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EL APARA TO CARDIOVASCULAR EN LOS SINDROMES 
MIOTONICOS * 

por los doctores 

ROBERTO GONZALEZ SEGURA y ALFREDO LANARI 

La posible alteración del músculo cardiaco en los enfermos 

afectados de las distintas formas de miotonias ha sido objeto de 

varios estudios que aún no han adarado el problema. 

En un primer periodo, cuando el estudio del corazón sólo podia 

ser realizado por la traducción dinica de su alteración, pocas veces 

fueron observados trastornos cardiacos en los miotónicos. Rybalkine, 
Nikonoff y Maggiore, al parecer, son los únicos que s2ñalan la 

existencia de hipertrofías cardiacas entre sus enfermos; sin embargo, 
los casos de los dos primeros son poco demostrativos por tratarse de 

ancianos, siendo sólo la hipertrofia que Maggiore señala en un niño 
de ocho años, la única prueba significativa de tal aserto. 

, 

La electrocardiografia originó una modificación en la opinión 
de parte de los investigadores al comprobarse, en algunas ocasiones, 
la existencia de trastornos en el registro correspondiente. Souques y 

Routier, Maas y Zondek, Rouqués, Waring Ravin y Walker, Mon- 
tanaro Y Sánchez Elia, Londres, D' Antona, describieron en la mayor 
parte de los cnfermos pcqueñas alteraciones del trazado eléctrico. 

Sin d~~~)a, es aventurado por éste sólo hecho conduir que el 

músculo cardiaco participa de los trastornos musculares miotónicos. 
máximc que los trazados no demostraron ninguna fórmula cons- 

tante y los enfermos. muchas veces, eran adultos con manifestaciones 
arteriales, ete. Por tanto, la mayor parte de los autores mencionados 

no afirman 1.1 vinculación causal de las anormalidades eléctricas con 
el proccso muscular y sólo comentan su frecuencia. Además, haciendo 
1.1 analogia con 10 que ocurre en los músculos estriados, no es jus- 
tamente en cl trazado eléctrico de los mismos en donde la perturbación 
se manifiesta claramentc, sino 10 que predomina es la exteriorización 
mecánica defectuosa. 

Estas circunstancias, junto cor. la de poder observar un lote de 

. 
Cátedra de Clínica Médica. Prof. M. R. Castex. Facultad de Ciencias Mé- 

dicas. Buenos Aires. 
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11 enfermos miotónicos entre los cuales se contaban enfermedades 

de Thomsen, Distrofias Miotónicas e Hypzrtrophias Musculorum 

Vera con miotonía, nos Ilcvaron a cstudiar el corazón y el sistema 

circulatorio de los mlsmos. 

METODOS EMPLEADOS 

A fin de determinar las perturbaciones que en la dinámica cardíaca pudieran 

existir. hemos realizado en I] casos de miotonia, aparte del examen clínico con 

telerradiografía y radioquimografía, el estudio electrocardiográfico, fonocardiDgrá- 

fico, la medíción de la sístole eléctríca y mecánica y determínado en la díástole la 

duración de la fase proto e isométrica diastólíca y la del \leno rápído. 

EI fonocardiograma fué hecho con el polígrafo Cambridge al que hemos 

adaptado un dispo"itívo de registro óptico, pudíendo obtener así electrocardiograma, 

fonoca/díograma, pulso alterial central y flebograma simultáneo. 

La sístole eléctríca (intervalo QT.) fué medida desde el comíenzo de Q, 
hasta el fínal de T. en D2rívacíón I excepto en un caso en el que el gran apla- 

namiento de la onda T. ímpedía determínar el fin de ésta, razón por la cual la 

medimos en 0 II. Los valores observados por la medicíón del intervalo Q.T. 10s 

hemos comparado con los obtenídos según 1a fórmula de Fridericia (1920) S: 

8.22 V -p (S: sistole; p: duración del cicio cardíaco en segundos) para la mísma 

frccuencia. 

Para la sístole mecáníca, nos concretamos a calcular el período expulsivo en 

el pulso arterial central midiendo desde el punto que se inicia su rama ascendente 

hacta cl fondo de la incisura. Comparamos los resultados de estas medíciones con 
60 

los calculados con la fórmula de Lombard y Cope (1919). S = 
- (S: sís- 

25 V R 

tole, R: frecuencia cardíaca por mínuto) para la mlsma frecuencía. 

Las fases protodia~tólíca e isométrica diastólica las medímos juntas en eJ 

flebograma de,de la iníciacíón del 2 '! ruído hasta el vértice de la onda V. y el 

\leno rápido desde este último ha,ta el fin de la rama descendente de la onda V. 

RESUL TADOS OBTENIDOS 

EI examen clínico (cuadro I) no reveló en ningún caso signos 

de falla cardíaca, la frecuencia del pulso osciló en casi todo alrededor 

de !as 80 pulsaciones y sólo en tres casos sc comprobó una bradi 

cardia de 50. 55. 6) respectivamente. 

La presión arterial fué normal (12/8. 1)/9 al Vaquez) con 

excepción de tres enfermos de una misma familia en los que se obser- 

vó una hipotensión de la máxima de 10. 9 y 8 respectivamente. La 
telerradiografía en todos los casos reveló una imagen cardíaca de 

conformación y tamaño normal. EI radioquimograma practicado en 
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3 enfermos, casos 2, 3 y 10 no evidenció tampoco alteración alguna. 
EI electrocardiograma practicado en II casos y cu yos detalles 

están especificados (cuadro NO I) sólo permitió obs?rvar en todos 

la existencia de una arritmia tipo respiratorio y a más alteraciones 

en los casos 2, 4, 9 y II pera todas poco acentuadas. Las del caso 2, 

en su mayor parte desaparecieron después de la inyección de atropina 
10 que ponía en evidencia la participación vagal; las del caso 4 estaban 

muy vinculadas a su hipotiroidismo 10 que explica que hayan des- 

aparecido después de administrar ('xtracto de tiroides y el caso 9 se 

trataba de una tuberculosis pulmo nar muy avanzada. 
EI Q. T. (cuadra N! 2) mediJo en el electrocardiograma y 

comparado con el calculado utilizando la fórmula de Fridericia para 

CUADRO N'! 2 

Nombre IF I Ciclo enl QT en Y100 de segundo I Fridericia 11.00 de cue~;ia, / 

seg. 
Observadol Calculadol Diferencia 

K :0.22 

I. Agn. Ago!. 80 x 0.749 Dr 0.32 0.34524 -0,025 7.61 
2. Alf. Man. 50 x 1.20 Dr 0.44 0.39127 +0.04 8.92 
3. Valene. 55 x' 1.08 Drr 0.42 0.40524 +0,028 8.82 
3. Valenc. 77 x' 0.77 Drr 0,31 0,3628 -0,0528 7.43 
4. Bert. P. Perk. 88 x 0.68 Dr 0.34 0.3353 +0.0047 8.30 
5. Adolf. Chian. 71 x 0.845 Dr 0,33 0.36 --0.03 7.53 
6. Frane. Chian. 71 x' 0.855 Dr 0,36 0.36168 -0,0016 8,18 
7. Isid, Xer. 75 x' 0,80 Dr 0,38 0,3504 +0,0296 8,93 

igual frecuencia, resultó estar acortado en el caso 3, y normal en 

todos los demás, con la particularidad que dicho acortamiento apa. 
reció cuando su metabolismo basal sobrepasó los límites normales 

por la administración de tir9ides. 

EI fonocardiograma (cuadra NO 3) permitió observar en el caso 
3 un ruido auricular, en el 4 un tercer ruido fisiológico. En los casos 

1, 3, 4, 6 y 7 se registró un suave soplo en el foco mitral con todos 
los caracteres de anorgánico ya pratodiastólico, ya mesosistólico ya 

proto y mesosistólico. 

En los casos 1, 2, 3, 6 y 7, el primero y el segundo ruido 
estaban desdoblados como expresión de un asincronismo fisiológico. 
La duración del 10 y 20 ruido así como su frecuencia vibratoria no 
revel an nada de particular que los distínga de 10 observado en los 

sujetos normales. 

EI período expulsivo (cuadra 4) medido en el pulso arterial 
central y comparado con el calculado para la misma frecuencia con 

366 ~- 
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R. GONZALEZ SEGURA Y A. LANARI 

CUADRO N" 4 

Período excl usí vo en ~'ioo de Lombard 
Nombre 

F recuen - Seg. 
y Cope 

Cia 
Observado I Calculado I C:25 Diferencia 

I. Agn. Ago!. 82 x 0,275 0,2651 + 0,009 24,10 
2. Alfr. Man. 68 x 0,26 0,2846 -0,0246 27,31 
3. Valene. 54 x' 0,27Drr 0,3269 -0.0569 30,27 
3. Valene. 58 x' 0,27 Drr 0,3 153 -0,0453 29,20 
4. Bert. P. Perk 97 x' 0,2685 0,2439 +0,0246 22,7\ 
5. Adolf. Cbian. 72x 0,265 0,28 -0,015 22,48 
6. Franc. Cbian. 92 x' 0,2536 0,2836 +0,0334 22,06 
7. Isíd. Xer. 75 x' 0,26 0,2771 -0,017I 26,64 

la fórmula de Lombard y Cope resultó en el caso 3 acortado, en el 

caso 6 alargado y normal en los restantes. 

La medida de la suma de los períodos proto e isométrico dias- 
tólico (cuadro NO 5) dió un valor término medio de 0,109 y la 
medida del Heno rápido un valor medio de 0,10 valores comparables 

Nombre 

CUADRO NQ 5 

Período 
[som. diastóli- 
co y proto- 

diastó1ico 

Isométrico y 

Proto diastó- 
lico más \lena 

rápido 

I. Ign. Agolin. 
2. Alf. Maneir. 
3. Valene. 
4. Bert. P. Perk. 
5. Ado!. Cbian. 
6. Fran. Cbian. 
7. Isid. Xer. 

O. lOde seg. 

0, I 08 
" " 

0,12 
0,1 I 

O. I 26 " " 

0, I I 

0,09 " " 

G, I o<H 0,003 
0,086 " " 

0,10+0,003 

0,19 de seg. 
0,233 " " 

0.24 
0,20 
0,224 " " 

0,20 
0.] 76 

" " 

a los obtenidos por Burstein, Bohning y Plaut, Braun Menéndez 
y Orias en personas normales. 

Por último (cuadra 6) practicamos la compresión ocular y la 

compresión del seno carotídeo en 5 enfermos. La compresión ocular 
determinó en los casos 2, 3 y 5 una gran bradicardia, en los casos 
1 y 4 no se produjo bradicardia. 

La compresión del seno carotídeo determinó una bradicardia 
bien evidente en los casos 1, 2 y 3 fué muy débil en el caso 4 y nula 
en el caso 6. 

Vale decir que si consideramos en conjunto 1.1 respuesta del 

vago a su estimulación, en todos los casos se tradujo por bradicardia. 
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CUADRO N" 6 

Compresión Compresi~ 
Nombre Freeueneias del 

Ocular seno earotídeo 

1. Fran. Chian. 
RR=0"96 RR=0"75 RR= 130 
Freeuen.=67 x' Free. 80 x' Free. 46 x 

2. A;f. Man. 
RR= 1.02 RR=148 RR= 16 3 

Free. 58 x' Free. 40 x' Free. 36 x' 

3. Valene. 
RR= 1.05 RR= 163 RR= 136 
Free. 57 x' Free. 36 x' Free. 44 x' 
RR=0"64 RR=0"68 RR=0"75 

4. Ign. Agolin. f'ree. 93 x' Free. 88 x' r: ree. 80 x' 
RR=0"80 RR=I.17 RR=0"82 

5. I~id. Xer. Free. 75 x' Free. 57 x' Free. 73 x' 

Salvo en un caso en que 1a disminución de 1a frecu2ncia fué de 13 

pu.1saciones, en 10s demás osci1ó entre 16 y 24 pu1saciones por minuto. 
E1 estudio histo1ógico del múscu10 cardiaco en 1 caso r "rmitió 

comprobar 1a existencía de una esclerosis difusis d~ miocardio. 
(Fig. NO 1). 

FIG. I. 

COMENTARIOS 

A 1a fa1ta de fenómenos comprobab1es por 1a exp10ración clí- 

nica habitual en e1 aparato cardiovascu.1ar de 10s miotónicos, se añade 
1a negatividad de 1as investigaciones efectuadas emp1eando 10s mé- 

todos que permiten 1a medición de 1a sisto1e e1éctrica y de 1a sisto1e 

mecánica. Los val ores hallados no se apartan de 10s que se encuentran 

-- 
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en sujetos norma1es, tanto en una como en 1a otra medición, y con. 
firman en este sentido 1a norma1idad de 1a contraccíón cardíaca. 

Sobre todo, es significativo que no se encuentren a1teraciones en 10s 

periodos proto e isométrico diastó1ico 0 en e1 lIeno rápido, 10s cua1es 

corresponderian a 1a decontraccíón del múscu10 estriado miotónico. 

Concuerda, además, esta norma lid ad con el resu1tado de 1a radio- 

quimografía que se rea1izó en algunos de 10s enfermos y que tampoco 
demostró desviaciones de 1as curvas norm ales. SÓ10 algunos e1ectro- 

cardiogramas registraron a1teraciones, pero que no tenían ni carac- 

terísticas determinadas ni eran 1as mismas en 10s distintos enfermos. 

Por consiguiente, y resumiendo 10s datos consignados, cabe 

admitir que 1a exp10ración del corazón de 10s miotónicos no se dife- 

rencia en sus resultados de 1a que podría lIevarse a cabo en un 10te 

semejante de individuos no miotónicos. E1 estudio histo1ógico, por 
otra parte, del miocardio de 1a enferma A. C, salvo una esc1erosis 

acentuada, no reve1ó a1teracíones de 1a fibra muscular. Londres y 

D' Antona señalan que, en algunos casos, existe un cierto parecido 

entre 1as lesiones de la fibra muscu]ar estriada y 1a del múscu10 car- 

díaco, hecho que no se cump1e en nuestro caso. 

En 10 que toca a 1a presión arterial, se comprobaron cifras nor- 
males salvo en ]os miem bros de la familia C, afectados todos eUos 

por una distrofia miotónica cuyas características endócrinas denota- 

ban una franca insuficiencia suprarrenal. Tan marcada era ella que, 
el primer miembro de dicha familia examinado por nosotros fué 

intern ado con el diagnóstico de enfermedad de Addison, compro- 
bándose posteriormente la presencia de una distrofia miotónica. Esta 

homotipia, por otra parte, es frecuente hallarla no só10 en 1a feno- 
meno10gia miotónica sino en 1a participación endócrina y ella es 1a 

que condicíona e1 nive1 tan bajo de 1a presión arterial en 1a familia C 

Por ú1timo, conviene hacer notar la intensa acción que el vago 

produce en el corazón de 10s miotónicos. En cuatro de 10s cinco 

enfermos estudiados en este sentido, 1a compresión ocular 0 1a esti- 

mu1acíón del seno carotídeo determinó una fuerte disminución de 1a 

frecuencia, tal vez, más intensa que 1a que se comprueba en individuos 

norma1es. Este hecho cobra una cíerta significacíón si se 10 re1aciona 

con 1a interpretación sináptica de 1a contracción miotónica, según 1a 

cua1 ésta es producida 0 por' un exceso de trasmisor 0 por una fa1ta en 

su destruccíón 0 por una sensibi1idad especial del receptor muscular. 
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La ac~ón .del vago, siendo también co1inérgica, podia denotar a su 

vez una alteración semejante a la estudiada en 10s nervios somáticos 

mot ores, pero que se traduciria só10 por una más intensa acción del 

mismo ya que 1a relativa lentitud de 10s cic10s cardiacos impediria 

comprobar una prolongación de su acción, tal como ocurre en 10s 

múscu10s estriados. En fayor de esta posible identidad, conviene 

recordar e1 hecho señalado por Elliot, según e1 cuaL 1a sinapsis mus- 

cular y la de 10s gang1ios del sistema autónömo tienen 1eYes semejan- 

tes y que, en e1 corazón, aunque 1a sinapsis vagal postganglionar es de 

tipo muscarínico, existe la sinapsis nicotinica de 1as fibras pregan- 

gIíonares que puede comportarse en forma similar a la muscular y 

basta que en ella se produzca una alteración semejante a la de la 

p1aca motriz para que en e1 efecto se manifieste igual alteración, 

aunque la sinapsis muscarinica sea normal. 

Sin embargo, antes de afirmar que existe un trastorno similar 

en los ganglios del sistema autónomo y en el músculo estriado de 10s 

"miotónicos, conviene recordar que en una entidad que representa e1 

cuadro inverso de la miotonia, 1a "Myastenia gravis", no parece 

cump1irse esta ley de Elliot, pues 10s ref1ejos vaga1es pueden ser muy 
intensos (Lanari). Estos antecedentes, unidos a la dificultad de esta- 

blecer el limite de 10 'normal en 1a compresión ocular 0 del seno 

carotideo, obligan a ser prudentes antes de aceptar que en la acción 

del vago existe un trastorno similar al que la miotonia represent a 

en la muscu1atura estriada. 

RESUMEN 

EI estudio clinico, electrocardiográfico y radiológico de 11 

enfermos afectados con las distintas formas de miotonias, 10 mismo 

que la medición de la sisto1e eléctrica y mecánica, no pudo comprobar 
alteraciones que estuvieran vinculadas con la miotonia. Tampoco e,l 

estudio histológico del miocardio de una distrofia miotónica demostró 

a1teraciones de 1as fibras musculares. 

Se discute la posibilidad que los reflejos vagales acentuados 
de estos enfermos se expliquen por la analogía que existe entre las 

sinapsis del músculo estriado y las preganglionares del sistema au- 

tónomo, 10 cual significaria que en los miotónicos la sinapsis níco- 
tínica del vago y la de los músculos estriados padecen una misma 

alteración. 
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RBSUMË 

L 'étude clinique, electrocardiographique et radiologique, ainsi que la mesure 
de Ia sisto1e électrique et méchanique, dans I I malades wuffrant de myotonies à 

fOlmes diverse~, ne montrèrent aucune altération qui puisse être relationnée avec 

la myotonie. L'étude histologique du myocarde dans une distrophie myotonique 

ne montra à son tour aucune altération dcs fibres musculaires. 

L'on di~cute la possibiliré que les reflexes vagales accentués de ces malades 

puissent être expliqués par l'analogie qui existe cntre les sinapsis du muscle 

ertÙé et les preganglionaires du système autonome. ce qui pourrait signifier 

que chez les myotoniques la sinapsis riicotinique du vague et celie des muscles 
éSt-riés souffrent une même altération. 
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SUMMARY 

CIínical. electrocardiographic and radiological investigations, including 

measurements of electrical and mechanical systole were made in I I patients 

affected with different forms of myotonia, No changes were observed which 

could be attributed to myotonia, The post-mortem microscopical study in one 

CJ~e of myotonia did not show aIterations in the myocardium, 

Th~ reflex stimulation of the cardio-inhihitory fibres of the vagi result- 
ed in marked slowing of the heart. It is discussed the possibility that the nicotinic 

,ynaps;s of .the vagi (preganglionic) and the synapsis of striated muscles 

(neuromuscular junction) are both' affected in the same way, 

ZUSAMMENF ASS UNG 

Auf Grund dH kIínischen, eIektrokardiographischen und radiologischen 
U ntersuchung von I I, an verschiedenen Formen der Myotonie erkrankten Pat- 

icnten, sowie der Messung der elektrischen und mechanischen Systole konnten 

keine mit der Myotonie im Zusammenhang stehende Veränderungen festgestellt 

werden, Auch in der histologischen Untersuchung des Myokards einer myotonischcn 

Distrophie konnten keine Veränderungen der Muskelfasern festgesteIIt werden, 
Es wird die Mög]ichkeit besprochen, dass die erhöhten vagalen Reflexe 

dieser Patienten auf Grund der zwischen den Synapsen des gestreiften Muskels 

und der praeganglionaren Synapsen des autonomen Systems bestehenden Analogie 

zu erklären wären, Hieraus könnte entnommen werden dass die nikotinische 

Synap,e des Vagus und diejenige der gestreiften Muskeln ein und dieselbe V er- 

änderung erleiden. 
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