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Resumo: A Sindrome de Brugada (SB) € uma canalopatia hereditaria autossémica dominante,
causada por mutagdes no gene SCN5A, que afetam os canais de sédio do coragéo, reduzindo
o fluxo ibnico e predispondo os pacientes a arritmias ventriculares potencialmente fatais.
Este estudo trata-se de uma revisdo narrativa da literatura sobre a Sindrome de Brugada
(SB), com foco em seus aspectos clinicos, diagnosticos e terapéuticos. A selegao dos artigos
seguiu critérios de relevancia e atualidade, priorizando publica¢des revisadas por pares em
periodicos indexados. Por fim, embora avangos significativos tenham sido alcangados na
compreenséo da Sindrome de Brugada, ainda existem lacunas no conhecimento sobre a
estratificagdo de risco e a eficacia de novas terapias. Estudos adicionais sdo necessarios
para aprimorar as estratégias de diagndstico e tratamento, visando a reducao da mortalidade
associada a doenga.

Palavras-chave: Sindrome de Brugada; fibrilagdo ventricular; eletrocardiografia; morte
subita cardiaca.

Abstract: Brugada Syndrome (BS) is an autosomal dominant hereditary channelopathy
caused by mutations in the SCN5A gene, leading to dysfunction of cardiac sodium channels,
decreased ionic currents, and a predisposition to potentially fatal ventricular arrhythmias. This
paper presents a narrative review of the literature on Brugada Syndrome, with an emphasis
on its clinical presentation, diagnostic criteria, and therapeutic approaches. Article selection
was based on relevance and recentness, prioritizing peer-reviewed publications in indexed
journals. Despite significant advances in the understanding of Brugada Syndrome, knowledge
gaps remain regarding risk stratification and the efficacy of emerging therapeutic strategies.
Further research is warranted to optimize diagnostic and management protocols, ultimately
aiming to reduce disease-associated mortality.

Keywords: Brugada Syndrome; ventricular fibrillation; electrocardiography; sudden cardiac
death.

INTRODUCAO

A Sindrome de Brugada, é uma sindrome hereditaria autossémica hereditaria,
€ causada por mutagdes no gene SCN5A, que codifica os canais de sédio do
coragao reduzindo o fluxo de ions de sodio na célula, pois a estrutura dos canais de
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sodio sdo alteradas. A sindrome é caracterizada por elevagdo do segmento ST com
a onda T negativa sucessiva a derivagdes precordiais direitas sem anormalidades
cardiacas (figura 1) (Espinosa et al., 2019). Dessa forma, a Sindrome de Brugada
destaca-se como fator de risco significativo para arritmias ventriculares e morte
subita cardiaca, sendo predominante diagnosticada em pacientes do sexo
masculino (80%). No entanto, muitos aspectos da fisiopatologia, estratificacéo de
risco e manejo clinico da doenga ainda sédo motivo de debate, tornando essencial
a ampliacao do conhecimento sobre o tema. Sendo assim, compreender melhor
0S mecanismos subjacentes, como a administracdo de farmacos especificos em
pacientes com a Sindrome pode aumentar os riscos de parada cardiaca, como
a doenga é diagnosticada e como funciona a mutagao genética em relagdo ao
gene SNC5A para aprimorar as estratégias de diagndstico e tratamento, que séo
fundamentais a fim de reduzir a mortalidade associada a sindrome (Cutler et al.,
2024).

Em 1992 foi publicado um artigo cientifico, “Bloqueio do ramo direito,
supradesnivelamento persistente do segmento ST: uma sindrome clinica e
eletrocardiografica distinta. Um relatdrio multicéntrico.” pelo Journal Of the
American College of Cardiology (JACC). Cita casos de pacientes que tiveram morte
subita ressuscitada causada por Fibrilagdo Ventricular. Acredita-se que essa foi a
primeira vez em que foi publicado um estudo sobre esta Sindrome, descrita pelo
médico cardiologista Josep Brugada, ao qual deu o nome de Sindrome de Brugada
(Brugada et al., 2018).

O diagnéstico dessa Sindrome se da através de uma eletrocardiografia
(ECG), onde se baseia em um padrdo de ECG tipo 1 de Brugada, onde ha um
desnivelamento do segmento ST e a onda T fica negativa, proeminente em V1 e V2,
com complexos QRS semelhantes a bloqueio do ramo direito nessas derivagoes.
O exame genético e histérico familiar da sindrome ou morte subita, também podem
ser critérios de diagnéstico da SB. Existem também outros padrées de ECG (tipo
2 e tipo 3), mas esses padrbes nao sado considerados critérios para diagnosticar a
Sindrome (Espinosa et al., 2018). O tratamento da Sindrome de Brugada consiste
na implantagdo de um cardioversor-desfibrilador implantavel (CDI), em pacientes
com padrao ECG de Brugada Tipo 1. Quando é necessario suprimir as descargas
frequentes do CDI, a quinidina, que bloqueia a corrente de saida de potassio
transitéria que pode estar aumentada na sindrome de Brugada, pode ser eficaz. O
isoproterenol IV também tem sido utilizado nos casos em que a causa das arritmias
frequentemente recorrentes parece ser transitoria e reversivel (Barbosa et al., 2019).

Além do diagnéstico e da estratificagdo de risco, um aspecto fundamental no
manejo da Sindrome de Brugada é a seguranca anestésica nos pacientes com a
SB em procedimentos cirurgicos. Estudos indicam que certos agentes anestésicos
podem desencadear ou agravar arritmias ventriculares nesses pacientes, o que
aumenta o risco de eventos adversos (Dryden et al., 2022). De acordo com a
literatura, bloqueadores dos canais de sédio, como bupivacaina e propofol, séo
particularmente preocupantes, pois potencializam a disfungdo do canal de sddio
e precipita episédios de fibrilagdo ventricular. Durante o periodo perioperatério, é
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essencial evitar farmacos bloqueadores de canais de sodio, manter monitorizagéo
cardiaca rigorosa e garantir a disponibilidade de um desfibrilador externo para
intervengdes emergenciais. Além disso, fatores como febre, desequilibrios
eletroliticos e estimulos adrenérgicos intensos podem atuar como gatilhos para
eventos arritmicos, exigindo uma abordagem cautelosa na escolha do protocolo
anestésico. Dessa forma, o reconhecimento precoce da vulnerabilidade desses
pacientes e a adogao de estratégias preventivas sdo fundamentais para minimizar
complicagbes e garantir a seguranga do procedimento (Dryden et al., 2022).

Figura 1 - Anormalidades tipicas do ECG na sindrome de Brugada:
elevacao do segmento ST em V1-V3, sem isquemia.
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Fonte: Disponivel em: https://en.ecgpedia.org/wiki/Brugada_Syndrome.

OBJETIVO

Este estudo tem como objetivo ampliar o conhecimento sobre a Sindrome
de Brugada (SB), sendo ela uma condigéo rara e hereditaria, a fim de contribuir
para sua maior abrangéncia nos estudos sobre a sindrome dentro da comunidade
cientifica e médica. Ao reunir e analisar as principais evidéncias disponiveis na
literatura, busca-se reforgcar a importancia do diagnéstico precoce, especialmente
em pacientes assintomaticos, permitindo uma melhor estratificagdo de risco e a
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adocdo de medidas preventivas eficazes. Além disso, este artigo destaca os
desafios no manejo clinico da sindrome, incluindo suas implicagdes anestésicas,
visando reduzir a mortalidade associada e otimizar as estratégias terapéuticas para
estes tipos de pacientes.

METODOLOGIA

Este estudo trata-se de uma reviséo narrativa da literatura sobre a Sindrome
de Brugada (SB), com foco em seus aspectos clinicos, diagnésticos e terapéuticos.
A selecao dos artigos seguiu critérios de relevancia e atualidade, priorizando
publicagdes revisadas por pares em periodicos indexados.

A busca foi realizada nas bases de dados PubMed, Journal of the American
College of Cardiology (JACC) e Circulation: Arrhythmia and Electrophysiology,
contemplando artigos publicados entre 2018 e 2024. Para a identificacdo dos
estudos, utilizou-se a combinagao dos seguintes descritores em inglés: “Brugada
Syndrome”, “Management”, “Diagnosis”, “Arrhythmias” e “Implantable Cardioverter-
Defibrillator (ICD)”.

Foram incluidos estudos que abordassem a fisiopatologia, diagndstico,
estratificacdo de risco, manejo clinico e anestésico da SB. Artigos de revisédo
sistematica, diretrizes de sociedades médicas e estudos observacionais foram
considerados. Excluiram-se relatos de caso isolados, cartas ao editor e estudos
com amostras muito reduzidas, a fim de garantir maior robustez as conclusdes da
revisao.

Os artigos selecionados foram analisados de forma critica, destacando as
principais evidéncias sobre o tema, bem como lacunas no conhecimento atual.
As informagdes foram organizadas em tépicos para permitir uma abordagem
estruturada e comparativa dos dados disponiveis.

DISCUSSAO

Fisiopatologia e Genética da Sindrome de Brugada

Afisiopatologia da Sindrome de Brugada trata-se de um desequilibrio entre as
correntes ibnicas que regulam a repolarizagao cardiaca, principalmente nas células
epicardicas do ventriculo direito, resultando na variagdo da condugao elétrica. Os
principais mecanismos propostos sao:

» Distarbio dos canais de soédio: A mutagdo que ocorre no gene
SCNS5A ,codifica a subunidade alfa do canal de sddio cardiaco (NaV1.5).
Areducéo do influxo de sddio prejudica a condugéo do impulso elétrico, o
que pode favorecer arritmias(Li et al., 2020).

» Alteragédo no gradiente de repolarizagdo: O predominio da corrente de
saida de potassio (K) sobre a corrente de entrada de sédio (Na) causa
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um supradesnivelamento do segmento ST nas derivagbes precordiais
direitas (V1-V2), caracteristico do ECG de pacientes com SB(Li et al.,
2020).

* Alteracdo estrutural do ventriculo direito: Alguns estudos indicam a
presenga de fibrose miocardica e alteragdo na jungédo epicardica-
endocardica, resultando em reentradas e arritmias malignas (Li et al.,
2020).

A Sindrome de Brugada é uma sindrome de heranga autossémica dominante
com penetrancia variavel, ou seja, nem todos os individuos portadores da mutagéo
do gene desenvolvem o fenétipo da doenga. Sendo os principais genes envolvidos:

*  SCNS5A: Mutacao mais comum (20 a 30% dos casos), reduzindo a funcao
dos canais de sédio cardiacos (Liantonio et al., 2023).

e SCN10A, SCN1B, SCN2B: Genes relacionados ao funcionamento dos
canais de sodio (Liantonio et al., 2023).

e CACNA1C, CACNB2, CACNA2D1: Afetam os canais de calcio tipo L,
podendo influenciar a repolarizagéo ventricular (Liantonio et al., 2023).

» KCNH2, KCNE3: Genes que alteram a estrutura das correntes de
potassio, contribuindo para a volubilidade elétrica (Liantonio et al., 2023).

Embora a mutagdo em SCN5A seja a mais associada a SB, cerca de 70%
dos pacientes ndo apresentam alteragdes genéticas identificaveis (Liantonio et al.,
2023).

DIAGNOSTICO E ESTRATIFICAGAO DE RISCO

A Sindrome de Brugada (SB) é diagnosticada com base em achados
eletrocardiograficos caracteristicos, podendo ser confirmada por testes
farmacolégicos e histérico familiar do paciente. O diagndstico da SB é realizado
por meio de um eletrocardiograma (ECG) de 12 derivagbes, que identifica
padrdes especificos na repolarizagdo ventricular. Os critérios diagndsticos foram
estabelecidos com base na presenca de elevagdo do segmento ST =22 mm nas
derivagbes precordiais direitas (V1-V2) onde apresenta-se o padrdo de Brugada
tipo 1. O padrdo de Brugada tipo 1 se da pelo supradesnivelamento do segmento
ST 22 mm em V1 e V2, seguido por onda T negativa. Pode ser esponténeo ou
induzido por farmacos bloqueadores dos canais de sddio (ex.: ajmalina, flecainida,
procainamida). Para casos suspeitos, testes provocativos com ajmalina ou flecainida
podem ser utilizados para induzir o padrdo Tipo 1 e confirmar o diagndstico. O
exame genético pode ser util para familiares de pacientes diagnosticados, mas néo
€ obrigatério, pois nem todos os portadores da mutagdo desenvolvem a doenga
(Zeppenfeld et al., 2022).

Nem todos os individuos com diagndstico de SB apresentam risco elevado
de eventos arritmicos fatais. A estratificacdo de risco tem como objetivo identificar
pacientes que necessitam de maior vigilancia ou terapia preventiva, como o implante
cardioversor-desfibrilador implantavel (CDI) (Priori et al., 2013).
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Dessa forma, pode-se citar os fatores de risco como:

» Histérico de sincope sem explicagao prévia (Priori et al., 2013);
» Parada cardiaca por fibrilagdo ventricular (Priori et al., 2013);

» Diagnostico do padréo tipo 1 no ECG (Priori et al., 2013);

*  Historico familiar de morte subita (Priori et al., 2013);

MANEJO CLINICO E TERAPEUTICO

O manejo clinico e terapéutico visa estratificar o risco dos pacientes, prevenir
eventos fatais e tratar arritmias quando ocorrem. As estratégias terapéuticas variam
conforme a gravidade da doenga, sendo essenciais para melhorar a qualidade de
vida e reduzir a mortalidade associada (Zeppenfeld et al., 2022).

O manejo clinico da Sindrome de Brugada se baseia em trés pilares principais:

1. Identificagéo e estratificacdo de risco para determinar a necessidade de
tratamento especifico (Zeppenfeld et al., 2022).

2. Prevencao de arritmias ventriculares por meio da modificagdo de fatores
desencadeantes (Zeppenfeld et al., 2022).

3. Tratamento de eventos arritmicos, incluindo o uso de dispositivos
implantaveis e terapia medicamentosa (Zeppenfeld et al., 2022).

Apesar de ndo haver um tratamento farmacolégico curativo para a SB,
algumas medicagdes podem ser utilizadas para reduzir a ocorréncia de arritmias em
pacientes de alto risco, como a Quinidina que atua como bloqueadora da corrente de
potassio, reduzindo a vulnerabilidade a fibrilagdo ventricular. Pode ser indicada para
pacientes que recusam ou ndo sio candidatos ao cardiodesfibrilador implantavel
(CDI). E o Isoproterenol que ¢é utilizado em crises arritmicas agudas, especialmente
durante tempestades elétricas, por seu efeito estabilizador da membrana celular
(Priori et al., 2013).

IMPLANTE DE CARDIODESFIBRILADOR IMPLANTAVEL

O CDI é a principal estratégia terapéutica para prevenir a morte subita
cardiaca em pacientes de alto risco. O dispositivo detecta e trata automaticamente
arritmias ventriculares malignas por meio de choques elétricos. Apesar da eficacia
do ICD, seu uso nao esta isento de complicagdes, como choques inapropriados e
infecgdes do dispositivo. Assim, a indicagdo deve ser individualizada conforme o
perfil do paciente (Zeppenfeld et al., 2022).

Em pacientes com episodios recorrentes de arritmias ventriculares ou
tempestades elétricas, a ablagdo por cateter pode ser considerada. Esse
procedimento envolve a destruigao de focos arritmogénicos no coragao, reduzindo
a necessidade de terapias de choque pelo ICD (Priori et al., 2013).
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CONSIDERAGOES FINAIS

A Sindrome de Brugada é uma condigdo genética que predispde individuos
a arritmias ventriculares fatais, sendo um dos principais fatores de risco para
morte subita cardiaca em pacientes sem anormalidades estruturais no coragédo. O
diagnostico da SB baseia-se no eletrocardiograma (ECG), podendo ser confirmado
por testes farmacolégicos que evidenciem o padrao caracteristico da doenca.

O manejo clinico da SB permanece um desafio, especialmente em pacientes
assintomaticos ou de risco intermediario, exigindo abordagens individualizadas. O
cardioversor-desfibrilador implantavel (CDI) continua sendo a principal estratégia
de prevengao da morte subita em individuos de alto risco. Além disso, terapias
emergentes, como a ablagdo por cateter, tém demonstrado potencial como
alternativa terapéutica em determinados casos.

No contexto anestésico, pacientes com SB requerem precaugdes rigorosas
para evitar a indugao de arritmias, sendo essencial um planejamento perioperatério
cuidadoso, com monitorizagao intensiva e escolha criteriosa de agentes anestésicos.

Por fim, embora avancgos significativos tenham sido alcangados na
compreensao da Sindrome de Brugada, ainda existem lacunas no conhecimento
sobre a estratificacdo de risco e a eficacia de novas terapias. Estudos adicionais
s&o0 necessarios para aprimorar as estratégias de diagndstico e tratamento, visando
a reducao da mortalidade associada a doenga.
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