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¢Es realmente poco frecuente la cardiopatia
isquémica en la distrofia miotonica tipo 1?

Sr. Director:

La lectura de la carta de los doctores Tsi et al, publicada en
su revista' y en la que los autores analizan las peculiaridades
y prevalencia de la cardiopatia isquémica en la distrofia mio-
ténica a propodsito del caso comunicado (paciente de 36
afnos que consulta por dolor toracico de caracteristicas angi-
nosas. Se confirma en el ecocardiograma la presencia de hi-
pocinesia apical, en la ergometria MIBI-SPECT signos de is-
quemia en territorios inferior y anteroseptal y presenta
normalidad en las pruebas de cateterismo cardiaco) invita a
reconsiderar cudl es la razon de la escasa presencia de co-
municaciones en la literatura, teniendo en cuenta que la dis-
trofia mioténica (DM1) representa la forma mas frecuente
de distrofia muscular en el adulto, y que el 85% de los pa-
cientes pueden presentar complicaciones cardiolégicas en el
curso de la enfermedad.

La importancia y las peculiaridades del caso estudiado ani-
moé a los autores a realizar una bisqueda de publicaciones
en Medline de casos similares, y de cudl era la frecuencia de
cardiopatia isquémica en esta enfermedad. Como resultado
de esta bisqueda llegaron a las siguientes conclusiones:

1) La posibilidad de que fuese una complicacién poco fre-
cuente.

2) Que pudiera ser predominantemente microvascular.

La hipétesis de que fuese una complicacién poco comuni-
cada fue igualmente formulada por los autores.

Sin embargo, una revision de los trabajos publicados acerca
de las complicaciones cardiacas en la distrofia mioténica, re-
vela que la afectacién coronaria en DM1 ha sido estudiada
con maés frecuencia de la que los autores sugieren. La inclu-
sién de los términos «miotonia atréfica», «<miotonia distrofi-
ca» y «distrofia mioténica tipo I (DM1)» en los diferentes sis-
temas de busqueda de literatura médica, aporta un mayor
nimero de comunicaciones. En la tabla 1 se recogen algu-
nos de los trabajos mas relevantes que estudiaron la afecta-
cién cardiaca en DM1.

Por ejemplo, en la monografia sobre esta enfermedad, Har-
per, en el capitulo de complicaciones cardiovasculares, hace
referencia a la posibilidad de cardiopatia isquémica? citando
la magnifica revisién de Church de 1967. Este autor estudié
las alteraciones cardiolégicas en 17 de sus pacientes y revisd
los 300 casos descritos hasta entonces®. Encontré6 anoma-
lias en el electrocardiograma (ECG) en 202 de 236 casos.
Llegé a la conclusién de que los pacientes son raramente sin-
tomaéticos v si lo son, es siempre por arritmias. El ECG, en
37 de ellos, mostraba anormalidades en el segmento ST y
onda T. La presencia de ondas Q patolégicas también ha si-
do descrita*®. Estos hallazgos fueron atribuidos inicialmente a
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isquemia, aunque llamaba la atencién que pocos pacientes
referfan clinica de afectacién de arterias coronarias.
Hallazgos similares, sugiriendo una afectacién isquémica
miocérdica, han sido publicados posteriormente. Las técni-
cas de estudio utilizadas incluian: ECG en ejercicio, registro
holter de 24 horas, ecocardiograma, vectocardiografia, an-
giograffa con tecnecio radionucleétido durante el ejercicio,
resonangia magnética, cineangiografia coronaria y estudios
anatomopatoldgicos confirmando la posibilidad de cardio-
patia isquémica en DM1 +°,

Nuestro grupo ha obtenido resultados similares mediante
ECG de reposo y registro Holter 24 horas en el seguimien-
to de 185 pacientes con DM1 que vienen siendo controla-
dos en la Unidad de Enfermedades Neuromusculares de
nuestro hospital. Identificamos ondas Q anémalas en 5 pa-
cientes, ondas T negativas y anomalias del segmento ST en
9, y patrén de isquemia anterior en uno, de isquemia infe-
ro-lateral en otro y de isquemia ventricular izquierda en un
tercer paciente.

Los estudios de mortalidad en esta entidad también sugieren
un papel notable de la cardiopatia isquémica®. En un estu-
dio longitudinal de 367 pacientes con DM1 a lo largo de 10
anos se analizaron las causas de muerte de los 75 fallecidos
(se realiz6 autopsia a 28 de ellos). Mathieu observé un ex-
ceso de mortalidad cardiovascular (SMR: 4,9), siendo la
edad media de fallecimiento de 53 afios, lo que representa
una mortalidad 7,3 veces superior a la edad de referencia
por edad. La mortalidad en DM1 parece ser consecuencia
de una combinacién de disfuncién progresiva ventricular iz-
quierda, infarto de miocardio, embolia pulmonar o muerte
stbita. En un analisis detallado de la serie observé que 15
(20%) pacientes habian fallecido por infarto agudo de mio-
cardio y 8 (11%) por muerte sibita.

Sin embargo, la mayoria de autores que han estudiado las
complicaciones cardiovasculares en DM1 coinciden en que
la prevalencia de enfermedad isquémica del corazén en
DM1 es inferior a la de la poblacién control. Se han pro-
puesto diferentes hipotesis para explicar esta menor preva-
lencia. La escasa actividad fisica de los pacientes con DM1
pudiera ser un factor a tener en cuenta. Igualmente, la pe-
culiar personalidad que caracteriza a estos pacientes, y en la

TABLA 1
Distrofia mioténica tipo 1 y cardiopatia isquémica
N.°
Autor, aiio pacient Alt identificadas Tipo d?,
estudiados exploracion
Fearrington, 1964 17 10 pacientes ST-T anormal ECG, VCG
Church, 1967* 317 37 pacientes ST-T anormal ECG
Hartwig, 1983° 10 1 infarto anterior ECG, RNA
9 funcién miocardica anémala
Perloff, 1984* 25 5 pacientes Q anormal ECG, H24,
1 paciente infarto transmural  ECO, EF,
1 paciente hipocinesia apical  T99A
Badano, 1993’ 59 2 pacientes ST-T anémalos ~ ECG; ECO
Fragola, 1994° 56 6 pacientes Q anémalas ECG, H24,
ECO
De Ambroggi, 1995 14 1 paciente con lesiones ECG, H24,

isquémicas en MRI RM

Mathieu, 1999’ 367 15 infarto miocardio Autopsia

Merlevede, 2002 79 6 pacientes ST-T anémalos ~ ECG, H24,
ECO

Gamez, 2006 185 9 pacientes ST-T anémalos ECG, H24

5 pacientes Q anémalas
3 infartos

ECG: electrocardiograma; ECO: ecocardiograma; EF: estudios electrofisiologicos;
H24: registro holter 24 horas; RM: resonancia magnética; RNA: angiocardiografia
con radionuclestido; T99A: angiografia tecnecio 99m; VCG: vectocardiograma.
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que predomina un indice bajo de sinceridad y una actitud de
no relatar al médico los sintomas que presentan, pudiera
también influir en la no identificacién de todos los casos.
Algunos factores genéticos podrian tener un efecto protec-
tor frente a la isquemia coronaria. Se ha sugerido que la hi-
pertrigliceridemia y los niveles bajos de colesterol ligado a li-
poproteinas de baja densidad (c-LDL), presentes en DM-1,
pudiera protegerles frente a eventos cardioisquémicos, a pe-
sar de que se haya identificado una mayor prevalencia de
haplotipo APOE-4.

En conclusién, la importancia del caso presentado por Tsi et
al abre un nuevo horizonte en la investigacién del papel de
la cardiopatia isquémica en DM1, tanto desde el punto de
vista de una correcta identificacién de todos los casos (espe-
cialmente los asintomaticos), como de una mayor compren-
sién de las bases fisiopatogénicas subyacentes.
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