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CARTAS AL EDITOR

quirdrgicas eficaces; 3) Preferencias del paciente cuando la
comparacion es con tratamiento médico estandar, ya que
la asignacion al grupo control genera un sesgo de deser-
cion (abandono o cruce al grupo experimental) o un sesgo
de decepcion; 4) Falta de equidistancia de los facultativos
hacia diferentes tratamientos debido a las consecuencias de
la cirugia ablativa frente a la DMV; 5) Experiencia desigual
con diversos procedimientos quirtrgicos en un mismo centro
0 por un mismo cirujano; 6) Imposibilidad de enmascara-
miento de los procedimientos quirdrgicos, y 7) Medicion de
resultados con escalas extrapolables (la escala del Barrow
Neurological Institute fue disefada para evaluar los resulta-
dos de la radiocirugia y su correlacion con la escala visual
analdgica no esta clara)’® y objetivos del tratamiento, ya
que para el tratamiento farmacologico se exige una dis-
minucion del 50% de la intensidad y frecuencia del dolor
frente a un alivio del 100% con cirugia. Todas estas limita-
ciones obligan a plantearse formas alternativas de realizar
ensayos pragmaticos de efectividad. Un ejemplo de ello
el disefo de cohortes con miltiples ensayos controlados
aleatorizados (Cohort Multiple Randomizad Controlled Trial
Design)'*.
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Patréon de Brugada en paciente
tratada con amitriptilina

The Brugada pattern in a patient treated with
amitriptyline

Sr. Editor:
El sindrome de Brugada es una canalopatia de origen gené-

tico, autosomica dominante, que afecta a los canales de
sodio de las membranas celulares de las células cardiacas.

Es mas comdn en jovenes, y su diagnostico se basa en crite-
rios electrocardiograficos y antecedentes clinicos de sincope
o historia familiar de muerte sibita debida a arritmias
ventriculares malignas. Se han descrito 3 patrones electro-
cardiograficos distintos: a) patron tipo |, caracterizado por
una elevacion descendente del segmento ST >2 mm en mas
de una derivacion precordial derecha (V1-V3), seguida de
ondas T negativas, el Unico diagnodstico de la enfermedad;
b) patron tipo Il, caracterizado por elevacion del segmento
ST > 2 mm en precordiales derechas seguida de ondas T posi-
tivas o isodifasicas, lo que confiere al electrocardiograma un
aspecto de silla de montar, y ¢) patrdn tipo lll, definido como
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Figura 1
sugiere patron de Brugada tipo 1.
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Figura 2

cualquiera de los 2 anteriores si la elevacion del segmento
ST es <1mm'?2.

Se han descrito, ademas, distintas situaciones o farmacos
que pueden desencadenar un patrén electrocardiografico de
sindrome de Brugada.

Presentamos el caso de una paciente de 56 anos con
antecedentes de tabaquismo, diabetes, hipertension vy
dislipemia en tratamiento con insulina, metformina, val-
sartan/hidroclorotiazida y atorvastatina. Ademas, seguia
tratamiento con topiramato y levetiracetam por epilepsia,
y amitriptilina por depresion. Su situacion basal era muy
limitada por deterioro cognitivo moderado. No referia his-
toria familiar de muerte subita. Ingresé en nuestro hospital
por episodio de sincope de perfil vasovagal en contexto de
cuadro catarral sin fiebre termometrada superior a 38°C.
El primer electrocardiograma mostré un ritmo sinusal con
BAV de 1.®" grado con elevacion del segmento ST de 1mm
de V1-V3 con onda T negativa de V1-V2 (fig. 1). La anali-
tica inicial mostré: creatinina 2,2 mg/dl; Na 136 mEq/l; K
4,7mEq/l; Mg 1,2mEq/L; pH 7,32 y troponina 1 < 0,01 ng/ml.
Por sospecha de infarto agudo de miocardio con elevacion
del segmento ST de localizacion anteroseptal se coment6 el
caso con el servicio de hemodinamica que recomendo ante la
duda diagnostica de sindrome coronario agudo y la limitacion
fisica y psiquica de la paciente realizar seriacion enzimatica

mn/aV  Prec.: 10 mm/mV
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Normalizacion de las alteraciones del electrocardiograma previo.

que fue normal y completar estudio cardioldgico. Se rea-
liz6 un ecocardiograma que mostro hipertrofia ventricular
izquierda con FEVI normal, sin alteraciones de la contracti-
lidad segmentaria. La paciente evolucioné favorablemente
con resolucion del cuadro infeccioso y normalizacion de
la funcion renal (creatinina al alta 0,78 mg/dl). Se repitio
el electrocardiograma 48 h después del ingreso que mostrd
desaparicion de las alteraciones del electrocardiograma pre-
vio (fig. 2). Se realizd estudio Holter-ECG sin objetivarse
eventos arritmicos significativos. La paciente fue dada de
alta con el diagnostico de fenocopia Brugada probablemente
secundario a deterioro de la funcion renal, sin alteraciones
electroliticas asociadas en el contexto de toma de farma-
cos con capacidad de induccion de patrén de Brugada tipo
1 (amitriptilina). Dado el importante deterioro fisico y psi-
quico de la paciente se decidi6 no realizar test de flecainida.
Se comento el caso con neurologia para el ajuste de dosis o
retirada de amitriptilina.

Las fenocopias Brugada (Fbr) se caracterizan por unos
patrones electrocardiograficos que son idénticos a los patro-
nes de Brugada de tipo 1 o 2, a pesar de la ausencia
del sindrome de Brugada congénito verdadero. Tienen su
causa en diversas circunstancias clinicas entre las que se
encuentran la hiperpotasemia, la insuficiencia suprarrenal,
la hipotermia, la compresion mecanica cardiaca, la miocar-
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ditis, la pericarditis o la isquemia. Los criterios diagndsticos
actuales de las Fbr son: 1) el patron del ECG tiene una mor-
fologia de Brugada de tipo 1 0 2; 2) el paciente presenta un
trastorno subyacente que es identificable; 3) el patron del
ECG se resuelve tras la resolucion del trastorno subyacente;
4) hay una probabilidad pre-test clinica baja de un sin-
drome de Brugada verdadero, determinado por la ausencia
de sintomas, antecedentes médicos y/o familiares; 5) prue-
bas de provocacion negativas con bloqueadores del canal
del sodio (ajmalina, flecainida o procainamida); 6) pruebas
de provocacién no obligatorias si ha habido una manipula-
cion quirdrgica del tracto de salida ventricular derecho en
las ultimas 96 h, y 7) los resultados de las pruebas gené-
ticas son negativos (no obligatorio, ya que la mutacion de
SCN5A se identifica solo en un 20-30% de los afectados por
un sindrome de Brugada verdadero)®. Por otro lado, varios
farmacos psicoactivos como litio, amitriptilina, nortripti-
lina, oxcarbazepina o clomipramina estan contraindicados
en pacientes con sindrome de Brugada por su potencial
accion bloqueando los canales de sodio, lo que puede inducir
la aparicion de arritmias malignas, sincope y muerte subita
cardiaca®’. Otros farmacos como el topiramato o el levetira-
cetam no estan contraindicados en estos pacientes. Nuestro
caso describe una posible Fbr en una paciente bajo trata-
miento con amitriptilina, con un resultado de causalidad
probable segun el algoritmo de Karch y Lasagna modificado®,
en el contexto de un deterioro transitorio de la funcion renal
sin alteraciones electroliticas objetivadas.
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Utilidad del tratamiento como
uso compasivo de mecasermina
(factor de crecimiento
insulinico recombinante
humano tipo 1) en ataxia de
Friedreich
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Compassionate use of human recombinant
insulin-like growth factor-1 therapy in
Friedreich’s ataxia

Sr. Editor:

La ataxia de Friedreich (AF) es la ataxia degenerativa
recesiva mas comin y la mas prevalente de todas las
ataxias hereditarias (2-4 casos por 100.000)'3. Los pacien-
tes presentan ataxia progresiva de la marcha/miembros
acompanada de debilidad motora, arreflexia en miembros
inferiores, pérdida de la propiocepcion, disartria, nistagmo
y alteraciones auditivas. Los primeros sintomas tienden a
ocurrir alrededor de la pubertad, si bien su inicio puede
variar desde la primera infancia (2-3 anos) hasta la adultez

(> 25 anos), progresando hasta la pérdida de su capacidad
para caminar unos 10-15 afos después de la aparicion de la
enfermedad?*. La afectacion cardioldgica ocurre en el 90-
100% de los pacientes, secundaria al proceso infiltrante, y
puede variar desde alteraciones menores en el electrocar-
diograma (ECG), hasta arritmias y alteraciones estructurales
como hipertrofia del ventriculo izquierdo o fibrosis intersti-
cial con importante proliferacion colagena y degeneracion
grasa, que es una causa frecuente de muerte prematura en
estos pacientes'>”7.

La mayoria de los casos de AF se deben a una expansion
de repeticion de tripletes de la secuencia GAA en el pri-
mer intron del gen de la frataxina (FXN) localizado en el
cromosoma 9q21.11"8, La frataxina es una proteina mito-
condrial que activa el ensamblaje en proteinas de grupos
hierro-azufre (Fe/S) como parte de un complejo multipro-
teico. Aunque su funcion fisiologica exacta no ha sido aln
establecida, se cree que tiene un papel esencial en la inte-
gridad y el funcionamiento de las mitocondrias y en el
metabolismo del hierro celular?. También ha sido implicado,
posiblemente de manera indirecta, en la sefalizacion de sis-
temas de defensa antioxidante y en vias que controlan la
supervivencia o muerte celular’*. La deficiencia de frata-
Xina se asocia con una alteracion de la biogénesis de los
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