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Tormenta eléctrica en sindrome de
Brugada tratada exitosamente con
infusion de isoproterenol
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Electrical storm in Brugada syndrome
successfully treated with isoproterenol.
Report of a case

We report a 22-year-old male who experienced several episodes of syncope within
a timeframe of few hours. In the emergency room, multiple ventricular fibrillation
episodes where documented along with a type 1 Brugada ECG pattern. Isoprotere-
nol in continuous infusion was started, normalizing the ECG and avoiding further
arrhythmia recurrences. The patient was implanted with an automated defibrillator

and discharged 3 days after admission.
(Rev Med Chile 2013; 141: 1340-1343).
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| sindrome de Brugada es un trastorno eléc-

trico primario del corazdn caracterizado por

bloqueo incompleto de rama derecha, su-
pradesnivel del segmento ST en precordiales dere-
chas (V1-V3) y predisposicién a muerte subita por
fibrilacién ventricular'. Es de transmisién autoso-
mica dominante y se debe a mutaciones “pérdida
de funcién” en genes que codifican la subunidad
alfa del canal de sodio (Na) dependiente de voltaje
SCN5A?. Tiene una mayor prevalencia en hombres
y en general su presentacion clinica ocurre antes
de los 40 anos. Su prevalencia se estima en 5 por
10.000 habitantes y se atribuye como responsable
de hasta 20% de las muertes stbitas en ausencia
de cardiopatia estructural®.

Normalmente el potencial de accién del epi-
cardio exhibe una fase 1 mas prominente que el
del endocardio (forma de raiz cuadrada) debido a
preponderancialocal de la corriente Ito. En el sin-
drome de Brugada una reduccién en la corriente
de Na debida a mutacién del SCN5A produce un
predominio de las corrientes de eflujo de cationes
(Tto) sobre las corrientes de influjo (INa e ICaL).
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Esto lleva ala pérdida del domo de dicho potencial
de accioén en las células epicardicas y es responsa-
ble del patrén electrocardiogréfico caracteristico
de Brugada, con onda ] y supradesnivel del ST en
precordiales derechas debido a un importante gra-
diente de voltaje transmural. La heterogeneidad en
la refractariedad de las distintas capas favoreceria
los mecanismos de reentrada* y la presencia de
arritmias ventriculares polimorfas.

Reportamos el caso de un paciente con sin-
drome de Brugada que debut6 por un cuadro de
tormenta eléctrica y fue tratado exitosamente con
infusién de isoproterenol.

Caso clinico

Paciente masculino de 22 anos de edad con-
sulté al servicio de urgencia de nuestra institucién
por sincope recurrente. Estando en reposo en su
casa, una hora posterior a haber finalizado entre-
namiento de boxeo, presenté compromiso stubito
de conciencia de aproximadamente un minuto de
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duracién, con recuperaciéon completa posterior.
En las dos horas siguientes repitié episodios sin-
copales de similares caracteristicas en tres oportu-
nidades. En el hall de acceso al hospital presentd
nuevo cuadro sincopal, por lo que fue trasladado
al box de urgencia para evaluacién inmediata.
Al ingreso se constat6 presion arterial de 126/82
mmHg, frecuencia cardiaca de 82 lpm, saturacién
de 99% y temperatura axilar de 36°C. El paciente
no referia comorbilidades significativas ni ante-
cedentes familiares de cardiopatia. Durante rea-
lizacion del ECG inicial paciente repitid sincope,
objetivandose en el trazado fibrilacién ventricular
(Figura 1). Se iniciaron maniobras de reanimacién
y el paciente convirtié a ritmo sinusal después de
unos segundos. Se repitié un ECG, que mostraba
imagen de bloqueo incompleto de rama derecha,
supradesnivel del ST e inversién de la onda T en
precordiales derechas, sugerente de patrén Bruga-
da tipo 1 (Figura 2). A los pocos minutos se evi-
dencié nuevo episodio de fibrilacién ventricular y
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se procedio a la inmediata desfibrilacién con 200
Joules de corriente bifdsica, dando salida a ritmo
sinusal. El paciente fue hospitalizado en Unidad
Coronaria, donde fue sedado con lorazepam y se
decidié iniciar infusion de isoproterenol a dosis de
0,25 ug/min. Se registra ECG durante infusién de
isoproterenol, en el cual se apreci6 regresiéon del
patrén de Brugada dado por normalizacién del
segmento ST en V1-V2, desaparicion de la imagen
de bloqueo de rama derecha y restauracion de la
polaridad dela onda T (Figura 3). Ecocardiograma
descart6 patologia estructural y exdimenes de la-
boratorio no mostraron alteraciones significativas
del medio interno. Evoluciond favorablemente,
suspendiendo infusién antiarritmica al segundo
dia e implantando cardiodesfibrilador bicameral
(Protecta CRT-D, Medtronic) sin incidentes. Fue
dado de alta en buenas condiciones al tercer dia
de hospitalizacién sin medicacién antiarritmica.
En control ambulatorio al mes no se registraron
eventos arritmicos en chequeo del dispositivo.
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Figura 1. ECG de ingreso. Se observa momento
exacto de inicio de la fibrilacion ventricular.
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Figura 2. ECG post conversion espontanea a
ritmo sinusal. Se observa el patrén Brugada tipo
1 caracteristico con elevacion del segmento STy
patron de bloqueo de rama derecha en deriva-
ciones V1y V2.
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Figura 3. ECG durante infusién de Isoprotere-
nol. ECG tomado 15 min post inicio de infusion
de isoproterenol. Se observa normalizacion del

patrén Brugada, con regresion de supradesnivel
del ST en precordiales derechas.

Discusion

Se define tormenta eléctrica como la aparicion
de 3 0 mds episodios de taquicardia ventricular
sostenida o fibrilaciéon ventricular durante un
periodo de 24 h. Su presentacion en el contexto
de sindrome de Brugada es un fenémeno raro’,
pero potencialmente fatal y puede ser la primera
manifestacion de la enfermedad®.

El manejo es complejo y se sustenta mayor-
mente en reportes de casos aislados. La terapia
farmacoldgica tiene como objetivo restaurar el
balance entre las corrientes iénicas que tienen
lugar durante la fase inicial del potencial de accién
epicérdico. El agente mds utilizado en los reportes
publicados ha sido el agonista beta-adrenérgico
isoproterenol, que es capaz de normalizar el pa-
trén electrocardiografico y prevenir la induccién
de fibrilacién ventricular en el estudio electrofi-
sioldgico*”. Se postula que la estimulacion beta-
adrenérgica aumenta la corriente ICaL y restaura
el domo de los potenciales de accién epicdrdicos,
reduciendo la heterogeneidad transmural. Esto
normaliza el desnivel del ST y previene la fibri-
lacién ventricular. En el presente caso el fairmaco
tuvo un efecto dramédtico, con completa norma-
lizacioén del ECG poco después de su inicio y cese
de las arritmias ventriculares. Beneficios similares
han sido reportados con el uso de orciprenalina,
otro agonista beta-adrenérgico'.

Sibien el isoproterenol es el tratamiento agudo
de eleccién para suprimir la tormenta eléctrica, su
suspension puede llevar a recurrencia de la fibri-
lacién ventricular. En estos casos habitualmente
es necesario el inicio de medicamentos orales
con el fin de disminuir y discontinuar la infusién
de isoproterenol’. Dentro de los agentes orales el
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mds usado ha sido la quinidina, un antiarritmico
clase IA que bloquea los canales Ito en el epicardio
del ventriculo derecho, lo que permite restaurar
el domo del potencial de accién epicérdico, redu-
ciendo el gradiente de voltaje transmural durante
la fase plateau y normalizando el desnivel del
ST'%12 Este firmaco, sin embargo, no se encuentra
disponible en nuestro pais. Otra alternativa de
terapia oral incluye al cilostazol, la denopamina y
el bepridil. El cilostazol es un inhibidor de la fosfo-
diesterasa tipo III que aumenta ICaL via aumento
del AMPc intracelular”. La denopamina es un
estimulante adrenérgico que acttia probablemente
aumentando ICaL y el bepridil acttia por bloqueo
de Ito’. Finalmente, es importante recordar que
para la prevenciéon de muerte stbita en el sindro-
me de Brugada no existe beneficio demostrado
de la terapia antiarritmica y la inica medida con
impacto real en la sobrevida es el implante de un
cardiodesfibrilador.
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