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Uomo di 53 anni con 
cardiopalmo da alcune ore

Ipertensione in 
trattamento con beta-
bloccanti con buon 
compenso

Nega precedenti episodi 
aritmici e dolore toracico.

EOC: toni aritmici, pause 
libere FC 145 bpm

EOP: MV fisiologico, non 
rumori patologici

PA 130/80; SpO2 97%, TC 
36,6 C; FR 18/min



Fibrillazione atriale



Flecainide 1,5 mg/Kg in bolo EV lento (15-30 min) 
in  sol. glucosata 5%

EBPM sc secondo peso corporeo

Dopo alcune ore……OBI



….ripristino del ritmo sinusale!





Sindrome di Brugada



Ha mai avuto sincope?C’è familiarità per morte improvvisa?Ed inoltre….

Inducibilità con Flecainide!!!



Sindrome di Brugada

• Sindrome geneticamente determinata, trasmessa con
modalità AD a penetranza incompleta, contraddistinta da
tipici segni elettrocardiografici.

• Predispone a morte cardiaca improvvisa secondaria ad
aritmie ventricolari (tachicardia ventricolare polimorfa o
fibrillazione ventricolare) in assenza di cardiopatie
strutturali.

• I sintomi si manifestano tra la terza e la quarta decade

• M:F= 8:1

• Inducibilità con antiaritmici di classe I C*

* Test alla flecainide ed alla ajmalina:
Slatentizza il sopraslivellamento del tratto ST nei soggetti affetti, in cui esso non è presente in condizioni basali.
Può essere eseguito mediante la somministrazione di flecainide (bolo ev lento di 2mg/Kg) oppure di ajmalina (bolo ev 
lento di 1 mg/Kg). 
Specificità inferiore al 100% (inizialmente attribuitagli): non è in grado diagnosticare la malattia in numerosi 
portatori silenti di una mutazione sul gene SCN5A.



Tipici aspetti clinici ed elettrocardiografici

• Episodi sincopali/morte cardiaca improvvisa in pazienti
senza una cardiopatia strutturale dimostrabile

• Pattern ECG con elevazione del segmento ST nelle derivate
precordiali V1-V3 e blocco di branca destra (± presente)

• Le aritmie compaiono durante il riposo o durante fasi di
prevalenza vagale (pasto abbondante)

• La stimolazione adrenergica e l’esercizio fisico possono
mascherare, normalizzandolo, il reperto ECG

• La febbre può slatentizzare il sopraslivellamento di ST:
fattore predisponente all’arresto cardiaco nella SB.

Sindrome di Brugada



Basi genetiche

varianti Gene Corrente
ionica

Effetto Trasmissione %  pz

BS 1 SCN5A I Na AD 11-18

BS 2 GDP1-L I Na AD <1 

BS 3 CACNA 1 c I Ca AD <1

BS 4 CACNAB2 I Ca AD <1

BS 5 SCN1B I Na AD <1

BS 6 KCNE3 I to AD <1

BS 7 SCN3B I Na AD <1

BS 8 MOG1 I Na AD <1

BS 9 KCNE5 I to AD <1

BS 10 KCND3 I to AD <1

Brugada Syndrome 2012 P. Berne, MD; J. Brugada, MD, PhD, Circulation Journal Vol.76, July 2012
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Pattern ECG

•Tipo 1: Sopraslivellamento di ST di 
aspetto convesso (coved) ≥ 2 mm ad 
andamento discendente (“a tenda”), 
seguito da onda T negativa
•(il BBdx può essere associato ma 
non è indispensabile per la diagnosi)

•Tipo 2: Sopraslivellamento di ST ≥ 
2 mm con aspetto “a sella”, seguito 
da onda T positiva o bifasica

•Tipo 3: Sopraslivellamento di ST 
con aspetto “a tenda” o “a sella” < 2 
mm. 



Diagnosi 

Richiede la presenza del Pattern ECG di tipo 1 in
almeno due derivazioni precordiali di destra (V1-V3),
sia in modo spontaneo che indotto da antiaritmici di
classe IC, con o senza BBdx (flecainide, procainamide,
ajmalina)

I tipi 2 e 3 assumono significato solo se si alternano in
tracciati diversi al tipo 1 o se vengono trasformati in
tipo 1 da farmaci inibitori dei canali del sodio. In modo
isolato non hanno rilevanza diagnostica.



Criteri diagnostici

1) Associazione di un pattern ECG di tipo 1 (coved tipe, sopraslivellamento
di ST > 2 mm in almeno due derivazioni precordiali di dx, associato o meno
a BBdx) sia spontaneo che indotto da farmaci bloccanti i canali del Na, ad
almeno una delle seguenti condizioni:

• Aritmie ventricolari documentate  (TV polimorfa/FV)
•Inducibilità di aritmie ventricolari con la stimolazione  
programmata
• Familiarità

oStoria familiare di morte cardiaca improvvisa in 
età < 45 anni
opresenza di pattern ECG di tipo 1 nei membri della 
famiglia

•Sintomi correlati con le aritmie: 
Sincope
Respiro agonico notturno 

P. Berne; J. Brugada,, Brugada Syndrome Circulation Journal Vol.76, July 2012



Stratificazione del rischio

Stratificazione del rischio nella Sindrome di Brugada
(modificato da Priori et al. Circulation 2002): Categorie di rischio nella Sindrome di Brugada secondo la

presenza o assenza di ECG alterato spontaneamente, storia di sincope, o entrambi.
L’Hazard Ratio (HR) quantifica il rischio di arresto cardiaco prima dei 60 anni di età usando la categoria
di rischio più bassa (pazienti con diagnosi solo dopo test farmacologico) come punto di riferimento.



Terapia

Defibrillatore 
automatico 

permanente (ICD):

unico presidio efficace 
nella prevenzione della 

morte cardiaca improvvisa 

ACC/AHA/ESC 2006 
Guidelines for Management of Patients With Ventricular Arrhythmias and the Prevention of Sudden Cardiac Death,  
Zipes et al. JACC 2006).

http://www.hamilyon.com/wp-content/uploads/2014/05/ICD-hamilyon.com_.png


Terapia

Categoria Terapia 

Classe I Un ICD è indicato nei pazienti con sindrome di Brugada con pregresso arresto cardiaco durante terapia 
medica ottimale e che hanno una ragionevole aspettativa di vita con uno stato funzionale buono per 
più di un anno. (Livello di evidenza: C)

Classe II a Un ICD è ragionevole per i pazienti con sindrome di Brugada con sopraslivellamento del tratto ST in V1, 
V2, o V3 che hanno presentato sincope con o senza mutazioni dimostrate sul gene SCN5A e che hanno 
una ragionevole aspettativa di vita con uno stato funzionale buono per più di un anno. (Livello di 
evidenza: C)

Il monitoraggio clinico per l’identificazione del pattern con sopraslivellamento del tratto ST spontaneo è 
ragionevole per la gestione dei pazienti con sopraslivellamento del tratto ST indotto solo al test 
farmacologico con o senza sintomi. (Livello di evidenza: C)

Un ICD è ragionevole nei pazienti con sindrome di Brugada con tachicardia ventricolare documentata in 
assenza di arresto cardiaco e che hanno una ragionevole aspettativa di vita con uno stato funzionale 
buono per più di un anno. (Livello di evidenza: C)

L’isoproteronolo dovrebbe essere usato per trattare una tempesta aritmica nella sindrome di Brugada.

Classe II b Lo studio elettrofisiologico può essere considerato per la stratificazione del rischio nei pazienti 
asintomatici con sindrome di Brugada con un sopraslivellamento del tratto ST spontaneo con o senza 
mutazione sul gene. (Livello di evidenza: C)

La chinidina potrebbe essere ragionevole per il trattamento di una tempesta aritmica nei pazienti con 
sindrome di Brugada. (Livello di evidenza: C)

ACC/AHA/ESC 2006
Guidelines for Management of Patients With Ventricular Arrhythmias and the Prevention of Sudden Cardiac Death,
Zipes et al. JACC 2006).



Pregresso episodio sincopaleECG suggestivo per Brugada dopo 
stimolo farmacologico 

Test genetico positivo per 
mutazioni di SCN5AFamiliarità negativa per MI

Ed il nostro paziente?



Consigliato ICD

Ha deciso di rischiare !!



Esistono centri di riferimento specializzati

http://www.orpha.net/data/patho/Pro/it/Urgenza_SindromeDiBrugada-itPro8022.pdf

Predispone a morte improvvisa
ma esiste una terapia (ICD) in grado di prevenirla

Monitoraggio per la individuazione precoce di ECG 
diagnostico e/o aritmie

Informare la famiglia della malattia, 
delle modalità di trasmissione e delle 

eventuali indagini a cui sottoporsiFattori scatenanti (riposo, febbre, farmaci) 
alcuni dei quali possono essere prevenuti:

•trattamento repentino delle sdr. febbrili
•Informazione sui farmaci potenziali trigger

Elenco dei farmaci controindicati nella sindrome di Brugada

I – Antiaritmici
1. Calcio-antagonisti
– Antiaritmici di classe 1C: flecainide, propafenone, 
cibenzolina

– Antiaritmici di classe 1A: disopiramide
2. Calcio-antagonisti: verapamil
3. Beta-bloccanti

II – Farmaci anti-angina:
1. Calcio-antagonisti: nifedipina, diltiazem
2. Derivati del nitrato: isosorbide dinitrato, 
nitroglicerina
3. Attivatori dei canali del potassio: nicorandil

III – Psicotropici:
1. Antidepressivi triciclici: amitriptilina, nortriptilina, 
desipramine, clomipramine
2. Antidepressivi tetraciclici: maprotilina
3. Fenotiazina: perfenazina, ciamemazina
4. Inibitori della ricaptazione della serotonina: 
fluoxetina

IV – Altre sostanze: cocaina, alcol, dimenidrinato




