SINDROME DE BRUGADA

UNA CANALOPATIA CARDIACA

Es un trastorno genetico del corazon caracterizado por
una alteracion en la conduccion eléctrica que puede
provocar arritmias ventriculares graves y muerte subita.
» Afecta principalmente a hombres jovenes (30-50 afos).
. La muerte subita suele ocurrir durante el suefio o en

reposo .
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Herencia: Autosémica dominante, con

| | , penetrancia variable.

, 4 Leyensa Mutaciones genéticas involucradas:
SCN5A (gen mas comun, afecta los
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niectads afactada o afectada e Otros genes: SCN10A, CACNA1C, CACNB2,
SCNI1B (afectan canales de sodio y calcio).
Factores desencadenantes: fiebre, farmacos

antiarritmicos, alcohol, comidas copiosas.
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FISIOPATOLOGIA

El gen SCNSA proporciona instrucciones para
producir un canal de sodio en la membrana de
las células del musculo cardiaco.

Las variantes patogénicas en el gen SCNSA
alteran la estructura o la funcion del canal, lo
que reduce el flujo de iones de sodio en las
células.

La interrupcion en el transporte de iones
cambia la forma en que late el corazoén, lo que
provoca el ritmo cardiaco anormal
caracteristico del Sindrome de Brugada.

MANIFESTACIONES

CLINICAS

Sincope inexplicado.
Arritmias ventriculares malignas (fibrilacion
ventricular).
Palpitaciones, mareos y crisis convulsivas por
hipoxia cerebral transitoria.
Muerte suUbita nocturna (asociada con apnea
del sueno).
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DIAGNOSTICO

Electrocardiograma (ECG):
Patron Tipo 1: Elevacion del ST en V1-V3 con
morfologia de BRD.
Prueba de provocacion con bloqueadores de

V2
canales de sodio (ajmalina, flecainida).
Historia familiar de muerte subita .
Estudio genético si hay antecedentes familiares
positivos. f/\'—\

TRATAMIENTO

Algunos individuos de bajo riesgo pueden no necesitar intervencion mas allé de evitar desencadenantes
conocidos como la fiebre o ciertos medicamentos.
Los pacientes con mayor riesgo pueden beneficiarse de los desfibriladores implantables, un dispositivo
gue administra una descarga eléctrica para restaurar el ritmo cardiaco normal en caso de una arritmia
grave. Ademas, se pueden recetar algunos medicamentos para ayudar a regular el ritmo cardiaco.
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