN5A y un paciente tenía 

mutación en el gen CACNA1C. 
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Finalmente se decidió implante de DAI en 26 pacientes (36,6% de toda la población) en 

base a presencia de síntomas, EEF positivo o una combinación de los 2 factores. Un 

paciente asintomático pero con inducibilidad en EEF denegó la implantación de DAI. 

No hubo eventos arrítmicos clínicos durante su seguimiento. La mediana de 

seguimiento de los pacientes portadores de DAI fue de 129 meses (rango 

intercuartílico 80-169 meses) con un mínimo de 26 y un máximo de 231 meses. 

Durante el seguimiento 6 pacientes sufrieron eventos arrítmicos, todos ellos fueron 

descargas de DAI apropiadas por FV. No hubo síncopes de perfil cardiogénico ni MS en 

la población sin DAI. La tasa de eventos arrítmicos sería de 1,15% eventos/año de 

seguimiento. De los 6 pacientes que sufrieron eventos 5 (83,3%) fueron hombres, solo 

2 (33,3%) presentaron patrón tipo 1 espontáneo, 4 (66,7%) habían tenido previamente 

síncope de perfil cardiogénico o MSC resucitada. Se había realizado EEF en 4 (66,7%) 

de los 6 pacientes y fue positivo solo en 2 de ellos. De los 6 pacientes (16,7% de los que 

recibieron DAI) que sufrieron descargas del DAI por FV durante el seguimiento, 4 de 

ellos sufrieron tormentas arrítmicas (más de 3 descargas apropiadas en 24 horas). Los 

4 pacientes que sufrieron tormenta arrítmica están recibiendo tratamiento crónico 

oral con quinidina y uno de ellos fue sometido a ablación epicárdica del TSVD con éxito 

parcial (mejoró el patrón ECG pero al retirar quinidina volvió a tener descargas 

apropiadas y se volvió a pautar de forma crónica). Las características clínicas que los 

pacientes que sufrieron descargas DAI se describen en la tabla 15.  
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Tabla 15. Características clínicas de los pacientes que sufren eventos durante el seguimiento 
Px Edad Sexo Patrón ECG Síntomas al 

diagnostico 
AF de 
MSC 

EEF Numero 
FR 

1 48 V 1 MSC resucitada Sí Negativo 3 
2* 55 M 2 Inespecíficos Sí Negativo 1 
3* 52 V 2 No Sí Inducible 2 
4 35 V 2 MSC resucitada No No realizado 1 
5 54 V 2 Síncope cardiogénico No No realizado 1 
6 52 V 1 Respiración agónica No Inducible 3 

 

Tabla 15. Características clínicas de los pacientes que sufren eventos durante el 
seguimiento 

Leyenda. Px= paciente, V= varón, M=mujer, MSC=muerte súbita cardiaca, AF= 
antecedentes familiares, EEF=estudio electrofisiológico, FR=factores de riesgo, * los 
pacientes 2 y 3 son hermanos. 

 

 

Características ecocardiográficas de pacientes con SB versus sujetos controles 
 

Parámetros clásicos de ECG y ecocardiografía 2D 
 

Las características demográficas, las mediciones por ecocardiograma convencional y 

las características ECG de los pacientes con SB versus controles están resumidos en la 

tabla 16 
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Tabla 16. Características clínicas, por ecografía convencional y ECG en pacientes con 
SB versus controles 

 

Parámetro Pacientes con SB 
n=71 

Controles 
n=25 

p 

Edad (años) 51,3±11,3 51,5±10,7 NS 
Sexo (% mujeres) 22,3% 28% NS 
HTA (% individuos afectados) 18,3% 16% NS 
FA (%) 12,6% 12% NS 
Diámetro proximal TSVD (mm) 33,5±4,4 32,1±4,8 NS 
Diámetro distal TSVD (mm) 25±3,6 23,1±4,3 NS 
Grosor pared libre VD 4±0,7 3,9±0,8 NS 
Diámetro basal VD (mm) 36±5,1 34,7±4,9 NS 
Diámetro medio VD (mm) 27,85±4,9 29,1±4,7 NS 
Diámetro longitudinal VD (mm) 65,2±11,2 68±11,4 NS 
Área telediastólica VD (cm2) 13,9±4,4 13,9±5,7 NS 
Área telesistólica VD (cm2) 10,9±5,3 11,6±6,5 NS 
FAC (%) 48±10 50±10 NS 
TAPSE (mm) 23,4±3,6 23,9±4,1 NS 
Insuficiencia tricúspide leve o 
moderada  

19,7% 38,1% NS 

Presión sistólica AP (mmHg) 23,5±3,6 23,5±4,1 NS 
Volumen telediastólico VI (ml) 77,2±17,3 80,5±23,8 NS 
Volumen telesistólico VI (ml) 29,7±9,1 30,2±10,1 NS 
FEVI % 62±7,3 62,2±7,3 NS 
Intervalo PR (ms) 176,8±25 169,8±20 NS 
Duración QRS (ms) 105,1±15,3 91,3±8,3 <0,0001 
Intervalo QTc (ms) 410±20,4 409,8±16,6 NS 
Repolarización precoz 7,2% 18,2% NS 

Tabla 16 Características clínicas, por ecografía convencional y ECG en pacientes con SB 
versus controles 

Leyenda. HTA=hipertensión arterial, FA=fibrilación auricular, TSVD= tracto salida 
ventrículo derecho, VD= ventrículo derecho, FAC=fractional area change, AP=arteria 
pulmonar, VI=ventrículo izquierdo, FEVI=fracción eyección ventrículo izquierdo.  

 

En definitiva, no hay diferencias estadísticamente significativas en cuanto los 

parámetros ecocardiográficos clásicos por ecografía 2D en pacientes con SB versus 

controles. Encontramos una diferencia muy significativa de la anchura QRS en ECG de 

superficie (105,1±15,3ms en pacientes con SB vs 91,3±8,3 ms en controles con 

p<0,0001). También parece más frecuente el patrón de repolarización precoz en 

sujetos sanos en comparación con pacientes SB (18,2% vs 7,2%) aunque no alcanza 

significación estadística. 



D. Cristina Mitroi  Strain en s. Brugada 

126 
 

 

Parámetros derivados de Doppler tisular 
 

La tabla 17 resume los parámetros derivados de Doppler tisular en pacientes con SB 

versus controles. 

Tabla 17. Parámetros derivados de Doppler tisular en pacientes con SB versus controles 
Parámetro Pacientes con SB 

n=71 
Controles 

n=25 
P 

Onda S’ anillo tricúspide(cm/s) 13,8±2,3 15,7±2,8 0,005 
TTM (ms) 31,5±13,9 11,1±7,1 <0,0001 
TTL (ms) 34,5±14,7 11,3±12,1 <0,0001 
Índice de Tei 0,45±0,06 0,36±0,05 <0,0001 

Tabla 17. Parámetros derivados de Doppler tisular en pacientes con SB versus 
controles 

Leyenda: TTM se define como tiempo desde inicio onda R en ECG hasta inicio onda S 
anillo tricúspide – tiempo desde inicio Onda R en ECG hasta inicio onda S anillo mitral 
medial. TTL tiene el mismo significado reemplazando el anillo mitral medial con el 
lateral 

 

En cuanto a los parámetros derivados del Doppler tisular, observamos que la onda S’, 

que valora la contractilidad nivel de la pared libre VD, es significativamente menor en 

pacientes con SB versus controles. Asimismo, los índices que denominamos TTM y TTL 

demuestran que el inicio de la contracción sistólica marcada por la onda S está 

retrasada de forma significativa a nivel de pared libre VD en comparación con el anillo 

mitral medial y lateral en pacientes con SB versus controles. 

 
Parámetros derivados de speckle tracking 
 

La tabla 18 resume los parámetros derivados del análisis por speckle tracking. 
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Tabla 18. Parámetros derivados de speckle tracking en pacientes con SB versus controles 
Parámetro Pacientes con SB 

n=71 
Controles 

n=25 
P 

Acortamiento TSVD -20,35±4,7 -35,4±8,2 <0,0001 
Tiempo hasta pico de acortamiento TSVD (ms) 381,7±49,9 380,3±45,2 NS 
Strain long. segmento basal pared libre de VD -23,8±6,9 -29,1±7 0,003 
Tiempo hasta pico S. segmento basal VD (ms) 410,9±54,5 347,9±70,2 <0,0001 
Strain long. segmento medio pared libre de 
VD 

-25,7±6,3 -30,9±6,8 0,001 

Tiempo hasta pico S. segmento basal VD (ms) 374,6±49,3 349,4±40,2 0,03 
Strain long. segmento apical pared libre de VD -30,7±6,1 -35,9±7,2 0,002 
Tiempo hasta pico S. segmento basal VD (ms) 355,5±48,7 336±51,3 NS 
Strain long. segmento basal SIV -14,1±4,2 -18,4±5,3 <0,0001 
Tiempo hasta pico S. segmento basal SIV (ms) 359,5±62,8 393,8±71,3 0,033 
Strain long. segmento medio SIV -17,4±3,1 -18,1±3,9 NS 
Tiempo hasta pico S. segmento medio SIV 
(ms) 

324,1±43,4 353,3±56,8 0,014 

Strain long. segmento apical SIV -18,9±5,1 -19,1±4,6 NS 
Tiempo hasta pico S. segmento apical SIV (ms) 351,3±42,9 353,9±43,6 NS 
Strain long. medio pared libre VD -26,7±4,2 -31,9±4,6 <0,0001 
Strain long. medio SIV -16,8±3 -18,7±3,3 0,014 
Strain long. medio global VD -21,56±3,1 -25,30±3,0 <0,001 
Asincronía segmentos basales (ms) 47,9±48,8 -49,3±77,5 <0,0001 
Asincronía segmentos medio (ms) 51,8±50,9 -5,9±34,4 <0,0001 
Asincronía segmentos apicales (ms) 3,3±49,9 -19,6±70,9 NS 
IAIV modelo 4 segmentos 54,2±20,7 46,9±24,8 NS 

Tabla 18. Parámetros derivados de speckle tracking en pacientes con SB versus 
controles 

Leyenda: Asincronía de los segmentos basales se calcula restando desde el tiempo 
hasta pico de strain pared libre VD a nivel de segmento basal el tiempo 
correspondiente del segmento basal SIV. IAIV= índex de asincronía intraventricular se 
calcula con la desviación estándar de los tiempos hasta pico de strain a nivel de los 4 
segmentos medios y basales de la pared libre VD y SIV entre la raíz cuadrada del 
intervalo RR en segundos.  

 

Existe una disminución significativa del acortamiento del TSVD en pacientes con SB 

versus controles (-20,35±4,7 vs -35,4±8,2, p<0,0001). Asimismo, los valores de strain 

longitudinal a nivel de segmento basal, medio y apical de la pared libre del VD  y el 

segmento basal del SIV están significativamente reducidos en pacientes con SB versus 

controles. El strain longitudinal global de VD se encuentra asimismo reducido en los 

pacientes con SB, principalmente a expensas de la pared libre de VD. Las medidas de 

asincronía sugieren un retraso significativo en la contracción a nivel del segmento 
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basal y medio del VD en comparación con sus homónimos del SIV. IAIV no es diferente 

de forma significativa entre los 2 grupos. 

 

Parámetros ecocardiográficos asociados a aparición de eventos durante 
seguimiento 
 

Los pacientes que en el momento del ecocardiograma presentan un patrón tipo 1 

tienen un acortamiento del TSVD significativamente menor que el resto de los 

pacientes (-17,5±4,1 vs -21,2±4,5, p=0,006). Esto también sucede en los pacientes que 

reúnen 2 o más FR para aparición de arritmias, tienen un acortamiento del TSVD más 

reducido, aunque en el límite de la significación estadística (-19±5,2 versus -21±4,1, 

p=0,05). 

Para identificar predictores de aparición de eventos durante el seguimiento, llevamos 

a cabo un análisis univariante. Se excluyó la variable portador de DAI puesto que los 6 

eventos que surgieron durante el seguimiento fueron descargas apropiadas DAI en 

cuyo caso podría ser un factor de confusión. La aparición de eventos arrítmicos fue 

significativamente más frecuente en el grupo de pacientes que habían tenido síntomas 

con anterioridad (síncope o MSC recuperada) versus los pacientes asintomáticos 

(22,8% versus 3,8%, p=0,033). También los pacientes que sufrieron eventos arrítmicos 

tuvieron un acortamiento del TSVD significativamente reducido en comparación con 

los pacientes sin eventos (-14,6±1,4 versus -20,9±4,5, p< 0,0001) así como un intervalo 

PR significativamente más alargado (209,6±30,8ms versus 174,3±22,9ms, p=0,002) y 

un índice TEI más alto (0,54±0,02 vs 0,44±0,06, p<0,0001) (Tabla 19). 
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Tabla 19.  Análisis univariante  
Parámetro Pacientes SB con eventos 

durante seguimiento 
n=6 

Pacientes SB sin eventos 
durante seguimiento 

n=65 

p 

Presencia de síntomas 
(síncope o MSC) 

66,7% 21,5% 0,033 

Acortamiento TSVD -14,6±1,4 -20,9±4,5 <0,0001 
Índice de Tei 0,54±0,02 0,44±0,06 <0,0001 
Intervalo PR (ms) 209,6±30,8 174,3±22,9 0,002 

Tabla 19. Análisis univariante de las variables que se asocian a aparición de eventos 
durante el seguimiento 

 

El riesgo relativo de cada una de estas variables en relación con la aparición de eventos 

en el análisis univariante se muestra en la tabla 20. 

Tabla 20. Estimación riesgo para variables que se asocian a eventos en análisis univariante 
Parámetro Riesgo relativo Intervalo de confianza 
Síncope o MSC 
recuperada 

1,24 0,96 - 1,6 

Acortamiento TSVD 1,75 1,112 - 2,755 
Índice  Tei 1,5 1,082 - 2,079 
Intervalo PR (ms) 1,417 1,042 – 1,925 

Tabla 20.  Estimación riesgo para variables que se asocian a eventos en análisis 
univariante 

 

Las figuras 46-48 demuestran la comparación de las principales variables asociadas a 

eventos entre los grupos de controles, pacientes con SB sin y con eventos arrítmicos 

durante el seguimiento. En cuanto al acortamiento de TSVD, el grupo control mostró 

una media de -35,4±8,2 versus -20,9±4,5 en el grupo de pacientes con SB sin eventos y 

-14,6±1,4 en el grupo de pacientes con SB y eventos durante seguimiento, con p< 

0,0001 entre grupo control y los 2 grupos con SB y p=0,031 para la comparación entre 

los 2 grupos con SB con y sin eventos. 
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Figura 46. Comparación de la variable acortamiento del TSVD entre los grupos control, 
SB con y sin eventos. 

 

En cuanto al índice de Tei, el grupo control mostro una media de 0,36±0,05, el grupo 

con SB sin eventos 0,44±0,06 versus el grupo con SB y eventos en seguimiento 

0,54±0,02 con una p<0,001 para todas las comparaciones.  
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Figura 47. Comparación de la variable índice Tei entre los grupos control, SB con y sin 
eventos 

 

Para el intervalo PR se calculó una media de 168,8±20,9ms en el grupo control, 

174,3±22,9ms en el grupo con SB pero sin eventos versus 209,6±30,8ms en el grupo de 

SB con eventos durante el seguimiento. No hubo diferencia significativa entre el grupo 

control y el grupo con SB sin eventos pero sí entre los 2 grupos con SB (p=0,004) y 

también entre controles y pacientes con SB y eventos (p=0,002). 
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Figura 48. Comparación de la variable intervalo PR entre los grupos control, SB con y 
sin eventos 

 

Se incluyeron todas las variables que mostraron asociación con los eventos según el 

análisis univariante en un análisis multivariante mediante la realización de una curva 

ROC. Se obtuvo una asociación significativa de las variables acortamiento TSVD, índice 

Tei y el intervalo PR con la aparición de arritmias durante el seguimiento, mientras que 

la presencia de síntomas deja de tener significación estadística (área bajo curva 0,697, 

con IC 0,436-0,958 y p=0,145). En la figura 49 se muestra la curva ROC incluyendo estas 

3 variables. Las áreas bajo la curva y sus respectivos intervalos de confianza se 

describen en la tabla 21. 

P=0,004 p NS   

P=0,002 



D. Cristina Mitroi  Strain en s. Brugada 

133 
 

 

Tabla 21. Variables asociadas a aparición de eventos arrítmicos, áreas bajo la curva e IC 
Parámetro Área bajo curva p Intervalo de confianza 
Acortamiento 
TSVD 

0,905 0,003 0,830 - 0,979 

Índice Tei 0,943 0,001 0,884 - 1,000 
Intervalo PR 0,875 0,006 0,783 - 0,966 

Tabla 21. Variables asociadas a aparición de eventos arrítmicos, áreas bajo la curva e 
intervalos de confianza 

 

 

Figura 49. Curvas ROC de las principales variables asociadas a aparición de eventos 
durante seguimiento 
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La tabla 22 muestra puntos de corte, sensibilidad, especificidad y valor predictivo 

positivo y negativo, para las principales variables que se asocian a aparición de eventos 

arrítmicos durante seguimiento. La utilidad más importante de estas tres variables se 

encuentra en su elevado VPN lo que hace altamente improbable la aparición de 

eventos en pacientes con un acortamiento del TSVD por encima de 16,15 (en valor 

absoluto), un índice de Tei por debajo de 0,5 o un PR por debajo de 190 ms. 

Tabla 22. Puntos de corte y características de los principales parámetros que se asocian a eventos 
clínicos 

Parámetro Punto de corte Sb Esp VPP VPN Validez dx 
Acortamiento 
TSVD 

-16,15 100% 87,3% 42,8% 100% 88,7% 

Índice TEI 0,5 100% 87,3% 33,3% 100% 82,9% 
Intervalo PR 190 100% 81% 29,4% 100% 82,6% 

Tabla 22. Puntos de corte y características de los principales parámetros que se 
asocian a eventos clínicos 

Leyenda. Sb=sensibilidad, Esp=especificidad, VPP=valor predictivo positivo, VPN= valor 
predictivo negativo, dx= diagnostico. 

 

Finalmente, se empleó el test Log-Rank para comparar la evolución libre de eventos al 

dividir la población de pacientes con SB en 2 según el punto de corte obtenido con las 

curvas ROC para las variables que se asocian a eventos. En la representación gráfica de 

los resultados se utilizaron las curvas Kaplan-Meier. El acortamiento del TSVD, el índice 

de Tei y el intervalo PR obtuvieron valores log-rank estadísticamente significativas 

mientras que la presencia de síntomas en antecedentes no (figura 50). 
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Figura 50. Curvas Kaplan-Meier de supervivencia libre de eventos trazados empleando 
los puntos de corte de las variables que se asocian a eventos obtenidas con la curva 
ROC. 

 

Viabilidad y reproducibilidad 
 

Fue posible emplear speckle tracking para determinar el acortamiento del TSVD en el 

100% de los individuos incluidos en el estudio, tanto controles como enfermos. El 

análisis de speckle tracking de VD desde plano apical se pudo realizar en un 85% de los 

pacientes (en un 15% se excluyó completamente la vista apical del análisis) mientras 

que en 9,8% de los paciente se excluyeron solamente 1, 2 o 3 segmentos del análisis. 

Esto se debió a la presencia de una ventana acústica subóptima. 
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La reproducibilidad intra e interobservador de las medidas obtenidas por speckle 

tracking fue valorada a través del coeficiente de correlación intraclase (ICC). Los 

resultados se muestran en la tabla 23. 

Tabla 23. Coeficiente de correlación intraclase inter e intraobservador para medidas por speckle 
tracking 
Parámetro Tipo ICC Intervalo confianza p 
Acortamiento TSVD Intraobservador 0,991 0,974 – 0,997 <0,0001 

Interobservador 0,961 0,888 – 0,987 <0,0001 
Strain segm. basal VD Intraobservador 0,947 0,850 – 0,982 <0,0001 

Interobservador 0,922 0,775 - 0,974 <0,0001 
Strain segm. medio VD Intraobservador 0,898 0,724 – 0,964 <0,0001 

Interobservador 0,891 0,695 – 0,964 <0,0001 
Strain segm. apical VD Intraobservador 0,890 0,705 – 0,962 <0,0001 

Interobservador 0,970 0,910 – 0,990 <0,0001 
 Tabla 23. Coeficiente de correlación intraclase inter e intraobservador para medidas 
por speckle tracking 

 

Los gráficos Bland-Altman para acortamiento TSVD están presentados en figura 51 y 

para strain longitudinal segmento basal VD en figura 52 y para el strain global medio 

de la pared libre del VD en la figura 53. 

 

 

Figura 51. Grafico Bland-Altman que demuestra variabilidad intra e interobservador 
para acortamiento TSVD. 
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Figura 52. Grafico Bland-Altman que demuestra variabilidad intra e interobservador 
para strain longitudinal segmento basal VD 

 

 

Figura 53. Grafico Bland-Altman que demuestra variabilidad intra e interobservador 
para strain longitudinal global medio de la pared libre del VD. 

 

 

 

 



D. Cristina Mitroi  Strain en s. Brugada 

138 
 

Discusión 
 

Los resultados más significativos de nuestro estudio entran en 3 categorías.  

 Existen alteraciones ecocardiográficas en pacientes con SB en comparación con 

controles, son alteraciones tanto de la contractilidad como de asincronía entre 

los dos ventrículos. La disminución de la contractilidad de la pared libre del VD 

no sale del rango de normalidad establecido. 

 Hemos diseñado una forma fácil y reproducible de medir la contractilidad a 

nivel del TSVD, que implica usar la técnica de speckle tracking sin ser una 

medición de deformación regional sino una fracción de acortamiento. Este 

parámetro se demuestra claramente disminuido en SB en comparación con 

controles. Dentro de la población con SB el acortamiento del TSVD se 

encuentra más disminuido cuando el paciente tiene un patrón ECG tipo 1 en el 

momento del estudio ecográfico y también en pacientes que tienen múltiples 

FR para presentar arritmias en comparación con los que tienen pocos.  

 Hay 2 parámetros ecográficos, uno es el acortamiento TSVD y el otro el índice 

de Tei que se relacionan de forma significativa con la aparición de arritmias en 

el grupo con SB. Muy pocos trabajos en la literatura asocian hallazgos 

ecocardiográficos a eventos arrítmicos con SB. El intervalo PR superior a 190ms 

también se asocia a aparición de eventos durante el seguimiento. 
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Comparación entre controles y pacientes con SB 
 

En nuestro estudio hemos encontrado 2 tipos de alteraciones en pacientes con SB. 

Existe una leve disminución de la contractilidad global objetivada con los valores de 

strain, onda S’ e índice de Tei que son significativamente inferiores en el grupo de 

enfermos, aunque estos valores no salen del rango de normalidad. Otro tipo de 

alteración es la presencia de una marcada asincronía con retraso en el inicio de la 

contracción y en el tiempo hasta pico de strain en VD.  

Como medida de la contractilidad intrínseca del miocardio, la utilización del strain 

longitudinal por speckle traking ha sido validada por sonomicrometria253 y resonancia 

magnética (modalidad armónica con uso de tagging)254. Aunque ampliamente 

empleado en casi todo tipo de enfermedades del corazón izquierdo, su uso a nivel de 

VD es menor, y hasta ahora ha sido enfocado casi exclusivamente a hipertensión 

pulmonar243. Iacoviello et al137 reportan un estudio donde comparan los valores de 

strain longitudinal de la pared libre VD en 25 pacientes con SB, 25 controles y 15 

pacientes con DAVD. Obtienen valores de strain longitudinal, strain rate sistólico, 

strain rate diastólico a nivel de segmentos basal y medio pared libre del VD 

significativamente más reducidos en SB en comparación con controles, aunque más 

altos que en pacientes con DAVD. El strain longitudinal medio de la pared libre VD fue 

de -31,4+3,5 en controles y -28,5+2,3 en SB en la serie de Iacoviello y de -31,9±4,6 

versus -26,7±4,2 en la nuestra, lo que apoya la reproducibilidad de este parámetro a 

pesar de haber utilizado software de diferentes casas comerciales. A diferencia de 

nuestro trabajo no detectan diferencias en cuanto a onda S’ anillo tricúspide y no 

reportan el índice de Tei. 
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Murata el al134 también utilizan speckle tracking para estudiar una población de 

pacientes sometidos a test de provocación con psilcainida (13 enfermos versus 18 

controles). Los individuos con inducibilidad de patrón Brugada con psilcainida tienen 

strain longitudinal disminuido a nivel del segmento basal del VD (-27,3 ± 5,4 vs -22,1 ± 

3,6) y aumento de índice de Tei tanto para VD como para VI. Los valores de strain 

obtenidos son inferiores a los de nuestra serie posiblemente como consecuencia 

directa de la infusión de psilcainida, un fármaco con efecto inotrópico negativo. Los 

valores de índice de Tei obtenidos no son comparables con los de nuestra serie ya que 

son derivados de Doppler pulsado y no de DTI como en nuestro caso. 

La resonancia magnética es el estándar de oro para medir volúmenes cardiacos y 

también función contráctil. En SB los resultados han sido contradictorios. Tessa et al127 

no encuentran alteraciones en VD por RMN, en contraste con Catalano et al125 que 

detectan disminución de la contractilidad del TSVD, dilatación del tracto de entrada y 

Papavassiliu et al126 que describen dilatación del TSVD, disminución FE tanto en VI 

como en VD pero solamente en pacientes con patrón tipo 1 espontáneo. Bastienen et 

al131 coinciden en una ligera dilatación y ligera disfunción del VD pero sin sobrepasar 

los límites de la normalidad. En nuestra serie no hubo diferencias en tamaño del VD ni 

de la cámara de entrada ni del TSVD, aunque obviamente la resolución espacial de la 

ecografía no es comparable con la de la RMN. Las alteraciones sutiles de los 

parámetros de contractilidad que encontramos en nuestra serie están en la misma 

línea de los hallazgos descritos por RMN aunque no sean directamente comparables. 

Estudios con RMN más recientes coinciden en que los pacientes con mutación SCN5A 

son los que demuestran más dilatación, tanto de VD como de VI, así como peor 
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función ventricular de VD129,130. Todo ello apoya la teoría que el canal de sodio NaV1.5 

es parte de un complejo macromolecular que se relaciona con las proteínas del 

citoesqueleto celular y su incorrecto funcionamiento podría favorecer la aparición de 

miocardiopatía dilatada255 y/o de fibrosis miocárdica que fue demostrada en modelos 

animales116. En nuestra serie los 10 pacientes identificados como portadores de 

mutación en SCN5A no demostraron hallazgos diferentes en comparación con el resto 

de la población con SB.  

En cuanto a los estudios de asincronía interventricular, esta fue descrita inicialmente 

por Tukkie et al133 en una serie que incluía pacientes SB con patrón 1 basal, pacientes 

con SB inducido por flecainida y controles con test de provocación con flecainida 

negativo. La asincronía interventricular se midió como diferencia en el tiempo hasta el 

inicio de la contracción ventricular valorada con la curva de strain longitudinal 

obtenida por DTI. Este intervalo sería un equivalente del tiempo de contracción 

isovolúmétrica VD. También identificaron un acortamiento del tiempo de eyección del 

VD y una disminución del strain longitudinal como medidas de disminución de la 

función sistólica VD. La asincronía interventricular medida por este método fue de 

aproximadamente 40ms en pacientes con SB versus un valor inferior a 5ms en 

controles. En nuestra serie calculamos un parámetro parecido, tiempo hasta inicio de 

contracción sistólica en el anillo tricúspide restando su equivalente mitral medial y 

lateral, pero determinado por Doppler pulsado sobre imágenes en DTI. Cabe remarcar 

que obtuvimos unos valores de similares, una asincronia interventricular de 

34,5±14,7ms para el anillo mitral lateral en SB versus 11,3±12,1ms en controles. No 

encontramos que la asincronía interventricular fuera más marcada en pacientes con 

patrón tipo 1 versus el resto y tampoco lo medimos durante infusión de flecainida. 
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Tukkie et al interpretan los hallazgos encontrados como una prueba a favor de la 

teoría que explica la etiopatogenia del SB por un retraso en la activación y alteración 

de la conducción VD (teoría de la despolarización). Babaee Bigi et al135 utilizan la 

misma metodología y reportan un tiempo de asincronía interventricular de 39,2±3,2ms 

en sujetos con SB espontáneo o tras provocación con flecainida. En análisis 

univariante, un retraso interventricular superior a 40ms se asoció con eventos 

arrítmicos en antecedentes. 

Finalmente Van Malderen et al136 aplican la misma metodología a 124 pacientes con 

SB y 62 controles y encuentran resultados parecidos: asincronía marcada en pared 

libre del VD, sobre todo cuando existe patrón tipo 1 espontáneo con un tiempo de 

asincronía de 41,1±16,1ms. Este intervalo esta alargado sobre todo en varones con 

antecedentes de arritmias ventriculares.  

Hay bastante concordancia entre estudios previos que describen un retraso en el inicio 

de la contracción del VD medido a través de las curvas de strain derivadas de DTI. En 

nuestra serie no hemos empleado esta técnica por sus múltiples limitaciones ya 

descritas en la parte de introducción y porque preferimos utilizar una técnica más 

robusta que es speckle tracking. Sin embargo, calculamos el mismo coeficiente por 

Doppler pulsado obteniendo resultados similares en cuanto a duración en el tiempo 

aunque no encontramos relación con eventos clínicos. 

Como un método alternativo para valorar asincronía empleamos la diferencia entre 

tiempo hasta pico de strain en segmentos opuestos de VD y SIV. A diferencia de lo 

anterior, mide el tiempo hasta pico de contracción y no el tiempo de contracción 

isovolumétrica. Es un método que se utiliza en la práctica clínica habitual entre 
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paredes opuestas del VI para predecir respuesta a terapia de resincronización 

cardiaca238. A nivel de VD se utilizó un parámetro parecido (tiempo hasta pico de strain 

circunferencial determinado por RMN) para demostrar retraso en la contracción VD en 

pacientes con HTP256. El valor que obtienen es de 94±41 ms de diferencia entre pico de 

contracción VI y VD que está más retrasado. Estudios posteriores emplean 

resincronización del VD para corregir este retraso con aumento del volumen latido VD 

en pacientes con HTP de origen tromboembólico257. 

En nuestra serie detectamos un amplia asincronía entre los segmentos basales de la 

pared libre de VD y SIV en comparación con controles (47,9±48,8ms vs -49,3±77,5ms, 

p<0,0001). En sujetos con SB la contracción máxima de pared libre SB surge después 

de la del SIV mientras que en normales es al revés. Por este motivo los parámetros de 

asincronía que encontramos en los pacientes tienen todos signo positivo mientras que 

en los controles son de signo negativo. Esta diferencia es menos marcada en 

segmentos medios (51,8±50,9ms en SB versus -5,9±34,4 en controles, p< 0,001) y no 

significativa en segmentos apicales (3,3±49,9ms en SB versus -19,6±70,9ms en 

controles, p NS). Sin embargo, el índex de asincronía intraventricular derecha calculado 

para los 4 segmentos basales de VD  y SIV no fue significativamente distinto entre 

enfermos y sanos (54,2±20,7ms en SB vs 46,9±24,8ms en controles) en nuestro 

estudio. Este parámetro demostró valor pronostico en HTP250,251. Probablemente ello 

se deba a que la disfunción del VD que surge en la hipertensión pulmonar es 

directamente producida por un aumento de la postcarga mientras que en SB su 

mecanismo es menos evidente y parece relacionado a una alteración intrínseca del 

miocardio del VD. 
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Podemos afirmar que existen en la literatura un volumen suficientemente amplio de 

estudios que apoyan, por diferentes métodos de imagen, la existencia de una 

alteración de la conducción o un retraso en la contracción VD y una disminución sutil 

de la contractilidad global. Nuestro trabajo se incluye en esta categoría. La causa 

directa del retraso de la conducción no está claramente definida pero se postula que 

es el efecto de un déficit de la despolarización y de la presencia de alteraciones 

estructurales como la fibrosis 118,258,259. La despolarización depende directamente del 

correcto funcionamiento del canal de sodio NaV1.5 y de la comunicación intercelular 

por gap junctions que a su vez dependen de la integridad de la conexina Cx43115.En 

modelos animales una disminución de la Cx43 se asocia a disminución de la corriente 

de sodio, conducción lenta y heterogénea y predisposición a arritmias260. Esta hipótesis 

recibe apoyo por el trabajo realizado por Nademanee et al117 que detectan en estudio 

histológico en enfermos con SB una disminución marcada de gap junctions, Cx43 así 

como aumento de fibrosis especialmente en TSVD y región epicárdica. Parece que este 

tipo de alteraciones se limita a VD y no afecta a VI porque a este nivel hay una 

expresión algo más reducida de NaV1.5 que condiciona una reserva de despolarización 

limitada y por lo tanto más predisposición a inhibidores de canal de sodio y conducción 

heterogénea261. La existencia de una alteración de la función sistólica podría explicarse 

por la propia heterogeneidad de conducción  equivalente a la reconocida disfunción 

del VI asociada a bloqueo de rama izquierda. La pérdida de sincronía a nivel 

intraventricular derecho así como la existencia de una ligera fibrosis  miocárdica 

podrían, por lo tanto participar en la discreta disminución de la función sistólica del 

VD.  
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Alteración de la contractilidad regional a nivel de TSVD 
 

Según se explicó en el apartado dedicado a métodos, diseñamos una modalidad de 

cuantificar la contractilidad a nivel de TSVD aprovechando la técnica de speckle 

tracking. La colocación de 2 muestras de interés a nivel de la pared anterior y posterior 

del TSVD en el plano paraesternal eje corto a nivel de válvula aórtica permite obtener 

el porcentaje de acortamiento de esta región. Al ser una disminución de longitud en 

sístole, similar al strain longitudinal, tiene valores negativos que representan 

porcentaje de acortamiento. Al medir la fracción de acortamiento tenemos que 

comprobar que la medición se realiza de forma perpendicular al TSVD para no falsificar 

la medición con movimientos oblicuos. No hemos encontrado en la literatura estudios 

que utilicen speckle tracking para determinar acortamiento de este modo.  

El acortamiento del TSVD determinado por este método es significativamente menor 

en pacientes con SB versus controles (-20,35±4,7 vs -35,4±8,2, p<0,0001). Además, los 

pacientes que presentan un patrón ECG tipo 1 en el momento del estudio 

ecocardiográfico tienen un acortamiento del TSVD más reducido que los pacientes que 

tienen patrón tipo 2 o 3 (-17,5±4,1 vs -21,2±4,5, p=0,006). Asimismo, los individuos que 

acumulan más de 2 FR para arritmias tienen peor contractilidad de TSVD que los que 

tienen solo uno o ningún FR (-19±5,2 versus -21±4,1, p=0,05). 

Takagi et al123 también describieron alteraciones segmentarias de la contractilidad del 

VD por TC en 81% de la población de 26 pacientes con SB incluidos. En la mayoría de 

los casos (65%) las alteraciones estaban presentes a nivel de TSVD, pero también los 

había a nivel de cara inferior VD y detectaron además 2 aneurismas de VD. En el grupo 
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de control 2 de 23 (9%) presentaba también zonas de hipoquinesia a nivel de VD. No 

hubo correlación con eventos clínicos, aunque sí coincidencia entre el origen de la 

extrasistolia ventricular con las zonas de alteración de contractilidad. A diferencia de 

nuestro trabajo, Takagi et al no cuantifican, salvo por impresión visual, la contracción 

TSVD lo que hace difícil de valorar el grado de afectación en general. 

Con RMN, solo el estudio por Catalano et al125 cuantifica la contractilidad a nivel de 

TSVD y encuentran una FE a este nivel del 49% en SB versus 55% en controles con 

p=0,032. Es el único estudio con RMN que apoya los resultados que hemos obtenido 

en este trabajo. Papavassiliu et al126 describen solamente dilatación TSVD sin valorar la 

contractilidad de esta zona.  

En otro estudio, por Rouzet et al262, emplean la ventriculografía isotópica de equilibrio 

con hematíes marcados con 99mTc y encuentran un retraso en la contracción del TSVD 

así como heterogeneidad de la contracción a nivel de VD. Esta última fue más marcada 

en los pacientes que presentaban patrón tipo 1 durante la exploración. También 

encontraron volúmenes del VD ligeramente superiores pero no disminución de la 

función sistólica. En definitiva, Rouzet et al no detectan alteración de la contractilidad 

TSVD sino un retraso en su activación al contrario que nuestro trabajo donde la 

fracción de acortamiento está disminuida pero el tiempo hasta pico de acortamiento 

no mostró diferencia con los controles. 

El tracto de salida del VD siempre ha sido considerado el punto clave en la 

etiopatogenia y posteriormente en el posible tratamiento en el SB. Los adeptos de la 

teoría de la repolarización postulan que a este nivel aparecen potenciales tardíos de 

alta frecuencia y fraccionamiento de los electrogramas bipolares epicárdicos como 
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consecuencia de una intensa heterogeneidad de la repolarización, con células que 

pierden la fase plateau mientras que otras no, creándose de esta manera condiciones 

propicias de aparición de reentrada de fase 210. Al contrario, en la teoría de 

despolarización  se cree que la clave es el descubrimiento en el mapping epicardico de 

la cara anterior de TSVD de zonas con electrogramas con voltaje muy reducido, 

duración prolongada y postpotenciales tardíos y fraccionados108,109,263 como 

consecuencia de un retraso en la conducción. La ablación por catéter de estas zonas de 

conducción lenta produce normalización del electrocardiograma y disminución de la 

incidencia de arritmias ventriculares malignas110,111,112.  

Nuestro trabajo es el primero que detecta por ecocardiografía alteraciones 

compatibles con las descritas en electrofisiología, también porque es el primero que 

estudia esta zona de VD. Es más, hay individuos más afectados que otros lo que 

sugiere un paralelismo entre gravedad SB y contractilidad TSVD.  

Sabemos que la presencia del patrón tipo 1 en SB es lábil y depende de la influencia de 

los factores ambientales sobre las diversas corrientes iónicas10. Parece que la 

contractilidad del TSVD está influida por este factor, aunque no podemos asegurarlo 

puesto que la presencia del patrón tipo 1 espontáneo es un marcador por sí de alto 

riesgo. Una opción sería la realización de mediciones en momentos variados de la vida 

de un sujeto para buscar cambios de patrón ECG y ecográfico lo que sobrepasa los 

objetivos de este estudio.  

Aunque es difícil decantarse por una teoría u otra, la presencia de un retraso en la 

activación y contracción de la pared libre de VD y la alteración regional de 

contractilidad en el TSVD inclinan la balanza más hacia la teoría de la despolarización. 
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Aun así no es posible descartar que alteraciones iónicas como la magnificación del 

notch del potencial de acción y la perdida de la fase plateau en miocitos de la región 

epicárdica del TSVD puedan participar en la disminución de contractilidad a este nivel. 

Lo más probable es que las 2 teorías estén implicadas en la compleja etiopatogenia de 

esta enfermedad. 

 

Asociación entre eventos arrítmicos y hallazgos ecográficos 
 

Durante el seguimiento de nuestra cohorte de pacientes con SB hubo un número 

reducido de eventos arrítmicos y solamente surgieron en pacientes ya portadores de 

DAI. Solo hemos tomado en consideración la aparición de FV que precisa descarga DAI 

eliminando los eventos tipo TVNS puesto que su significado es dudoso. Encontramos 

una tasa global anual de eventos arrítmicos de 1,15%, ligeramente inferior que en 

otras series donde fue de 1,5% anualmente en registro PRELUDE176, 1,6% en el registro 

FINGER156, 1,4% en la serie de Sieira et al206, 1,6% en la serie de Delise et al177, 1,86% 

en la serie de Okamura et al178(excluyeron pacientes con SB y antecedentes de MS) 

pero 2,6% anualmente en la serie de Tokioka et al174. En la tabla 24 presentamos las 

principales características de los pacientes de forma comparativa. 
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Tabla 24. Características de los pacientes incluidos en las principales series publicadas en SB 
 PRELUDE FINGER Delise Sieira Tokioka Mitroi 
Duración 
seguimiento 
(meses) 

36 31,5 40 80 45 88 

Número 
pacientes 

308 1029 320 400 246 71 

% p. 
sintomáticos 

21%* 36% 34% 32,8% 21,5% 25,4% 

% p. con 
patrón 
espontáneo 

56% 45% 54% 19,5% 63,4% 54,9% 

%p. con 
inducibilidad 
en EEF 

41% 25,5% 39% 19,7% 45,8% 37,1% 

Tasa anual 
eventos 

1,5% 1,6% 1,6% 1,4% 2,6% 1,15% 

Predictores 
identificados 

Síntomas, patrón 
1 espontáneo, 
fragmentación, 
PRVE<200ms 

Síntomas y 
patrón 1 
espontáneo 

Patrón 
tipo 1 + 
2 FR§ 

Se 
calculó 
score† 

Síntomas, 
repolarización 
precoz, 
fragmentación 

Acort. 
TSVD 
Í. Tei 
Int. PR 

 

Tabla 24. Principales series de la literatura y características de riesgo de los pacientes.  

Leyenda: *Se excluyeron pacientes con MS. PRVE periodo refractario ventricular 
efectivo. § Los predictores identificados fueron la presencia del patrón tipo 1 
espontáneo y al menos 2 otros FR adicionales entre síncope, AF de MSC o inducibilidad 
en EEF. † El escore incluye: patrón po 1 espontáneo, MSC en familiares < 35 años 
(1punto cada uno), inducibilidad arritmias en EEF,  síncope (2 puntos cada uno), 
enfermedad de nodo sinusal (3 puntos) o MS (5 puntos), con > 2 puntos se hay riesgo 
anual de eventos de 9,2%. ‡. Se realizó solo análisis univariante encontrando 
acortamiento TSVD, índice de Tei e duración intervalos PR como variables asociadas a 
eventos. 

 

En comparación con otras series observamos una tasa aproximadamente equivalente 

de los principales FR para sufrir arritmias.  

Como factores asociados a aparición de eventos, en análisis univariante, encontramos 

la presencia de síntomas en los antecedentes, el acortamiento del TSVD, el índice de 

TEI y el intervalo PR. Hay que tener en cuenta que las series descritas no incluyen 

parámetros ecográficos en su análisis, solamente variables clínicas y ECG. El 

acortamiento TSVD tiene una asociación potente con la aparición de arrítmicas con un 
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área bajo la curva de 0,905 y un riesgo relativo de 1,75. Un valor absoluto superior a 

16,15 tiene una sensibilidad de 100% y un valor predictivo negativo de 100%  para 

descartar aparición de arritmias. El índice de Tei es un parámetro que valora 

globalmente la función sistólica del VD y esta validado en múltiples patologías de VD. 

Solamente está falsamente disminuido cuando aumenta la presión en aurícula 

derecha, una situación hemodinámica que no se da en SB. Un índice de Tei inferior a 

0,5 tiene un valor predictivo negativo de 100% para descartar aparición de eventos 

arrítmicos. El área debajo la curva es de 0,934 y riesgo relativo de 1,5. Por último, el 

intervalo PR también permitiría distinguir los entre pacientes predispuestos a eventos 

arrítmicos aunque con menor fuerza, área bajo la curva de 0,875 y riesgo relativo de 

1,417 con un punto de corte de 190ms. Al introducir todas estas variables en un 

análisis multivariante mediante la combinación de las curvas ROC de todas ellas se 

mantiene la asociación significativa con la aparición de eventos en el seguimiento  No 

hay estudios previos que asocien acortamiento del TSVD o índice de Tei con la 

aparición de eventos arrítmicos. Miyamoto et al264 describen, en una serie 

retrospectiva de pacientes con SB y patrón tipo 1 espontáneo, que un intervalo PQ 

superior a 170mseg y una amplitud de la onda T negativa en V1 mayor a 105µV se 

asocian a aparición de eventos arrítmicos. 

 

Limitaciones 
 

Las limitaciones de nuestro estudio derivan principalmente del tamaño de la serie y de 

su carácter unicéntrico. También la existencia de un número reducido de eventos 
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arrítmicos durante seguimiento impide la realización de un análisis de regresión con 

significado estadístico. 

Otra clase de limitaciones se deben al uso de la ecocardiografía. Aunque la mayoría de 

las mediciones en modo 2D o Doppler tisular son realizables casi en cualquier 

condición, las derivadas de speckle tracking requieren una buena ventana acústica. La 

variabilidad inter e intraobservador fue muy aceptable en nuestro estudio pero hay 

muchas más fuentes de variabilidad que no podemos controlar: características basales 

del paciente, ventana acústica, versión software dentro de la misma y entre diferentes 

casas comerciales. 

En nuestro estudio empleamos una medición que fue diseñada por nosotros. Aunque 

con buena reproducibilidad inter e intraobservador este tipo de medición necesita ser 

validada en otros centros y también en otras patologías y posteriormente empleada 

quizás en estudios más amplios. 

Por último, muchas de las mediciones fueron realizadas por el mismo 

ecocardiografista, ciego a las características clínicas del paciente aunque no a la 

condición de paciente versus control. Las mediciones se han realizado de la forma más 

objetiva posible sobre todo teniendo en cuenta que las mediciones derivadas de 

speckle tracking se obtienen semiautomáticamente con poco margen para 

interpretación.  
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Conclusiones 
 

1. En una serie que incluye todas las formas de presentación y gravedad de 

síndrome de Brugada observamos una disminución ligera de los parámetros de 

contractilidad global determinados por speckle tracking y Doppler tisular en 

comparación con controles sanos. Dicha disminución de contractilidad no sale 

del rango de la normalidad establecida. 

2. No se observa diferencia en cuanto al tamaño ventrículo derecho u otros 

parámetros de ecografía convencional en pacientes con síndrome de Brugada 

en comparación con individuos sanos. 

3. Se estudió la asincronía entre pared libre del VD y el VI utilizando varios 

parámetros temporales. Se observó un retraso significativo de la contracción de 

la pared libre del VD en pacientes con síndrome de Brugada en comparación 

con sujetos sanos. Dicha asincronía es compatible con los con mecanismos 

etiopatogénicos postulados en SB. 

4. Utilizando speckle tracking, diseñamos un medida para valorar la contractilidad 

regional a nivel del tracto de salida del VD que denominamos acortamiento 

TSVD. Observamos un acortamiento del TSVD significativamente reducido en 

pacientes con síndrome de Brugada en comparación con controles. Dentro del 

grupo de pacientes con SB, el acortamiento del TSVD está más disminuido en 

los sujetos con más factores de riesgo o con patrón tipo 1 en el momento de la 

realización del ecocardiograma. 

5. Detectamos una asociación estadísticamente significativa entre la aparición de 

eventos arrítmicos durante seguimiento y el acortamiento reducido del TSVD, 
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el aumento del índice de Tei y la prolongación del intervalo PR. Usando los 

puntos de corte calculados, las 3 variables ofrecen valores predictivos 

altamente negativos para descartar eventos durante el seguimiento. 

6. Es preciso validar el acortamiento del TSVD por speckle tracking en otros 

laboratorios y en otras patologías puesto que es una medición nueva. Antes de 

plantear la utilización rutinaria del acortamiento del TSVD e índice Tei en la 

práctica clínica en pacientes con síndrome de Brugada para estratificar el riesgo 

es necesario validar estos resultados en series más amplias y multicéntricas.  
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RESUMEN 
 

Antecedentes 

En su descripción inicial en el año 1992, el síndrome de Brugada asociaba aparición de 

muerte súbita por fibrilación ventricular en pacientes sin cardiopatía estructural 

demostrable, pero con un patrón ECG similar al bloqueo de rama derecha clásico 

aunque con presencia de una elevación del segmento ST en precordiales derechas. 

Años más tarde, se demostró que una mutación loss-of-function en el gen SCN5A que 

codifica el canal de sodio era capaz de inducir la enfermedad. Desde ese momento el 

síndrome de Brugada fue incluido en la categoría de canalopatías, enfermedades 

puramente eléctricas sin afectación cardiaca estructural.  

La expresión clínica más temida del síndrome de Brugada es la muerte súbita por 

fibrilación ventricular que surge generalmente en reposo y en horario nocturno. Otras 

manifestaciones clínicas son el síncope y las arritmias supraventriculares aunque, la 

mayoría de los enfermos están asintomáticos y desconocen su enfermedad. Afecta 8 a 

10 veces más a los hombres que a las mujeres y la edad de aparición de la muerte 

súbita suele ser entre 34 y 54 años. El diagnostico se basa en el patrón ECG típico, 

aunque éste tiene un carácter muy lábil y puede no estar siempre visible. En casos con 

sospecha clínica o en familiares de enfermos se utiliza la provocación con fármacos 

bloqueantes del canal de sodio que ayuda a poner de manifiesto el patrón ECG 

diagnóstico.  

La etiopatogenia no está del todo elucidada puesto que hay estudios de imagen que 

demuestran existencia de alteraciones estructurales (discreta dilatación o disminución 

de la función contráctil del ventrículo derecho) así como de anatomía patológica con 
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aumento de fibrosis y disminución de los gap junctions, lo que es contradictorio en una 

canalopatía pura. Estudios recientes señalan el tracto de salida del ventrículo derecho 

como la sede principal de las anomalías en síndrome de Brugada. Es una región con 

electrogramas de duración prolongada y amplitud baja en los estudios con mapping, 

sugestivo de retraso en la conducción. La ablación epicárdica de estas zonas ha 

demostrado reducir el número de recurrencias de fibrilación ventricular y normalizar el 

patrón ECG. Es una opción terapéutica prometedora sobre todo en sujetos muy 

sintomáticos. 

Quizás la mayor dificultad en el síndrome de Brugada es la identificación de aquellos 

sujetos con riesgo suficientemente alto para justificar la implantación de un 

desfibrilador automático, teniendo en cuenta la alta tasa de complicaciones a largo 

plazo que deriva de ello. La concordancia entre los parámetros definidos como 

predictores de riesgo es modesta en las series descritas en la literatura. 

Los estudios con ecocardiografía se limitan a series de pequeño tamaño, muchos se 

realizan durante la provocación farmacológica con bloqueantes del canal de sodio y 

pocos emplean técnicas avanzadas como el speckle tracking. 

Los objetivos de este estudio son la valoración de la función y morfología del ventrículo 

derecho en los pacientes con síndrome de Brugada a través de la técnica ecográfica de 

speckle tracking y Doppler tisular en comparación con sujetos sanos así como la 

posible identificación de parámetros ecocardiográficos asociados a la aparición de 

eventos arrítmicos durante seguimiento. 
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Métodos 

Se incluyó en el estudio toda la población de pacientes con síndrome de Brugada en 

seguimiento en el Hospital Puerta de Hierro Majadahonda que aceptaron participar, en 

total 73 pacientes. El estudio fue aprobado por el comité ético de la misma institución 

y se realizó en conformidad con la Declaración de Helsinki. Los pacientes que 

aceptaron participar firmaron el consentimiento informado por escrito. Se incluyó un 

grupo de 25 sujetos sanos de la misma edad y sexo identificados entre el personal del 

hospital o pacientes en los que se había descartado cardiopatía estructural.  

Entre 2011 y 2017, los  estudios ecocardiográficos se realizaron de forma prospectiva 

por ecocardiografistas ciegos a las características clínicas o ECG de los pacientes, 

utilizando ecocardiógrafo IE33 de Philips® y sonda cardiaca sector S5-1 [1 – 5 MHz]. El 

análisis de los parámetros derivados de speckle tracking se realizó offline empleando el 

programa QLab versión 7.0 de Philips®. Se diseñó una medición dedicada a valorar la 

contractilidad del tracto de salida del ventrículo derecho, usando speckle tracking, 

colocando 2 zonas de interés a nivel de la pared anterior y posterior del mismo en el 

plano paraesternal eje corto a nivel de la válvula aortica. El parámetro derivado se 

denominó acortamiento del tracto de salida VD y es una medida adimensional y 

negativa, similar al strain longitudinal. Después del estudio ecocardiográfico, se 

realizaron varios electrocardiogramas de 12 derivaciones con las precordiales derechas 

(V1-V2) situadas en el cuarto, tercero y segundo espacio intercostal con el objetivo de 

identificar la presencia del patrón ECG tipo 1.  

Se analizó el seguimiento de los pacientes desde su diagnóstico inicial en nuestro 

centro hasta la finalización del estudio. Se recopilaron los datos clínicos, ECG, el 
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estudio electrofisiológico, el resultado del estudio genético, la implantación de 

desfibrilador y los seguimientos periódicos de este. Se definió como evento durante el 

seguimiento la aparición de muerte súbita o las descargas apropiadas, por fibrilación 

ventriculae, del desfibrilador implantable.  

Resultados 

De los 73 pacientes que aceptaron participar se excluyeron 2 al identificar la presencia 

de una estenosis aortica severa en un caso, y la estimulación continua por el 

desfibrilador implantable en otro caso, puesto que estos hallazgos alterarían los 

resultados ecográficos. La mediana de seguimiento fue de 88 meses (rango 

intercuartílico 62 a 129 meses). Durante este tiempo hubo eventos arrítmicos en 6 

pacientes, todos ellos fueron descargas apropiadas del desfibrilador. No hubo ningún 

caso de muerte súbita. 

Desde el punto de vista del tamaño del ventrículo derecho no se encontraron 

diferencias significativas entre los 2 grupos. En cuanto a la función contráctil se 

observó una disminución significativa del strain longitudinal de la pared libre del 

ventrículo derecho en el grupo de los enfermos (-26,7±4,2 vs -31,9±4, p<0,0001) así 

como una reducción de la onda S’ del ventrículo derecho (13,8±2,3 vs 15,7±2,8, 

p=0,005) y del índice de Tei (0,45±0,06 vs 0,36±0,05, p<0,0001) derivados de Doppler 

tisular. El acortamiento del tracto de salida del ventrículo derecho estaba 

significativamente reducido en el grupo de los enfermos con síndrome de Brugada, -

20,35±4,7 versus -35,4±8 en controles, p<0,0001. Los parámetros de asincronía 

derivados de speckle tracking demuestran un retraso en la contracción de la pared 
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libre ventrículo derecho, más marcado a nivel de los segmentos basales (asincronía 

basal 47,9±48,8ms en pacientes versus -49,3±77,5ms en controles, p<0,0001). 

En el grupo de pacientes con síndrome de Brugada se observaron valores disminuidos 

de acortamiento del tracto de salida del ventrículo derecho en aquellos pacientes que 

presentaban un patrón ECG tipo 1 durante la realización del ecocardiograma (-

17,5±4,1 vs -21,2±4,5, p=0,006) y también en los enfermos que reunían 2 o 3 factores 

de riesgo clásicos para arritmias versus los que tenían solo uno o ninguno (-19±5,2 vs -

21±4,1, p=0,05). Mediante análisis univariante, se identificaron varios parámetros que 

se asociaban a aparición de eventos durante el seguimiento: antecedentes de síncope 

o muerte súbita resucitada, el acortamiento del tracto de salida del ventrículo 

derecho, el índice de Tei y el intervalo PR. Se incluyeron todos ellos en un análisis 

multivariante mediante la realización de una curva ROC. Los antecedentes de síntomas 

pierden la significancia estadística mientras el resto de los parámetros lo mantiene 

(área bajo la curva de 0,905 con p=0,003 para el acortamiento del tracto de salida, 

0,943 con p=0,001 para índice de Tei y 0,875 con p=0,006 para el intervalo PR). Valores 

inferiores a los puntos de corte obtenidos (-16,15 para el acortamiento del tracto de 

salida, 0,5 para índice de Tei y 190ms para intervalo PR) permiten descartar con 

sensibilidad y valor predictivo negativo del 100% la aparición de eventos arrítmicos 

durante el seguimiento. Se empleó el test Log-Rank para comparar la evolución libre 

de eventos al dividir la población de pacientes en 2 subgrupos según el punto de corte 

obtenido con las curvas ROC para las variables que se asocian a eventos. La diferencia 

fue estadísticamente significativa para el acortamiento del tracto de salida, el índice de 

Tei y el intervalo PR. Se utilizaron las curvas de supervivencia de Kaplan-Meier para su 

representación gráfica. 
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Conclusiones 

En una serie que incluye todas las formas de presentación y gravedad de síndrome de 

Brugada encontramos una disminución ligera de los parámetros de contractilidad 

global determinados por speckle tracking y Doppler tisular en comparación con sujetos 

sanos, mientras que el tamaño del ventrículo derecho y los parámetros clásicos de 

ecografía no mostraron diferencias significativas. Encontramos, utilizando varios 

parámetros temporales, una asincronía marcada entre los 2 ventrículos con retraso en 

la contracción del ventrículo derecho, apoyando el mecanismo etiopatogénico de 

alteración de la conducción postulado en esta enfermedad. Diseñamos una medida 

novedosa para valorar de forma objetiva la contractilidad del tracto de salida del 

ventrículo derecho y demostramos una reducción significativa de la contractilidad de 

esta región en pacientes con síndrome de Brugada. Además, los pacientes que 

presentaban patrón tipo 1 en el momento de la realización de ecocardiograma y los 

que acumulaban 2 o más factores de riesgo para sufrir arritmias tenían aún más 

reducida la contractilidad del tracto de salida del ventrículo derecho. Detectamos una 

asociación estadísticamente significativa entre la aparición de eventos arrítmicos 

durante seguimiento y la reducción del acortamiento del tracto de salida, el aumento 

del índice de Tei y la prolongación del intervalo PR. Estos parámetros ofrecen valores 

predictivos negativos altos para descartar eventos durante el seguimiento. 

Es preciso validar el acortamiento del tracto de salida del ventrículo derecho en otros 

laboratorios y en otras patologías puesto que es una medición nueva. Antes de 

plantear utilizar las variables ecográficas para la estratificación de riesgo en la práctica 

clínica es necesario validar estos resultados en series más amplias y multicéntricas.  
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