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Antecedentes personales de interés:

1. Distrofia miotónica de Steinert, diagnosticado 10 años antes, con afectación cognitiva, y muscular. A nivel respiratorio, tiene una repercusión mínima a nivel de pO2 (leve hipoxemia con pO2 de 63 mmHg) y de la presión inspiratoria máxima.
2. Ingreso en 2006 en Cardiología por BAV 2:1 sintomático, con datos de insuficiencia cardiaca por el que se implantó un marcapasos doble cámara. En dicho ingreso, se observó la presencia de una miocardiopatía dilatada con una FE en torno a 30-35% con una insuficiencia mitral moderada.

3. Ingresado en 2007 por edema agudo de pulmón en relación a insuficiente tratamiento. En dicho ingreso, se objetivó un flutter no común, por lo que se realizó cardioversión eléctrica.
Anamnesis:

Varón de 70 años, afectado de enfermedad de Steinert y portador de marcapasos bicameral, que consulta por disnea limitante, no pudiendo caminar más de 200-300 metros, encontrándose en un grado funcional III NYHA.
Exploración física:

En la exploración física, destaca una saturación basal en torno a 91%, con fácies hipomímica y muy leve debilidad muscular distal. En el resto de la exploración, no se observan hallazgos relevantes.
Pruebas complementarias:

ECG: Flútter no común con QRS estimulado a 70 x´(Figura 1).
Rx de tórax: Ligera cardiomegalia. Campos pulmonares sin alteraciones significativas. Marcapasos bicameral bien situado.

Analítica de sangre: Sin hallazgos significativos.

Ecocardiograma transtorácico: Ambos ventrículos se encuentran ligeramente dilatados, con hipoquinesia global y disfunción biventricular, siendo la FE de VI del 25%, con datos de asincronía AV, intra e interventricular significativos. Así mismo, existe una insuficiencia mitral únicamente mínima.
Diagnóstico:

Distrofia miotónica de Steinert con afectación cognitiva, muscular, leve repercusión respiratoria y miocardiopatía con disfunción biventricular severa y datos de asincronía.

Tratamiento:
Además de continuar con su tratamiento diurético, betabloqueantes, IECAs y digitálicos, se decidió implantar un marcapasos de resincronización, mejorando con ello el grado funcional del paciente a grado II, la FE (34%) y estrechándose el QRS (Figura 2).

Discusión:

La enfermedad de Steinert o distrofia muscular miotónica es una enfermedad hereditaria, autosómica dominante caracterizada por manifestaciones sistémicas como miotonía refleja, debilidad y atrofia muscular periférica, calvicie, cataratas, atrofia gonadal, retraso mental y también alteraciones cardiacas (1). Dentro de las alteraciones cardiovasculares, destaca una fibrosis que puede afectar al sistema de conducción, requiriendo muchos de ellos una marcapasos definitivo (2). El desarrollo de una miocardiopatía sintomática no es tan frecuente.
La terapia de resincronización mejora la morbi-mortalidad, los síntomas, el grado funcional y la calidad de vida de pacientes con disfunción ventricular severa, asincronía y en grado funcional III, IV (3), como en este caso.
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Figura 1.
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Figura 2.
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