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La fibrilacion ventricular idiopatica (IVF) o como le llaman algunos
“atypical Bugada pattern® sintomatico es decir, aquel paciente
que tiene un ECG de base con una inusitada repolarizaciéon
“precoz” llamada de “onda lambda” por el Prof lhor Gussak en
2004 (a propésito de un caso por mi presentado en el Journal of
Electrocardiology) y que han sufrido sincope o parada cardiaca
recuperada esos son individuos absolutamente graves con
elevada chance de eventos futuros. Por eso en casos asi esta
indicado el CDI y siempre asociado a quinidina con el objetivo de
disminuir el numero de descargas que el aparato tenga que hacer.

Hasta el presente momento se han identificado mutaciones en 4
genes diferentes: SCN5SA, DPP6, Ankirina y KCNJ8.

Sami Viskin a este ultimo lo bautizé de “sindrome de
Haissagerre”.

Estudiando estos casos raros pienso que pueden ser catalogado
de la siguiente forma:

IVF Syndr Gen Protei Léc Cha OMI Inhe Curr

ome @ n us nne MNO ritan ent
Muta | ce effec
tion Aff patt ts
ect ern

ed



ECG
rapid
PVT
PVCs
with
very
short
coupli
ng
interv
als.
The
PVC
(302
+/- 52
msec)
within
40
msec
of the
peak
of the
prece
ding
Abse
nce of
T
wave.
Paus
e_
depe
ndent

VENTR
ICULA
R
FIBRIL
LATIO
N,
PAROX
YSMAL
FAMILI
AL, 1
VF1
VENTR
ICULA
R
FIBRIL
LATIO
N,
PAROX
YSMAL
FAMILI
AL, 2
VF2

IVF

DPP6

Akyri
n-B
mutati
on

Nav1.5 3p21  na 600193

Dipeptid 7926 126141
yl :

aminope

ptidase-

like

protein

6

AD

Loss


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/Omim/getmap.cgi?l126141
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Ambas entidades BrS y FVI genuina tienen varios puntos en

comun:

1.

2.

NOoO ok

Son mais prevalentes en el género masculino (BrS, 8:1
0 10:1 y FVI: 2:1);

Se observan con mayor frecuencia en personas de
media-edad o adultos jobenes;

Ocurren en corazones aparentemente normales, sin
cardiopatia estructural através del analisis con métodos
no-invasivos;

Geralmente, no estan relacionados al stress.

Pueden afectar el mismo gen SCNSA;

Poseen el mesmo numero OMIM NO (600163)

Ocupan el mismo locus 3p21-p24 en el cromosoma 3;
Observacion: La variante 3 del sindrome del QT
prolongado congénito (SQT3),también tiene el mismo
simbolo de gen o SCN5A, y el mismo numero OMIM
NO (600163) y el mismo locus (3p21-p24).

Poseen taza similar de eventos arritmicos graves
espontaneos;

Possen taza similar de inductibilidade al EEF.


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/Omim/getmap.cgi?l600935

