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A associação de bloqueio de ramo direito e elevação do 
segmento ST convexa em pacientes com taquicardia ventricular 
polimórfica ou fibrilação ventricular foi descrita inicialmente 
por Bortolo Martini e Andrea Nava em 1989, Figura 1.1 Na 
atualidade é conhecida por síndrome de Brugada sendo 
publicada por Pedro e Josep Brugada em 1992.2 Nos anos 
seguintes, Andrea Nava descreveu, juntamente com Bortolo 
Martini ou individualmente, múltiplos casos de Síndrome 
de Brugada (SB) havendo associação muito próxima com a 
cardiomiopatia arritmogênica ou displasia arritmogênica do 
ventrículo direito (DAVD).3-5

Pedro Brugada juntamente com seus irmãos Josep e mais 
tarde Ramon Brugada publicaram casos dessa síndrome de 
aproximadamente 1000 pacientes com exclusão de doença 
estrutural do coração por ecocardiografia.7 Angiografia do 
ventrículo direito ou Ressonância nuclear magnética foram 
usadas em raros casos para exclusão de doença cardíaca 
estrutural.8,9 Eles descreveram em quase todos os casos a 
doença como sendo relacionada a desordens primárias de 
repolarização ventricular, baseados na dispersão transmural 
de repolarização do ventrículo direito, mais especificamente 
na via de saída do ventrículo direito (VSVD).10 

Poucos anos depois cientistas holandeses como Arthur 
Wilde consideraram a desordem de despolarização como uma 
relação particular de potenciais fracionados e tardios, como 
a maior causa de síndrome de Brugada.11 Uma publicação 
recente onde foram analisados os corações dos pacientes com 
Síndrome de Brugada que evoluíram ao óbito, com interesse 
especial na VSVD. Alterações incluindo fibrose, redução de 
“gap junctions”e anormalidades de condução foram descritas, 
sendo esses achados  muito semelhantes àqueles encontrados 
em pacientes portadores de DAVD sugerindo possível 
associação dessas patologias.12

Existe demonstração de presença de infiltração gordurosa, 
sem fibrose mencionado por autores italianos e outros 
demonstrando imagens histológicas que demonstram 
substituição fibrogordurosa do miocárdio do ventrículo 
direito.1,3,13 Recentemente, um continuum entre cardiomiopatia 

arritmogênica e SB foi descrito.14  
O mesmo grupo de trabalho descreveu a  plakophilina-2 

como um gene codificante isolado em 2,5% dos casos de  SB.15 

PKP-2 é o gene mais frequente causador de cardiomiopatia 
arritmogênica, novamente sugerindo associação dessas 
entidades.15 Alguns outros genes descritos na SB e em DAVD 
são a desmogleína-2, em cerca de 5%, e recentemente, 
desmoplakina, em cerca de 17% dos casos.17,18

O chamado connexome é uma associação entre as “gap 
junctions”, genes desmossomais e de canais de sódio e 
poderiam estar associados no continuum entre estas duas 
doenças.14

A mais recente publicação de autores holandeses sugere 
mostrar que técnicas de mapeamento com ECG de baixa 
amplitude e fragmentação do QRS no endocárdio e no 
epicárdio após a administração ajmalina em conjunto com a 
elevação convexa do segmento ST nas derivações precordiais 
direitas conseguiram demonstrar anormalidades no miocárdio 
sugerindo a suspeita de associação entre SB e DAVD nesses 
casos.19 O mesmo fenômeno poderia ser demonstrado em 
gravações no ECG de superfície (Stefan Peters, ainda não 
publicado), contribuindo para a teoria de um continuum entre 
Síndrome de Brugada e DAVD. As anormalidades clínicas e 
eletrocardiográficas características de SB podem ser causadas 
por fármacos (agentes anti-psicóticos, propofol, etc.), febre, 
isquemia, hipercalemia, anormalidades torácicas ou outras 
doenças neurológicas, causando alterações de corrente 
e produzindo a elevação do segmento ST. A proporção 
de pacientes com uma alteração de corrente ainda não é 
conhecida. Em pacientes com “falsa síndrome de Brugada”, 
que não preenchem os critérios publicados por Bayes de Luna, 
apresentando ECG de baixa amplitude e fragmentação de QRS 
em conjunto com  elevação convexa do segmento ST tem 
diagnóstico mais provável a DAVD.20-22 Nos casos com elevação 
do segmento ST tipo Brugada provocado, sem achados no 
ECG de baixa amplitude e fragmentação do QRS sugere-se 
que haja uma associação entre DAVD e SB caracterizando o 
chamado continuum.
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Figura 1 - Padrão eletrocardiográfico na Síndrome de Brugada 1 e 2, pectus exacavatum, atletas, distúrbio de condução pelo ramo direito e displasia arritmogênica de 
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