CARTAS AL EDITOR

Arritmias en la distrofia
miotonica de Steinert

Queremos felicitar a Rosado A. y Sierra L. por su
articulo’ “Distrofia mioténica de Steinert” y nos
gustaria aprovechar la oportunidad para resaltar
algunos aspectos cardioldgicos de la enfermedad,
ya que la afectacion cardioldgica juega un papel
destacado en las patologias neuromusculares
hereditarias y en especial en la distrofia mioténica
de Steinert (DMS).

La enfermedad cardiaca suele ser la responsable
de la disminucion de la expectativa de vida en
los pacientes con DMS?. La edad media de
fallecimiento en la DMS esta en torno a los 50
afos, el 20 % se debe a causas cardiacas, de
las cuales la muerte subita representa el 10 %3.
Habitualmente la muerte subita se debe a la
aparicion de arritmias ventriculares o al bloqueo
auriculo-ventricular completo con asistolia. Por
este motivo, en los pacientes sintomaticos se
debe plantear la colocacién de un desfibrilador
automdtico implantable o de un marcapasos
definitivo, no solo como prevencion secundaria
sino también como prevencion primaria*.

Las alteraciones electrocardiograficas mas
frecuentes de la DMS estan relacionadas con
alteraciones en la generacién o propagacion
del impulso cardiaco, como puede ser el
bloqueo auriculo-ventricular y los bloqueos
intraventriculares. Ademas, se observa con
frecuencia la prolongacion del intervalo QTc y una
gran variedad de taquiarritmias. Entre las arritmias
supraventriculares destacan la taquicardia, el
aleteo y la fibrilacién auricular, presentes en el 25 %
de los casos. Dentro de las arritmias ventriculares
se incluyen las extrasistoles ventriculares,
las taquicardias ventriculares monoformas vy
polimorfas, la torsade de pointes y la fibrilacion
ventricular?.
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Es recomendable la realizacion de un
electrocardiograma anual en los pacientes con
DMS para detectar, en pacientes asintomaticos,
la existencia de alteraciones en la conduccion
cardiaca, incluso algunos autores? han sugerido
la realizacién de un electrocardiograma Holter
en estos pacientes. Los pacientes asintomaticos
con ECG anormal o aquellos que presenten
palpitaciones o sincope, deben ser derivados para
valoracién por cardiologia®.
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