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han sumando progresivamente caidas ocasionales, stepagge, mar-
cha cautelosa y disfagia. En el altimo control, a los 8 afios del
inicio, presentaba disfagia leve-moderada, grave déficit de pren-
sién en ambas manos y marcha con leve stepagge, por lo que
precisaba de férulas antiequino. El balance muscular de extremi-
dades superiores era: proximal 5/5, flexores profundos de dedos
1/5 y flexién superficial 3/5 bilateral y simétrico, extensores de
los dedos 4/5. En las extremidades inferiores el balance muscular
era: psoas 4+/5, cuadriceps 4/5 (con amiotrofia importante), tibial
4/5 (bilateral, no podia ponerse de talones). Mantenia control de
puntillas.

Las caracteristicas de la MCI son: 1) inicio habitual por encima
de los 50 afos; 2) predominio en varones; 3) inicio insidioso con
progresiéon muy lenta (el diagnéstico se demora una media de
5 afios); 4) debilidad muscular asimétrica con afectacién de pre-
dominio proximal de extremidades inferiores (cuadriceps) y distal
de extremidades superiores (flexores de dedos). La afectacién de
cuadriceps puede presentarse con caidas de repeticiéon por debili-
dad de la extensién de la rodilla. La afectacion de los flexores de
los dedos predomina en la mano no dominante. Ademas de la debi-
lidad de las extremidades, pueden presentarse disfagia, debilidad
facial, disnea y camptocormia, pero excepcionalmente desde el ini-
cio; 5) CPK normales o menos de 10 veces superiores a lo normal;
6) EMG miopatico con posibilidad de rasgos neuropaticos; 7) biop-
sia muscular con presencia de infiltrados inflamatorios, vacuolas
con borde, acimulos de proteinas anémalas (betaamiloide, etc.);
8) escasa o nula respuesta al tratamiento.

El European Neuromuscular Centre (ENMC) propuso los llama-
dos IBM Research Diagnostic Criteria 2011°. Los sintomas tienen que
presentarse durante mas de 12 meses, la edad de inicio ha de ser
superior a los 45 afios, los niveles de CPK en suero no pueden supe-
rar 15 veces el limite normal. La debilidad de la extensién de la
rodilla y la flexién de los dedos ha de ser mayor que la flexién
de la cadera y la abduccién del hombro, respectivamente. Si estas
caracteristicas se acompaifian de todas la caracteristicas patoldgicas
(infiltrados inflamatorios, vacuolas con borde, acimulos de betaa-
miloide 0o TDP-43, o inclusiones de tubofilamentos de 15-18 nm), se
establece el diagnéstico de MCI definido clinicopatolégico. Cuando
no estan presentes todos los rasgos patolégicos, el diagnéstico pro-
puesto es de MCI definido por clinica. Cuando no estan presentes
todas las caracteristicas clinicas, el diagnéstico propuesto es de MCI
probable.

Se considera que esta miopatia esta infradiagnosticada en
el anciano. Sintomas tipicos de la enfermedad, como las caidas,
la debilidad de prensién de las manos, la disfagia, pueden pasar

desapercibidos o bien atribuirse a otras enfermedades. Aunque esta
enfermedad es rara y carece de tratamiento eficaz, su diagnéstico
permitiria establecer un prondstico y una mejor prevision de nece-
sidades, como fisioterapia, rehabilitacién de la marchay prevencién
de caidas, terapia ocupacional que mejore las actividades diarias,
prevencion y terapia de la disfagia. También se evitarian diagnés-
ticos erréneos habituales como polimiositis y otras enfermedades
neuromusculares disinmunes, ELA, radiculopatia mdltiple, que
pudieran ser motivo de tratamientos inapropiados como coticoi-
des a dosis altas, otros inmunosupresores, IglV, e incluso casos de
cirugia por diagnéstico incorrecto de radiculopatia®.
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Sindrome de Tako-Tsubo tras intento de @

. s g8 . ~ CrossMark
homicidio a una anciana de 89 aifios
Tako-Tsubo syndrome after homicide attempt on an 89 year-old
woman

Mujer de 89 afios que acude al servicio de urgencias por pre-
sentar traumatismos en cabeza, térax, abdomen y extremidades
tras ser agredida fisicamente durante 45 min por su hija la cual
presentaba antecedentes de alcoholismo y trastornos de conducta.
Tras golpearla con los pufios y con objetos contundentes, intentd
estrangularla y ahogarla con una almohada hasta que sus vecinos
llamaron a su puerta. La paciente es funcionalmente independiente,
sin deterioro cognitivo, con antecedentes de hipertensiéon de bata
blanca.

A su llegada presentaba una tensién arterial (TA): 113/63,
frecuencia cardiaca (FC): 1031pm, escala de Glasgow 15/15,

presentaba multiples hematomas en cara, cuello, térax, abdomen
inferior y extremidades. Ademas presentaba dolor intenso a la
palpacién en arcos costales inferiores. Desde el punto de vista car-
diolégico no referia dolor toracico, ni palpitaciones ni signos de
insuficiencia cardiaca.

En la analitica en urgencias se evidencié hiperglucemia, insu-
ficiencia renal aguda, LDH elevada y CPK elevada, pero no se
realiz6 determinacién de marcadores especificos de dafio mio-
cardico. En el electrocardiograma (ECG) se objetivé taquicardia
sinusal con QRS estrecho, con QS de V1 hasta V3 sin alteraciones
agudas en la repolarizacién (fig. 1). En la radiografia de térax
se evidencié fractura de quinto y sexto arcos costales izquier-
dos. Se diagnosticé al ingreso de policontusiones, alteraciones
analiticas secundarias a la agresion, rabdomiolisis leve y fracturas
costales.

A las 48 h del ingreso present6 un episodio de dolor toracico
opresivo de 20 min de duracién acompafiado de disnea de minimos
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Figura 1. ECG al ingreso: taquicardia regular con QRS estrecho, QS de V1-V3 y T aplanada en cara lateral.

Figura 2. ECG durante el dolor tordcico: taquicardia sinusal con QRS estrecho, QS en V1-V2 junto con ST convexo, y T negativa de V2 a V6 y también en II-Ill y aVF.

esfuerzos, sin crepitantes ni edemas en miembros inferiores, con
TA: 129/100 y FC: 1501pm. En el ECG se objetivd taquicardia
sinusal con QS en V1 a V2 y T negativas profundas de V2 a V6 junto
con II-IIl y aVF (fig. 2), asociado a troponina I elevada 3,65 ng/ml
(rango normal: <0,04) que resulté ser la troponina maxima ya que
la seriacién de marcadores de dafio miocardico fue en descenso a
lo largo del ingreso. En el ecocardiograma transtoracico destacaron
disfuncién sistélica severa del ventriculo izquierdo (FEVI 32%)
con aquinesia de los segmentos apicales. El cateterismo cardiaco
realizado a las 6h del episodio de dolor, no revelé alteraciones
significativas. Por lo cual se orient6 el juicio clinico hacia un posible
sindrome de Tako-Tsubo.

Se inici6 tratamiento con anticoagulantes, antiagregantes, beta-
bloqueantes, estatinas y nitritos. Al cabo de 7 dias presentd
disminucién notable del dolor, de la disnea, TA: 110/70, FC: 80 Ipm,
mejoria de la funcién renal hasta su normalizacién y de los marca-
dores de dafio muscular. La funcién ventricular al alta fue del 66%,
realizandose el diagnéstico por exclusiéon de sindrome de Tako-
Tsubo, que se presenté probablemente como una complicacién
secundaria a la agresion. Durante su ingreso, se contacté con los
servicios sociales.

El sindrome de Tako-Tsubo, también llamado miocardiopatia
de estrés; debe su nombre por la forma adoptada por el ventriculo
izquierdo en la ventriculografia y el ecocardiograma, la cual se

asemeja a un jarrén utilizado en la pesca de pulpos en Japén
llamado Tako-Tsubo'.

Representa el 1-2% de los sindromes coronarios agudos. La edad
media de presentacién es de 61 a 76 afios'. Su presentacion en
pacientes muy ancianos es inusual, con escasa literatura descrita?>.

La fisiopatologia se atribuye a la sobrecarga suprafisiolégica de
catecolaminas liberadas durante el periodo de estrés, las cuales
producen disfuncién microvascular por estimulacion simpatica y
dafio directo al miocito por el incremento de AMPc mediado por
calcio®.

Su presentacion clinica remeda la de un sindrome coronario
agudo, excepto por el hecho de que el cateterismo cardiaco revela
arterias coronarias normales. La disfuncién ventricular izquierda
mejora en unas pocas semanas con tratamiento de soporte para la
insuficiencia cardiaca’.

No existe consenso por parte de las guias clinicas respecto a los
criterios diagnésticos del sindrome. Si bien, la Clinica Mayo pro-
pone 4 criterios basados en la clinica: 1) forma de presentacién
que semeje un sindrome coronario agudo; 2) hipocinesia transi-
toria o acinesia de los segmentos apicales y medios del ventriculo
izquierdo; 3) nueva apariciéon de anomalias en el trazado electro-
cardiografico, y 4) ausencia de feocromocitoma o miocarditis. Su
diagnéstico no se puede establecer hasta la comprobacién de la
recuperacion de la funcién sistélica®.
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El tratamiento es de soporte, con la resolucién del estrés fisico
o emocional que conlleva a una rapida mejoria de los sintomas. Se
recomienda el uso de medicacién a corto plazo para el tratamiento
de lainsuficiencia cardiaca sist6lica, antiagregacién plaquetaria y/o
anticoagulacién en la fase aguda®.

Aunque su mortalidad es baja (0-2%), las complicaciones a corto
plazo son relativamente comunes, con una incidencia cercana al
82%. Las complicaciones tempranas son el edema pulmonar, el
shock cardiogénico y la fibrilacién ventricular. Su pronéstico a largo
plazo es bueno con escasa posibilidad de recurrencia’.
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