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Resumen

Se presenta el caso de un paciente con distrofia miotonica o enfermedad de Steinert, quien presentd taquicardia
ventricular sostenida con dafio miocérdico y que requiri6 terapia con cardiodesfibrilador implantable.
Palabras clave: Distrofia mioténica —Taquicardia ventricular — desfibrilador implantable.

Abstract

The case of a male patient with myotonic dystrophy or Steinert disease, with myocardial involvement, who
developed sustained ventricular tachycardia, is presented herein. He underwent implantation of an automatic

defibrillator.

Key words: Myotonic Dystrophy — Ventricular Tachycardia — Implantable defibrillator.

Abreviaturas: DMM: distrofia muscular mioténica; €TG: citosina — timidina — guanina; EKG: electrocardiograma; TV:

taquicardia ventricular; FV: fibrilacién ventricular.

INTRODUCCION

La enfermedad de Steinert o distrofia muscular miotonica (DMM)
es la distrofia muscular mas frecuente en adultos. Se presenta
en 1 de 8000 nacimientos y tiene una prevalencia en poblacion
adulta mundial de 2.1-14.3/100 000 personas. Se divide en 3
formas: congénita, clasica y minima. La forma clasica es la mas
comun y los sintomas se manifiestan entre la segunda y la cuarta
décadas de la vida con una progresion lenta a través del tiempo.
Es una enfermedad heredofamiliar autosémico-dominante; la
mutacién consiste en una expansion inestable de la secuencia
repetitiva (hasta 2000 veces) del trinucleotido CTG en el gen de
DMM-kinasa del cromosoma 19q13.3.

Ademas del compromiso muscular, la enfermedad afecta
los ojos (cataratas), sistema endocrino (diabetes, trastornos
tiroideos, hipogonadismo), sistema nervioso central (retardo
mental, trastornos cognitivos), sistema gastrointestinal (disfagia,
constipacion, colelitiasis, pseudoobstruccion) y el corazén'2.

El compromiso cardiaco es frecuente y predominan alteraciones
del sistema de conduccién His-Purkinje. Todavia no esta claro
el mecanismo biomolecular de los trastornos cardiacos. El
compromiso miocérdico es raro y se manifiesta por alteraciones
de funcién ventricular diastdlica o sistolica. En material de
autopsia, histologicamente, se observa fibrosis, infiltracion
grasa y atrofia del sistema de conduccion. En la mitad
de los pacientes se reportan arritmias supraventriculares y
ventriculares. Se han descrito bradicardia sinusal, bloqueos
atrioventriculares, complejos prematuros atriales y ventriculares,
fibrilacion y flutter atrial, taquicardia y fibrilacion ventricular.
En el ultimo decenio los mecanismos de muerte subita y su
prevencion en los pacientes con DMM han sido temas de
particular interés'?S,
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Masculino de 54 afos, portador de DMM diagnosticada a los
35 afnos, con antecedentes familiares de esta enfermedad
(3 hermanos y 3 hermanas). El paciente refirié haber tenido
hace 2 afios “arritmia ventricular”, probablemente complejos
ventriculares prematuros, que fue tratada con aspirina 100
mg/d, enalapril 20 mg/d y amiodarona 200 mg/d. Hace un mes
antes se le diagnostico una catarata del ojo izquierdo.

Consulto al servicio de emergencias del Hospital Calderén
Guardia por un cuadro de palpitaciones, dolor toracico anginoso
de media hora de evolucion, asociado a criodiaforesis y
lipotimia. La presion arterial estaba en 90/60 mmHg y la
frecuencia cardiaca en 180 lat/min. El electrocardiograma (EKG)
de ingreso mostrd una taquicardia ventricular monomorfa que
resolvié espontdneamente varios minutos después (fig. 1). El
EKG durante ritmo sinusal mostro trastornos inespecificos en
la repolarizacidn ventricular, intervalo QT prolongado pero sin
evidencia de isquemia miocardica. La radiografia de térax no
mostré cardiomegalia, ni otras alteraciones. El manejo y los
estudios en el servicio de emergencias se enfocaron hacia un
sindrome coronario agudo. No se detecté elevacion de las
enzimas cardiacas y el hemograma, la creatinina, el nitrégeno
ureico, los electrolitos y las pruebas de funcién tiroidea se
reportaron dentro de limites normales.

Se le administraron 900 mg amiodarona en infusion intravenosa
durante 24 horas y luego 200 mg bid PO. El paciente
evoluciono sin sintomas durante su estancia hospitalaria, sin
presentar nuevos episodios de palpitaciones, ni dolor toracico.
En el estudio Holter de 24 horas se observaron 638 complejos
ventriculares prematuros de 14 formas y 4 dupletas. Los
hallazgos ecocardiogréficos fueron hipokinesia difusa leve,
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Figura 1. Taquicardia regular de complejos anchos, con morfologia de bloqueo de rama derecha, eje inferior, concordancia positiva en las
precordiales y un cambio discreto en la morfologia a partir de la mitad del trazo de ritmo.

Figura 2. Electrocardiograma de reposo que muestra ritmo sinusal, trastornos inepecificosen la despolarizacion y en la repolarizacién mio-

cardicas, con intervalo QT prolongado (0,52 s).

grosor del ventriculo izquierdo limitrofe, disfuncién diastdlica
tipo 1y fraccion de eyeccion 45-50%. La arteriografia coronaria
no demostrd lesiones obstructivas y fue egresado asintomatico.
Posteriormente se le implanté un cardiodesfibrilador
y suspendié la amiodarona y aproximadamente un afo
después, se presentd en el servicio de urgencias por multiples
terapias del dispositivo en el lapso de unas 12 horas. Una

Rev. Costarr. Cardiol. 2006 Setiembre-Diciembre, Volumen 8, No. 3

vez interrogado este mediante telemetria, se observd que
habian ocurrido mdiltiples episodios de taquicardia ventricular
sostenida, los cuales fueron hemodindmicamente bien
tolerados y adecuadamente tratados (fig. 3). Se incrementd
el niamero de terapias de “estimulacion antitaquicardia” y se
volvié a indicar amiodarona (200 mg/d PO), evolucionando
sin eventos en los siguientes 2 meses.
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DISCUSION

En los pacientes con DMM es frecuente observar trastornos
del sistema de conduccion y especificamente del sistema His-
Purkinje. En pacientes asintomaticos, en estadios tempranos
de la enfermedad pueden observarse defectos de conduccidn
menores y su progresion a defectos mas severos de conduccion
puede debutar con disnea, lipotimia, sincope y muerte subita.

En diferentes estudios se reporta la prevalencia de PR
prolongado se reporta en 20-40% y de complejos QRS anchos
en 5-25%?3. En un estudio se reportd que la presencia de
“potenciales tardios” traduce prolongacion del intervalo HV mas
que variaciones en los potenciales ventriculares®.

REVIST

COSTARRICENS
DE CARDIOLOGI

Las indicaciones para implantacion de marcapasos son las
usuales, pero en algunos centros se indican en forma temprana,
por ejemplo, si se encuentra un intervalo HV prolongado (>70
ms) en el estudio electrofisiologico, con alto valor predictivo®.

Las taquiarritmias son frecuentes en pacientes con DMM vy
se detectan con el EKG de reposo o con registro Holter de
24 horas. Hasta en un 25% de los pacientes puede haber
flater o fibrilacion atrial. En los estudios de mortalidad de los
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Figura 3. En la parte superior de la figura se observan dos canales endocavitarios (atrial y ventricular), con diversos simbolos y nimeros
entre ellos. En la mitad del trazado se observa un incremento subito de la frecuencia ventricular que el dispositivo reconoce como fibrilacién
ventricular, por lo que aplica una descarga de 588 V (“HV") normalizandose la frecuencia cardiaca en la segunda mitad inferior. Fue un

“choque adecuado”.

pacientes con DMM, la causa cardiovascular esta en el segundo
lugar (alrededor del 30%) después de las enfermedades
respiratorias. Se considera que las causas de muerte subita son
asistolia, taquicardia ventricular (TV), fibrilacion ventricular (FV)
y disociacion electromecénica®.

LaTVmonomorfa, la TV polimorfayla FV estan bien documentadas
en estos pacientes, tal como en el presente caso. En los pacientes
con un cuadro clinico sugestivo de TV previa, con o sin historia
familiar de muerte subita, debe considerarse realizar un estudio
electrofisioldgico. Puede inducirse TV en el 18% de los pacientes,
incluso en ausencia de arritmias ventriculares en el registro Holter.
La TV inducible mas frecuente es la polimorfica no sostenida,
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pero también se ha reportado la TV polimérfica sostenida, TV
monomorfica sostenida y no sostenida y FV’.

La terapia antiarritmica varia. En los casos en los que se
documente “TV por reentrada entre ramas de haz de His"
la ablacion por catéter es el tratamiento de eleccion’. El
desfibrilador implantable se utiliza segtin las recomendaciones
del ACC/AHA/NASPE'?° pero no estd definida su indicacion
en los pacientes asintomaticos con TV inducible en el estudio
electrofisiolégico.

Hay muy poca informacion acerca del uso de antiarritmicos
como sotalol o amiodarona y su eficacia comparativa. Se esta
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levando a cabo un estudio prospectivo y multicéntrico en
Italia (el estudio RAMYD) para evaluar el riesgo de arritmias y
complicaciones cardioldgicas en pacientes con DMM'™.

En conclusién, la DMM es una enfermedad que puede producir
compromiso cardiaco con arritmias fatales y el médico tratante
tiene que sospecharlo y detectarlo ya que potencialmente
puede ser mortal, como en el presente caso.
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