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Miocardiopatia dilatada practicé una ventriculografia isotépica c8mTc-per-
y ataxia de Friedreich tecnetato, en la que se observaba un ventriculo izquier-

do de tamafio normal con una contractilidad global de-
St Editor: primio!a (FEVI 432/0) y, de forma segme_ntaria, se

) ' apreciaban pequefias zonas de hipoacinesia en la cara

La ataxia espinocerebelosa de Friedreich es una emnterior del ventriculo izquierdo.
fermedad degenerativa, heredada con caracter autos6-El paciente acudio al hospital por presentar desde
mico recesivo, producida por una expansion de tripleuna semana antes sensacién de mareo continua, hin-
tes GAA en un gen del cromosoma 9 que codifica lachazén generalizada con disminucion de la diuresis y
proteina frataxina Clinicamente se caracteriza por episodios de acaloramiento con sensacion de falta de
ataxia de extremidades y tronco, hiporreflexia, pirami-aire. En el momento del ingreso tenia hipotension
dalismo, leve neuropatia periférica, pie cavo, retinopamarcada con signos de mala perfusion periférica, por
tia, sordera y cardiopatia. lo que inicialmente fue tratado con farmacos inotropi-

La afectacion cardiaca es muy frecuente, detectand@os intravenosos. Superada esta situacion inicial el pa-
se alteraciones en el ECG y ecocardiograma en el 9%iente se mantuvo estable con presiones arteriales sis-
100% de los paciented.a afectacion cardiaca mas fre- télicas entre 80 y 90 mmHg y una frecuencia cardiaca
cuente es la miocardiopatia hipertréfica, generalmentarritmica sobre 100 lat/min. La exploracion fisica puso
concéntrica, y de manera mucho mas rara la miocardiade manifiesto ingurgitacion yugular, la auscultacién
patia dilatada. pulmonar era normal y en la auscultacion cardiaca pre-

Presentamos el caso de un varon de 32 afos, diagentaba un soplo sistdlico 1lI/VI en punta; en la explo-
nosticado de ataxia de Friedreich a los 22 afios, quecién abdominal se aprecié una hepatomegalia ligera
habia comenzado a presentar debilidad e inestabilidaghabia edemas maleolares con févea.
de la marcha a los 16 afios y que desarroll6 una mio- En los andlisis destacaba una creatinina de 1,7, urea
cardiopatia dilatada que culminé en fallo cardiaco rede 59, sodio 131, potasio 4,2 y el hemograma vy la for-
fractario. mula leucocitaria eran normales. En el ECG se apre-

Se trata de un varén de 32 afos diagnosticado degaba una fibrilacion auricular con respuesta ventricu-
ataxia de Friedreich 10 afios antes. Un hermano hablar sobre 100 spm y trastornos de la repolarizacion
muerto a los 24 afios de «ataque cardiaco» y habia cgeneralizados. La radiografia de térax evidencio
menzado a presentar trastornos de la marcha a laardiomegalia severa e hilios ligeramente borrados, al-
16 afios, quedando incapacitado para la deambulaciérmguna linea B de Kerley y redistribucion de vasos pul-

Desde el diagnéstico el paciente ha evolucionadenonares hacia los vértices pulmonares y el ecocardio-
con inestabilidad en la marcha lentamente progresiva grama puso de manifiesto un ventriculo izquierdo
debilidad en los miembros inferiores hasta el momentdalilatado (63/55), de paredes no hipertrofiadas, con hi-
actual, en que se encuentra incapacitado para la deapecontractilidad generalizada y disfuncién sistolica se-
bulacion y las actividades de la vida diaria, debiendovera (FEVI menor de 30%); presentaba ademas una
permanecer en silla de ruedas. insuficiencia mitral severa.

Desde el punto de vista cardiolégico, ya desde el El paciente mejord clinicamente y fue dado de alta
diagnéstico de la enfermedad 10 afios antes referien tratamiento con digoxina, diuréticos, IECA y anti-
palpitaciones ocasionales y en el ECG se apreciabarpagulacion oral.
alteraciones de la repolarizacion generalizadas (onda T Reingres6 a la semana, nuevamente por clinica de
negativa de V2 a V6 y aplanada en Il, lll y aVL). El insuficiencia cardiaca congestiva, similar a la del in-
ecocardiograma inicial ponia de manifiesto un ventricugreso previo.
lo izquierdo no dilatado, con grosor de paredes norma- Se descarté la opcion del trasplante cardiaco como
les y disfuncion sistdlica ligera (FEVI 45-50%). forma terapéutica debido a lo avanzado de la enferme-

El paciente ha permanecido estable desde el punidad neuroldgica en nuestro paciente.
de vista cardiologico, no precisando ingresos hospita- La afectacion cardiaca en la ataxia de Friedreich es
larios por causa cardiaca. En el seguimiento ecocafa regla y se encuentran alteraciones en el 95-100% de
diografico se aprecia una dilatacion progresiva delos pacientés La forma mas frecuente de afectacion
ventriculo izquierdo, con disfuncion sistolica progresi- cardiaca es la miocardiopatia hipertrofica, unas veces
vamente mayor y desarrollo de una insuficiencia mi-con afectacion concéntrica y otras asimétrica o septal.
tral cada vez mas importante. Cuatro afios antes se leMucho mas rara es la forma de miocardiopatia dila-

tada, hasta un 20%, que al principio se expresa como
hipocinesia global, con dimensiones normales del ven-
(Rev Esp Cardiol 2000; 53: 1671) triculo izquierdo, pero que a largo plazo producen re-
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percusion funcional con fracaso cardiaco, siendo éstea y riesgo de muerte subitanosotros identificamos
la causa mas frecuente de muerte por la enferrhedadios puntos que merecen ser corregidos.

Son habituales las arritmias auriculares (flater y fibri- En principio, los autores escribieron que «la presen-
lacion auricular) y ventriculares. cia de sincope recurrente sin causa aparente es un fac-
Se considera que las formas hipertrofica y dilataddor de riesgo importante en nifios y adolescentes, con

son dos formas diferentes de la enfermedad cardiacagfevado valor predictivo positivo y bajo valor predicti-
no estadios evolutivos de la misma enfermedad, como negativo para el desarrollo de muerte subita». En el
un sustrato histopatolégico distiAto estudio clasico sobre el prondstico de la miocardiopa-
En el caso que presentamos, en la ventriculografia isdfa hipertréfica, McKenna et al encontraron que la pre-
tépica practicada 4 afios antes aparecian segmentari@ncia de sincope en pacientes con menos de 45 afos
mente pequefias zonas de hipoacinesia en la cara anteriter edad tiene un valor predictivo positivo del 29% vy
del ventriculo izquierdo que corresponderian a zonas den valor predictivo negativo del 89% (con sensibilidad
distrofia miocéardica ventricular regional que, cuando sordel 42% y especificidad del 82%8) Asi, creemos que
lo bastante extensas, deprimen la funcion sistélica. los autores quisieron decir lo contrario: la presencia de
La ataxia de Friedreich es una forma rara de miocarsincope recurrente tiene elevado valor predictivo nega-
diopatia dilatada que afecta a jévenes. La aparicion diévo y bajo valor predctivo positivo para el desarrollo
repercusion funcional con fallo cardiaco es un datale muerte subita.
de mal prondstico, conduciendo a los pacientes a la Después, los autores consideraron que el valor pre-
muerte. El trasplante cardiaco generalmente no esta idictivo negativo de la estimulacion eléctrica programa-
dicado en estos pacientes debido a la afectacion neurda es bajo. En el principal estudio con estimulacién
I6gica progresiva de la enfermedad, y sélo se efectuarigléctrica programada en los pacientes con miocardiopa-
en casos en los que hubiera una disociacién importanté hipertréfica, Fananapazir et al observaron que el va-
entre la afectacion neurolégica y cardiaca, de tal mander predictivo positivo era bajo; esto significa que sola-
ra que el pronéstico de supervivencia desde el punto deente un pequefio nimero de pacientes con induccion
vista neurolégico fuera al menos de 10 afos. de arritmias ventriculares sostenidas (17%) tendra
José . muerte subit. Sin embargo, ellos evidenciaron un
osé J. Gémez-Barrado, Gonzalo Marcos, . . .
Jorge Vega, Yolanda Porras. MUY €levado valor predictivo negativo de la estimula-
Orestes Vaccari y Jests Montero ~ CiON eléctrica programada (98%), o sea, con protocolos
B _ con tres 0 mas extraestimulos, la mayoria de los casos
g Sovicio de Cardiologia. g induccién de arritmias ventriculares sostenidas no
Hospital San Pedro de Alcantara.
Complejo Hospitalario de Caceres se asocia al desarrollo de muerte subita. De este modo,
la limitacion de la estratificacion de riesgo de los pa-
BIBLIOGRAFIA cientes con miocardiopatia hipertrofica es el bajo valor
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1. Campuzano V, Montermini L, Molto MD, Pianese L, Cossee M, laboratorio, o que dificulta la identificacion de los pa-
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Sy Syl piet repeat exp ' ' Para terminar, nos gustaria mucho felicitar a los au-
2. Child JS, Perloff JK, Bach PM, Wolfe AD, Perlman S, Kark RA. tOr€s por su excelente revision. Los estudios del equi-
Cardiac involvement in Friedreich's ataxia: a clinical study of 75 po de Dr. McKenna han contribuido de modo impor-
patients. J Am Coll Cardiol 1986; 7: 1370-1378. __tante para la estratificacion de riesgo de muerte subita
3. Posa}da Rodriguez 1J, Gutiérrez-Vivas E, Cabello A. Repercusmrép la miocardiopatia hipertréfica. Sin embargo, cree-
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miocardiopatia hipertrofica

Sr. Editor:

Leyendo con atencion el articulo reciente de Mc-
Kgnna y Monserr_at IgIeS|as «_Identlflcacpn y trat?'_ 1. McKenna WJ, Monserrat Iglesias L. Identificacion y tratamiento
miento de los pacientes con miocardiopatia hipertrofi- de los pacientes com miocariopatia hipertréfica y riesgo de muerte

subita. Rev Esp Cardiol 2000; 53: 123-130.

- 2. McKenna WJ, Deanfield J, Faruqui A, England D, Oakley C, Go-
(Rev Esp Cardiol 2000; 53: 1672-1673) odwin J. Prognosis in hypertrophic cardiomyopathy: role of age
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anct:j céi_nifagglectrocagrgioggaphic and haemodynamic features. Amgancia de TVNS en el Holter fue de un 96% y el valor
3. \l]\/lcli[ar:ﬂalw\]]:‘élzbft PN?. A.rrhythmia, sudden death, and clinical pr~ed|ct|vo pO.SItIVC.), fue de un .1G%CI’Que. .eS,IQ que
risk stratification in hypertrophic cardiomyopathy. En: Zipes DP, afiade la realizacion del estudio electrofisiol6gico? Pa-
Jalife J, editores. Cardiac electrophysiology: from cell to bedsiderece claro que la utilizacion de un protocolo de esti-
(3.2 ed.). Philadelphia: W.B. Saunders Company, 2000; 555-562. mulacién agresivo, con tres o mas extraestimulos en
4. Fananapazir L, Chang AC, Epstein SE, McAreavay D. Prognosticjgs nyntos e intervalos de acoplamiento de 600, 500 y
Qetermmants in hypertrophlc cardlomyopa_athy: prospective evalua-400 ms (eI utilizado por Fananapazir et aI) produce de-
tion of a therapeutic strategy based on clinical, Holter, hemodyna- . o I / )
mic, and electrophysiological findings. Circulation 1992; 86: 730- Masiados falsos positivos para ser Util. Si se realiza el
740. estudio electrofisiolégico con protocolos de dos extra-
estimulos, para disminuir el nimero de falsos positi-
vOs, aumentara la proporcion de falsos negativos y dis-
Respuesta minuira el valor predictivo negativo. En nuestra
opinién, como reflejamos en nuestra revisjda in-
S Editor: formacion del estudio eIectrofisioIégico sélo es rele-
vante en algunos casos muy seleccionados, y no debe
Agradecemos la carta de los Dres. Horta y Ferreiraer el criterio fundamental para decidir la necesidad de
que nos permite matizar dos afirmaciones realizadasnplantar un desfibrilador, ya que la mayor parte de
en nuestra revisién los pacientes con estudios positivos no presentan
En primer lugar, sugieren que la presencia de sincanuerte subita.
pe en nifios y adolescentes con miocardiopatia hiper- Por Gltimo, estamos de acuerdo con Horta y Ferreira
trofica (MCH) no tiene un alto valor predictivo positi- en que la principal limitacién de la estratificacion de
vo y bajo valor predictivo negativo como nosotrosriesgo en la MCH es el bajo valor predictivo positivo
sefialamos, y hacen referencia a un articulo de McKerde todos los factores de riesgo descritos tomados indi-
na et a en el que se habla de pacientes menores dédualmente. Es por ello que nosotros proponemos
45 afos. Desde luego, cuando hablamos de nifios yna valoracion de riesgo integral, en la que se tenga en
adolescentes nos referimos a pacientes de menor edadienta el nimero y tipo de factores de riesgo junto con
En la tabla 6 de este articulo de McKenna et al poddas caracteristicas particulares de cada paciente (en es-
mos comprobar que si nos limitamos a pacientes mepecial la edad) y la presencia de posibles factores de-
nores de 14 afos, el valor predictivo positivo de la presencadenantes y coadyuvantes a la hora de decidir la
sencia de sincope es de un 57% (muy elevado cuand@cesidad y tipo de tratamiento profilactito
se trata de muerte subita a esta edad: la mitad de los

. , . . Lorenzo Monserrat y William J. McKenna
pacientes con sincope murieron), mientras que el valor

predictivo negativo en este estudio particular seria sélo servicio %fuf;gfg'g'toggogfglﬁéggg Canalejo.
de un 65% (no podremos decirle a un pacientes sin ' Reino Unido.

sincopes que no tiene riesgo de muerte subita, al me-

nos sin valorar la presencia de otros factérddqy

gue tener en cuenta que los escasos datos existentes

sobre estratificacion de riesgo en pacientes pediatrica3BLIOGRAFIA

y ad_olescentes con MCH proceden_de poblaciones Se_ McKenna WJ, Monserrat L. Identificacion y tratamiento de los pa-
leccionadas de centros de referencia. Estos datps In " cientes con n;iocardiopatia hipertrofica y riesgo de muerte subita.
can que gran parte de los que sufren muerte subita NORey Esp Cardiol 2000; 53: 123-130.

tiene antecedentes de episodios sincopales (bajo valer Mckenna WJ, Deanfield J, Faruqui A, England D, Oakley C, Go-
predictivo negativd)y, sin embargo, en ellos la pre- odwin J. Prognosis in hypertrophic cardiomyopathy: role of age

; ¢ ; ; and clinical, electrocardiographic and hemodynamic features. Am
sencia de sincopes se asocia con un alto riesgo deJ Cardiol 1981: 47: 532-538.

muerte subita sin tratamierito 3. McKenna WJ, Franklin RCG, Nihoyannopoulos P, Robinson KC,
En segundo lugar, nos gustaria aprovechar esta oca-peanfield JE. Arrhythmia and prognosis in infants, children and
sion para incidir en la escasa utilidad de los estudios adolescents with hypertrophic cardiomyopathy. JACC 1988; 11
electrofisiologicos en la estratificacion de riesgo ruti- h“gK(laiﬁa W Camm 3. Sudden death in hvoertronhic cardiomya
naria de_ los pacientes con MCH' En el eStuc,“O_ tantaé pathy. Assess,ment of patients at high risk.yré:irculgtion 1989; g/O:
veces citado de Fananapazir étedlvalor predictivo 1489-1492.
positivo para muerte subita o descarga de desfibriladd. Fananapazir L, Chang AC, Epstein SE, McAreavey D. Prognostic
del estudio electrofisiolégico fue de un 17% y el valor ggte;%n;l;és in_hypertrophic cardiomyopathy. Circulation 1992;
pl’edICtIVO negaiivo, C.Omo sefialan Horta y Ferreira fu . Elliott PM, Poloniecki J, Dickie S, Sharma S, Monserrat L, Varna-
de un 98%. Pero es importante comprobar que en este

- ] R - va A et al. Sudden death in hypertrophic cardiomyopathy. Identifi-
mismo estudio, el valor predictivo negativo de la pre- cation of high risk patients. J Am Coll Cardiol 2000. En prensa.
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