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Sindrome de tako-tsubo o miocardiopatia por estrés
desencadenado por una crisis miasténica grave

Tako-tsubo syndrome or stress cardiomyopathy precipitated by severe myasthenic crisis
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La miastenia grave es una enfermedad autoinmunitaria
que afecta a la placa neuromuscular y produce debili-
dad generalizada del musculo esquelético. Las descar-
gas catecolaminérgicas que aparecen en el contexto
de un aumento de estrés fisico o emocional generado
en una crisis miasténica pueden actuar como desenca-
denantes de una miocardiopatia por estrés o sindrome
de tako-tsubo.

Mujer de 78 afos con antecedentes personales de
hipertension arterial, diabetes mellitus y fibrilacion au-
ricular paroxistica. Se la diagnostico en fecha reciente
de miastenia grave con anticuerpos antirreceptor de
acetilcolina positivos. Se hallaba en tratamiento ambu-
latorio con piridostigmina (30 mg cada 8 h) y predniso-
na (25 mg cada 24 h).

La paciente consultd en el Servicio de Urgencias por
cuadro de infeccion respiratoria consolidativa. Durante
el ingreso inicia clinica de disminucion de fuerza de
predominio facial, junto con disfagia y progresiva insu-
ficiencia respiratoria parcial (gasometria arterial basal:
pH, 7.43; p02, 57 mmHg; pCO2, 37 mmHg; SatO,,
92%). Se decide iniciar tratamiento con inmunoglobuli-
nas intravenosas a dosis de 400 mg/kg durante cinco
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dias y apoyo respiratorio con ventilacién mecanica no
invasiva, con buena evolucidn inicial.

A los siete dias de estancia hospitalaria presenta
nuevo episodio de insuficiencia respiratoria aguda con
desaturacion en oximetria de pulso hasta el 80% pese
a oxigenoterapia de altos flujos, y se requieren intuba-
cion orotraqueal y traslado a la Unidad de Cuidados
Intensivos (UCI).

Durante el primer dia de estancia en la UCI se do-
cumentan ligeras crepitaciones en ambas bases pul-
monares y en el electrocardiograma de superficie
sistematico se observa negativizaciéon de la onda T
en toda la serie precordial. Se objetiva a su vez ele-
vacion de marcadores de dafio miocardico (troponina
T ultrasensible de 154 ng/dl y creatina cinasa de
43 U/l), junto con elevacion de los valores de NT-proB-
NP hasta 24,980 ng/l. Aunque la paciente no presento
dolor toracico en ningun momento, se realiza ecocar-
diograma urgente que revela ligera hipertrofia ventri-
cular izquierda con moderada disfuncidn sistélica del
ventriculo izquierdo (fracciéon de expulsion calculada
del 35-40%) debido a acinesia de todos los segmen-
tos apicales y medios con hipercontractilidad de los
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segmentos basales (Fig. 1A). Ante estos hallazgos se
solicita coronariografia urgente que muestra las arte-
rias coronarias epicardicas sin lesiones angiograficas
(Fig. 2 A,B).

La buena evolucion respiratoria permite la extuba-
cién temprana a las 36 horas. Se completdé estudio
neuroldgico con la realizacion TC toracica que no mos-
tr6 alteraciones en timo que justificaran el episodio. La
ecocardiografia transtoracica de control a los 10 dias
sefiala la normalizacion de la funcién sistélica ventri-
cular izquierda (fraccién de expulsion del 75%) y la

ausencia de alteraciones contractiles segmentarias
(Fig. 1B).

Ademés, no presentd episodios arritmicos en ningun
momento. Los hallazgos descritos satisfacen todos los
criterios de discinesia apical transitoria de clase llb de
la clasificacion IntefTAK, secundaria a una crisis mias-
ténica grave que requirié intubacion orotraqueal.

Las crisis miasténicas son un desencadenante muy
inusual de miocardiopatia apical transitoria o0 sindrome
de tako-tsubo. En la bibliografia, desde 1970 hasta la
actualidad sélo se han descrito en el mundo occidental

Figura 1. A: Ecocardiografia transtoracica en ventana apical de cuatro cdmaras realizada en sistole en la fase aguda;
se observa acinesia de todos los segmentos apicales y medios con hipercontractilidad de los segmentos basales. B:
Ecocardiografia transtoracica en ventana apical de cuatro camaras realizada en sistole en la fase subaguda en que
la no se observan alteraciones segmentarias de la contractilidad.

Figura 2. Coronariografia diagnéstica en la que no se observan defectos de replecion en las arterias epicardicas

indicativos de isquemia.
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ocho casos de sindrome de tako-tsubo provocado por
una crisis miasténica grave que precisara ventilacion
mecanica.

La miastenia grave es una enfermedad autoinmuni-
taria caracterizada por presentar una debilidad muscu-
lar fluctuante debido a una afectacion de la transmision
en la placa neuromuscular. Los pacientes con esta
enfermedad pueden presentar crisis miasténicas por
varias causas, como infecciones, farmacos u otras en-
fermedades autoinmunitarias concomitantes'. En fecha
reciente se ha publicado la clasificacién InterTAK que
agrupa los sindromes de tako-tsubo con base en su
desencadenante?. Aunque los mecanismos todavia no
estan claros, se ha observado una notoria relacion
entre la alta concentracion de catecolaminas en sangre
y la miocardiopatia por estrés. Los valores elevados de
adrenalina, noradrenalina y dopamina que se liberan al
torrente circulatorio por el estrés (ya sea fisico o emo-
cional) durante una crisis miasténica pueden desenca-
denar una disfuncién ventricular reversible en los
pacientes afectados de esta anomalia®.

En el caso presentado de sindrome de tako-tsubo, la
falta de otras causas potencialmente desencadenantes,
como feocromocitoma o hipertiroidismo, y la presencia
concomitante de una crisis miasténica hacen que esta
Ultima sea la precipitadora de la miocardiopatia®.

La relacién de estas dos entidades hace que el tra-
tamiento sea complejo. Ademas, es muy importante no
perder de vista qué farmacos habitualmente utilizados
en cardiologia deben evitarse en pacientes afectos de
miastenia, ya que podrian agravar los sintomas, como
los farmacos antiarritmicos de la clase 1a (bloqueado-
res de los canales de sodio) puesto que ejercen un
efecto anticolinérgico. Otros farmacos a evitar son los
bloqueadores B, antagonistas del calcio y quinidina®.
Debido a la relativamente escasa incidencia de este
sindrome y a su excepcional relacion con la miastenia
grave como sustrato clinico, es necesario mantener un
elevado indice de sospecha ante sintomas o hallazgos
inespecificos en estos pacientes, dado que puede
comprometer el pronostico a corto plazo, en particular
en fase aguda®.
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