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A associagdo de bloqueio de ramo direito e elevagdo do
segmento ST convexa em pacientes com taquicardia ventricular
polimérfica ou fibrilagao ventricular foi descrita inicialmente
por Bortolo Martini e Andrea Nava em 1989, Figura 1." Na
atualidade é conhecida por sindrome de Brugada sendo
publicada por Pedro e Josep Brugada em 1992.2 Nos anos
seguintes, Andrea Nava descreveu, juntamente com Bortolo
Martini ou individualmente, multiplos casos de Sindrome
de Brugada (SB) havendo associagdo muito préxima com a
cardiomiopatia arritmogénica ou displasia arritmogénica do
ventriculo direito (DAVD).>*

Pedro Brugada juntamente com seus irmaos Josep e mais
tarde Ramon Brugada publicaram casos dessa sindrome de
aproximadamente 1000 pacientes com exclusao de doenga
estrutural do coracdo por ecocardiografia.” Angiografia do
ventriculo direito ou Ressonancia nuclear magnética foram
usadas em raros casos para exclusdo de doencga cardiaca
estrutural.>” Eles descreveram em quase todos os casos a
doenca como sendo relacionada a desordens primdrias de
repolarizagao ventricular, baseados na dispersao transmural
de repolarizacao do ventriculo direito, mais especificamente
na via de saida do ventriculo direito (VSVD).™

Poucos anos depois cientistas holandeses como Arthur
Wilde consideraram a desordem de despolarizagdo como uma
relacdo particular de potenciais fracionados e tardios, como
a maior causa de sindrome de Brugada." Uma publicagao
recente onde foram analisados os coragdes dos pacientes com
Sindrome de Brugada que evoluiram ao ébito, com interesse
especial na VSVD. Alteragdes incluindo fibrose, reducao de
“gap junctions”e anormalidades de condugao foram descritas,
sendo esses achados muito semelhantes aqueles encontrados
em pacientes portadores de DAVD sugerindo possivel
associacao dessas patologias.'

Existe demonstracdo de presenca de infiltragao gordurosa,
sem fibrose mencionado por autores italianos e outros
demonstrando imagens histolégicas que demonstram
substituicdo fibrogordurosa do miocardio do ventriculo
direito.!*'> Recentemente, um continuum entre cardiomiopatia

arritmogénica e SB foi descrito.™

O mesmo grupo de trabalho descreveu a plakophilina-2
como um gene codificante isolado em 2,5% dos casos de SB."
PKP-2 é o gene mais frequente causador de cardiomiopatia
arritmogénica, novamente sugerindo associacao dessas
entidades." Alguns outros genes descritos na SB e em DAVD
sdo a desmogleina-2, em cerca de 5%, e recentemente,
desmoplakina, em cerca de 17% dos casos.'”'®

O chamado connexome é uma associagao entre as “gap
junctions”, genes desmossomais e de canais de sédio e
poderiam estar associados no continuum entre estas duas
doencas.™

A mais recente publicagdo de autores holandeses sugere
mostrar que técnicas de mapeamento com ECG de baixa
amplitude e fragmentagdao do QRS no endocdrdio e no
epicardio ap6s a administragdo ajmalina em conjunto com a
elevagao convexa do segmento ST nas derivagoes precordiais
direitas conseguiram demonstrar anormalidades no miocardio
sugerindo a suspeita de associagdo entre SB e DAVD nesses
casos.”” O mesmo fendmeno poderia ser demonstrado em
gravagdes no ECG de superficie (Stefan Peters, ainda nao
publicado), contribuindo para a teoria de um continuum entre
Sindrome de Brugada e DAVD. As anormalidades clinicas e
eletrocardiograficas caracteristicas de SB podem ser causadas
por farmacos (agentes anti-psicéticos, propofol, etc.), febre,
isquemia, hipercalemia, anormalidades tordcicas ou outras
doengas neurolégicas, causando alteracbes de corrente
e produzindo a elevacdo do segmento ST. A proporgao
de pacientes com uma alteragdo de corrente ainda nao é
conhecida. Em pacientes com “falsa sindrome de Brugada”,
que ndo preenchem os critérios publicados por Bayes de Luna,
apresentando ECG de baixa amplitude e fragmentacao de QRS
em conjunto com elevagao convexa do segmento ST tem
diagndstico mais provavel a DAVD.2%2? Nos casos com elevacao
do segmento ST tipo Brugada provocado, sem achados no
ECG de baixa amplitude e fragmentagdo do QRS sugere-se
que haja uma associacdo entre DAVD e SB caracterizando o
chamado continuum.
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Figura 1 - Padrao eletrocardiografico na Sindrome de Brugada 1 e 2, pectus exacavatum, atletas, distirbio de condug&o pelo ramo direito e displasia arritmogénica de

ventriculo direito.®
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