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La declaracion cientifica de la American Heart Association de septiembre de 2017 actualiza
el tema de las cardiopatias relacionadas con las enfermedades neuromusculares (ENMs). El
documento manifiesta que para muchas de ellas, las cardiopatias representan una causa
mayor de morbilidad y mortalidad. El manejo de estas constituye un reto por la amplia
heterogeneidad clinica entre las ENMs y el conocimiento limitado acerca de su patogenia e
intervenciones que puedan modificar su curso clinico.

En las tltimas 3 décadas, sefiala el informe, se han reportado avances en el tratamiento de
los neuromusculares con el uso de glucocorticoides y la ventilacion mecanica, pero las
complicaciones cardiacas provocan una significativa morbilidad y mortalidad. Para alcanzar

metas superiores en el cuidado de las ENMSs, se necesita mejorar el conocimiento sobre la
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fisiopatologia de estas “cardiopatias neuromusculares” y brindar tratamientos que prevengan
la progresion a insuficiencia cardiaca o muerte subita.

Se destaca la presentacion clinica habitual de las ENMs en una o dos categorias mayores: las
miocardiopatias y las arritmias cardiacas. La severidad y el inicio de las complicaciones
cardiacas varian significativamente segun la correlacion genotipo y fenotipo de las ENMs.
La mayoria son sintomaticas en la segunda década de vida como son la distrofia muscular de
Duchenne (DMD, por sus siglas en inglés), la miotdnica (DM), la Emery-Dreifuss (EDMD),
la ataxia de Friedreich (FA) y el sindrome de Barth (BTHS).

Algunas son asintomaticas hasta mas tarde en la vida, como en el caso de la distrofia
muscular de Becker (BMD), algunas miopatias congénitas y la miopatia fibrilar (MFM). La
afectacion cardiaca es mas severa cuando los sintomas neuromusculares aparecen en la nifiez
o progresan rapidamente durante la lactancia. Sin embargo, en la mayoria de los casos la
progresion y el inicio de la miopatia cardiaca es mas tardia que la esquelética, asi como
existe una pobre correlacion entre los genotipos y fenotipos musculares.

Segun el reporte, desde una perspectiva cardiovascular se precisa un diagnostico genético
debido a la heterogeneidad de las manifestaciones cardiovasculares de los neuromusculares.
Algunas cursan con cardiomiopatias que terminan en insuficiencia cardiaca (IC) como por
ejemplo, DMD, BMD y FA. Otras cursan con arritmias que terminan en muerte subita,
como en los casos de EDMD, la distrofia de la cintura de miembros 1B y la DM1. Algunas
incrementan el riesgo de ambas complicaciones (BTHS, MFM). Ademas, pueden existir
genotipos sin involucracion cardiaca.!

Hay guias de practica clinica para el diagnostico y manejo de muchas formas de ENMs,
afiade el informe.>>* Pero en nuestro criterio esto no se traduce, desafortunadamente, en los
programas de atencion en cardiologia, y mucho menos de rehabilitacion cardiaca. Esto
implica, por tanto, una evaluacion y tratamiento incompletos.

Por otra parte, reportan que ante la presencia de debilidad muscular esquelética se usa
equipamiento para garantizar la movilidad de estos pacientes. Sin embargo, con esos
equipos no se identifican los sintomas cardiacos, particularmente para los pacientes con IC.
Por tanto, la ausencia de sintomas y las escalas de valoraciéon funcional propias de
cardidpatas no neuromusculares resultan falsamente tranquilizadoras.

Sin embargo, puede existir disfuncion sistolica severa de ventriculo izquierdo asintomatica y

los sintomas pueden atribuirse a la miopatia esquelética mas que a IC. Si sumamos el hecho
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de que existe evidencia para recomendar evaluacioén y tratamiento precoz como la mejor
opcidn para impactar en la mortalidad de tales pacientes.

La recomendacion concreta es adoptar un enfoque proactivo para pesquisar y diagnosticar
las complicaciones cardiacas de los neuromusculares con un equipo multi e
interdisciplinario, que incluya neurdlogos y cardidlogos al que adicionamos neuro Yy
cardiorrehabilitadores. La evaluacion cardiovascular, de modo general, incluye exploracién
clinica, estudio electrocardiografico convencional y ambulatorio (Holter), ecocardiografia y
resonancia magnética nuclear con una periodicidad anual, trianual o quinquenal, segin la
edad del paciente y la enfermedad neuromuscular.

Como tratamiento farmacoldgico cardioprotector y cardiorreparador se recomienda
inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina, bloqueadores de los receptores de
la angiotensina y antagonista del receptor de la aldosterona. Estos pueden indicarse antes de
la afectacion cardiaca clinica. El uso de los glucocorticoides puede considerarse para
enlentecer la progresion de la DMD, pero para las cardiopatias neuromusculares debe ser
guiado por indicaciones de la enfermedad neuromuscular de base.("

En el documento se recomienda la kinesiterapia por la discapacidad cardiorrespiratoria que
se presentan en las ENMs.() Para algunos neuromusculares, la propia pérdida gradual de la
fuerza muscular esquelética los lleva a un estilo de vida sedentario, desacondicionamiento
fisico con intolerancia y falta de incentivo para la actividad fisica.>)

En el informe reconocen al menos dos pequefios estudios que sugieren el incremento de la
adiposidad debido a la reducida actividad fisica y la exposicion a multiples factores de
riesgo cardiovascular y metabolico.®” Se afiade que la actividad fisica ha demostrado ser
eficaz en ciertas cardiopatias, incluso en pacientes con IC. Pero el impacto de la
kinesioterapia en los ENMs es desconocido.

Ademas, los ejercicios de fortalecimiento arrojan resultados controvertidos por el peligro de
provocar ruptura muscular (rabdomiélisis). El consenso actual es que “son probablemente
seguros y apropiados regimenes de ejercicios de fortalecimiento subméximos”, disefiados
para prevenir la atrofia por desuso, las lesiones musculares inducidas por el ejercicio y la
progresion de la enfermedad.!

En relacion con los ejercicios de resistencia, el documento se refiere a un solo estudio con
ENMs de progresion lenta y sin cardiopatia, que basado en una prescripcion de intensidad
moderada con base tedrica (frecuencia cardiaca de reserva), obtuvo modestos resultados

hemodinamicos.® En cuanto a este tipo de ejercicio tampoco es concluyente.()
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Conocemos que el criterio practico para la prescripcion de kinesioterapia en los ENMs esta
basado en el empirismo paradigmatico “hasta el limite de la fatiga muscular”. Ahora, si
pretendemos indicar un entrenamiento de resistencia para un cardidpata neuromuscular
deberiamos prescribirlo, seglin la evidencia en rehabilitacion cardiovascular, con intensidad
real a través de una ergometria evaluativa precardiorrehabilitacion.

Con los datos disponibles quedan varias preguntas por responder: ;Se puede evaluar a estos
pacientes por ergometria? ;Qué intensidad de ejercicio deberiamos administrarles durante la
prueba ergométrica? ;Qué escala seria mas eficaz para medir la intensidad del ejercicio en la
ergometria? ;Hasta qué intensidad de ejercicio podemos entrenar a los cardiopatas
neuromusculares? ;Cual seria el protocolo de entrenamiento que deberiamos escoger para
este tipo de paciente?

Este documento constituye, sin duda, el fundamento tedrico mas completo que se ha
encontrado en la literatura cientifica sobre este tema. A partir de su lectura critica se
facilitara la generacion de hipotesis para responder las interrogantes que se han formulado

en este manuscrito sobre la rehabilitacion cardiovascular del cardidpata neuromuscular.
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