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Resumen

El sindrome de tako-tsubo es una miocardiopatia
aguda por estrés, caracterizada por una anormalidad
regional del movimiento de la pared del ventriculo
izquierdo, con un patrén circunferencial peculiar que
resulta en un abultamiento notorio del ventriculo
izquierdo durante la sistole. En Cuba, el sindrome de
tako-tsubo ha sido publicado en pacientes adultos,
pero se considera una entidad rara en nifios, razén
por la cual se decidi6 hacer este reporte. Se
presenta el caso de una adolescente de 16 afios, con
antecedentes de haber dado a luz hacia 44 dias al
momento del ingreso, que fue recibida en el Servicio
de Emergencias en estado grave, con disnea, dolor
precordial y manifestaciones de choque, por lo que
fue derivada inmediatamente a la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos. Los antecedentes
de haber tenido un factor desencadenante de estrés
como el parto por ceséarea, el electrocardiograma
con signos de isquemia miocdardica y el
ecocardiograma tipico, con discinesia de segmentos
apicales del ventriculo izquierdo, permitieron hacer
el diagnéstico de sindrome de tako-tsubo y dirigir el
tratamiento en ese sentido. Este sindrome es
infrecuente en la edad pediatrica, por tanto, puede
presentarse como una forma grave y no ser
reconocido, trayendo implicaciones prondsticas.

Palabras clave: cardiomiopatia de takotsubo,
insuficiencia cardiaca

Abstract

Takotsubo syndrome is an acute stress
cardiomyopathy, characterized by a regional
abnormality of left ventricular wall motion, with a
peculiar circumferential pattern that results in
marked left ventricular bulging during systole. In
Cuba, takotsubo syndrome has been published in
adult patients, but it is considered a rare entity in
children, so it was decided to make this report. The
case of a 16-years-old adolescent, with a history of
having given birth 44 days before at the time of
admission, who was received at the Emergency
Department in serious condition, with dyspnea,
precordial pain, and manifestations of shock, for
what she was immediately referred to the Pediatric
Intensive Care Unit it is presented. The history of
having had a stress trigger such as delivery by
cesarean section, the electrocardiogram with signs
of myocardial ischemia, and the typical
echocardiogram, with dyskinesia of the apical
segments of the left ventricle, allowed the diagnosis
of takotsubo syndrome and direct treatment in that
sense. This syndrome is rare in the pediatric age,
therefore, it can present as a severe form and not be
recognized, bringing prognostic implications.
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INTRODUCCION

El sindrome de tako-tsubo (ST), también
conocido como sindrome del corazén roto
0 miocardiopatia por estrés, es una

enfermedad cardiaca aguda reconocida en el
afo 1990 en Japén por Sato y Dote.*) El
término tako-tsubo deriva del idioma japonés:
tako (pulpo) y tsubo (olla), que quiere decir
trampa para pulpos, debido a que dichas
trampas empleadas tradicionalmente por los
pescadores japoneses tienen la forma que
adquiere el corazén enfermo en la sistole, al
dilatarse los segmentos apicales del ventriculo
izquierdo.®?

El sindrome tiene una presentacién
clinica y electrocardiografica similar a la
de un sindrome coronario agudo (SCA).
El rasgo caracteristico principal del TS
es la anormalidad regional del movimiento
de la pared del ventriculo izquierdo, con
un patrén circunferencial peculiar que
resulta en un abultamiento notorio del
ventriculo izquierdo durante la sistole.”

Los pacientes con ST pueden presentar una
variedad de patrones clinicos diferentes.
Generalmente es precipitado por un estrés
emocional significativo o una enfermedad fisica
grave acompafada de la activacién del sistema
nervioso simpatico."

Durante los ultimos 31 afios, ha habido
una mayor conciencia de este sindrome
clinico, debido a los pacientes con dolor
tordcico cardiaco agudo que tienen una
angiografia coronaria negativa.”” Antes de
la introduccién del término tako-tsubo, el
sindrome existia bajo diferentes

diagndsticos. Desde la introduccién del
término japonés tako-tsubo en 1990, se
reconoce cada vez mdas en casi todos
los paises de los seis continentes del
mundo. Se ha informado que la
prevalencia del ST es de

aproximadamente de 2-3 % (hasta el 10

% si solo se consideran las mujeres) de
todos los pacientes que presentan una
manifestaciéon clinica de SCA.%®

Aunque el ST no es frecuente en la edad
pediatrica, las series con un elevado nimero de
egresos hospitalarios han reportado un ndmero
de casos no despreciable, sobre todo en
adolescentes con trastornos psiquiatricos o que
consumen drogas."”

En Cuba, el ST ha sido publicado en pacientes
adultos,®® pero los autores de este articulo no
encontraron casos pediatricos reportados. Por
esta razén y por tratarse de una entidad poco
descrita, se decidié hacer esta publicacion. Este
trabajo persigue el objetivo de transmitir
experiencias que puedan contribuir a la atencién
de otros nifos.

PRESENTACION DEL CASO

Adolescente de 16 afos de edad, con
antecedentes de asma bronquial leve que, en el
momento de ser atendida, habia tenido un parto
por cesarea hacia 44 dias. Durante el
interrogatorio se supo que habia tenido un
cuadro febril 20 dias antes, que se interpreté
como dengue.

En las 24 horas precedentes al ingreso, comenzé
con disnea y dolor precordial. Dicha
sintomatologia empeord progresivamente
llegando a ponerse palida y con lenguaje
incoherente. Fue, entonces, que buscé atencién
médica. Al llegar al Hospital Pediatrico
Universitario Paquito Gonzalez Cueto, de
Cienfuegos, fue recibida en el Servicio de
Emergencias en estado grave, con disnea
intensa, agitacién, dolor en la espalda y cianosis,
por lo que se derivé inmediatamente a la Unidad
de Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP).

La radiografia de térax al ingreso mostré lesiones
hiliofugales bilaterales de aspecto congestivo
muy extendidas, que opacificaban casi la
totalidad de los cuatro cuadrantes pulmonares.
(Fig. 1).
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Fig. 1. Radiografia al ingreso. Se

observan  lesiones  hiliofugales
bilaterales extensas de aspecto
congestivo, tipicas de edema
pulmonar.

El examen fisico inicial revelé palidez, sudoracién
importante, agitacion, cianosis, polipnea (FR: 40
rom), retracciones intensas, taquicardia (173
Ipm), hipotensién (80/50) y SpO, de 88,7 %. Fue
necesario intubarla y ventilarla mecdnicamente
de urgencia y establecer apoyo inotrépico con
epinefrina. Ademas, se indicé antibioticoterapia
enérgica y de amplio espectro, como la
combinacién de meropenem y vancomicina, por
la sospecha de un choque séptico como causa
del cuadro.

Se realizaron los siguientes analisis de
laboratorio: Hb: 144 g/L, Hto: 0.44; leucocitos:
18.3 x 10“L (segmentados 85 %, linfocitos 15 %),
plaguetas: 315 x10%/L; gasometria: PH: 7. 28,

PCO,: 29 mmHg, HCO;: 16 mmol/L, PO,: 78
mmHg, Sat O,: 87 %, EB: 8 mmol/L, Na: 140
mmol/L, K: 4.3 mmol/L, CL: 101 mmo/L),
glucemia: 8,2 mmol/L, creatinina: 86 umol/L,
urea: 4,5 mmo/L, TGP: 46 UI/L, TGO: 53 UI/L, INR:
1.3 y bilirrubina: 19 umol/L.

El ecocardiograma transtoracico de urgencia
evidencid, en la vista subcostal de cuatro
camaras, balonamiento apical del ventriculo
izquierdo (VI) y discinesia de los segmentos
apicales y septales medios. La fraccion de
eyeccién del ventriculo izquierdo (FEVI)
determinada por el método de Simpson, fue de
43 %. La vena cava inferior se mostro dilatada
(17-18 mm). (Fig. 2).
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Fig. 2. Ecocardiograma al
momento del ingreso. Se
observa balonamiento apical del
ventriculo izquierdo.

En el electrocardiograma (EKG) se identificaron ondas T negativas en D1, AVL, V5 y V6. (Fig. 3).
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Fig. 3. Electrocardiograma al ingreso en la UCIP. Se

observan ondas T invertidas en DI, DII, AVL, AVF, V3,

V6.

El manejo se enfocd hacia el tratamiento del
choque cardiogénico. Ademas de lo referido
anteriormente, se hizo restricciéon del aporte de
liquidos y se indicé furosemida IV. Con todos los
elementos clinicos y ecocardiograficos se hizo el
diagndstico de ST.

Dada la patogenia del sindrome, se comenzé a

bajar progresivamente la dosis de adrenalina
como inotrdpico, y en su lugar, se comenz6 a
infundir milrinona. Esta estrategia tuvo
resultados favorables, obteniéndose mejoria
clinica progresiva, dada por estabilizacion
hemodinamica y disminucién evidente de la
congestion pulmonar. (Fig. 4).
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Fig. 4. Radiografia tomada a las 24
horas de tratamiento en la UCIP. Se

observa mejoria evidente de

la

congestion pulmonar.

Al tercer dia del ingreso, el ecocardiograma
mostré mejoria evidente de la contractilidad y
fue posible retirar la ventilacién mecanica. Una
vez suspendido el apoyo inotrépico, se comenzé
tratamiento con enalapril y espironolactona
orales, y se transfirié para sala convencional de
cardiologia al quinto dia de estadia en cuidados
intensivos. La FEVI al momento de ser transferida
era del 60 % y el EKG no mostré alteraciones.

DISCUSION

En consultas de bases de datos de internet
(MEDLINE, LILACS, Infomed, EMBASE) no se
encontraron publicaciones de nifios con esta
entidad en Cuba. Los criterios que permitieron
hacer el diagndstico fueron: a) antecedentes de
parto reciente como generador de estrés y
aumento consiguiente de catecolaminas, b)
disfuncién miocdardica grave con choque
cardiogénico, c) ecocardiograma caracteristico

con discinesia de segmentos apicales y septales
del VI y apariencia tipica del mismo
(balonamiento) al final de la sistole, ademas de
compromiso de la FEVI (46 %), d)
electrocardiograma con inversién de la onda T en
varias derivaciones izquierdas y e) curso benigno,
con regresion rapida de la gravedad.

Existen mas criterios para el diagndstico del ST
que los mencionados a propdsito del caso. Los
mdas usados son los de la Clinica Mayo
modificados,™ y los de la Asociacién Europea de
Insuficiencia Cardiaca.™ Por ejemplo, se puede
comprobar el aumento de troponina y apoyarse
en los hallazgos de la resonancia magnética
nuclear (RMN) del corazén para descartar la
presencia de miocarditis, u otras alteraciones
estructurales cardiacas. Estas pruebas no se
hicieron por no disponer de ellas en la institucién.
Usualmente, también se requiere descartar el
SCA,”® pero este criterio no significa una
limitacién para el diagndstico en el caso
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presentado, por tratarse de una adolescente con
antecedentes de salud. Por otra parte, el parto,
como factor desencadenante de ST, igual al caso
presentado, ha sido asimismo reflejado en varias
publicaciones. 21314

Inicialmente, la enfermedad estaba
restringida a Japdén, pero ahora es bien
reconocida en Europa, Estados Unidos,
Gran Bretafla y muchos otros paises.
Dado que se trata de una enfermedad
rara, se han establecido varios registros
nacionales e internacionales para recopilar
datos sobre epidemiologia, criterios
diagnésticos y curso natural de la
enfermedad.”

Con el creciente interés sobre este tema,
la enfermedad se ha reconocido con
mas frecuencia. Inicialmente, descrita mas en
mujeres posmenopausicas desde su primera
descripcién en 1990, en las Ultimas décadas ha
sido reportada en un grupo de pacientes mas
heterogéneo y en nifios.*>1617:1819.2L.21 Aynque la
mayoria de las publicaciones proceden de
Norteamérica, Europa y Asia, también existen

reportes de paises latinoamericanos.?%

Aunque existen varias hipétesis, la fisiopatologia
precisa del ST no se conoce. La teoria mas
aceptada se ha relacionado con la toxicidad
directa de las catecolaminas en los
cardiomiocitos, lo cual viene apoyado por la
correlacién que existe entre un evento
estresante y la apariciéon de ST. Ademas, se han
comprobado niveles elevados de

catecolaminas en suero y terminaciones
nerviosas cardiacas, en pacientes con ST.
La disfuncién del ventriculo izquierdo en el
ST puede deberse a la toxicidad directa
de las <catecolaminas sobre los

cardiomiocitos mediante la sobrecarga del calcio
intracelular, inhibiendo la expresién del gen
sarcopldsmico Ca +2-adenosina trifosfatasa
(SERCA2a). Por lo tanto, el aumento de la
relacién fosfolambam/SERCA2a da como
resultado una disminucién de la afinidad
por el Ca2+ y de la contractilidad
miocardica. El exceso de catecolaminas
provoca un espasmo epicardico multivaso
que amplifica la carga de trabajo

cardiaco, lo que resulta en un desajuste
entre la oferta y la demanda v,

posteriormente, un estado de miocardio
postisquémico “aturdido”.?**

Existen varios subtipos de ST detectados por

ecografia en funcién de la localizacién y
extensién de la discinesia o acinesia ventricular.
Segln las series, el més frecuente y clasico es el
balonamiento apical (observado en la paciente
reportada), pero se han descrito los tipos
medioventricular, basal, focal y biventricular.262”

ST, clasicamente, se
presentan con dolor tordcico de inicio
agudo, disnea y <cambios en el
electrocardiograma que ocurren en
asociacion con un cuadro estresante
agudo. Esta presentacién imitaaunSCA ya
menudo se maneja como tal. De hecho,
puede incluir presentaciones compatibles
con un infarto agudo de miocardio con
elevacion del segmento ST.© 282930

Los pacientes con

En circunstancias extremas, los pacientes
se presentan con insuficiencia cardiaca
severa y choque cardiogénico que requieren
soporte hemodinamico, y a veces,
ventilatorio.®® La paciente que se presenta tuvo
este comienzo extremo.

Recientemente se han publicado trabajos sobre
el papel de la RMN. Esta permite una

evaluacion mas detallada de la funcién de
los ventriculos, de las anomalias del

movimiento de la pared ventricular y de
las posibles complicaciones. Se han

desarrollado técnicas de posprocesamiento

que permiten el analisis de la deformidad
miocdrdica y de la tensién circunferencial
global, lo cual puede ser atil como

indicador de prondstico. Ademads, la RMN
puede distinguir entre ST y otros

diagnésticos diferenciales importantes como
miocarditis e infarto de miocardio, con
consecuencias directas sobre el

tratamiento médico.G3?

El ST es un trastorno transitorio que se trata de
forma conservadora con terapia de apoyo.
Eliminar los factores estresantes fisicos y
emocionales podria ayudar a disminuir los
sintomas del paciente. El tratamiento para los
pacientes con insuficiencia cardiaca congestiva
descompensada aguda y choque cardiogénico se
basa en las pautas de manejo de la insuficiencia
cardiaca y el choque, en general.®?”

No existen guias sobre el manejo de la
miocardiopatia de takotsubo ya que no hay datos
prospectivos aleatorizados al respecto; por lo
tanto, el manejo se basa en la experiencia clinica
y el consenso de expertos.®
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La terapia depende de la presentacién clinica y el
estado hemodinamico del paciente. En pacientes
estables, las modalidades de tratamiento
incluyen bloqueadores beta cardioselectivos e
inhibidores de la ECA durante un periodo corto
de alrededor de 3 a 6 meses. Se recomiendan
estudios de imagenes en serie para determinar
las anomalias del movimiento de la pared y la
fraccion de eyeccidn ventricular, y asi poder
evaluar la progresién o la mejoria.®333%

Aquellos con hemodinamica inestable, o que
presentan choque cardiogénico en ausencia de
obstruccion del flujo de salida del ventriculo
izquierdo, deben ser tratados con inotrépicos.
Como la milrinona actla por medio de la
inhibicion de la fosfodiesterasa tipo 3, y por
tanto, es un indtropico no catecolaminérgico,
podria considerarse como mejor alternativa que
otros, dada la fisiopatologia subyacente del ST.®%
También existen experiencias positivas con
Levosimedan, un inodilatador que actla
aumentando la sensibilizacion al calcio de la
troponina C.®» Como alternativa, los pacientes
gue no responden, pueden obtener un mayor
beneficio del apoyo hemodindmico mecanico con
una bomba de globo intraadrtica o, en raras
ocasiones, con dispositivos de asistencia del
ventriculo izquierdo.® 2439

El caso presentado se tratd inicialmente con
adrenalina en infusién continua dada su situacién
de inestabilidad hemodindmica. Cuando fue
sospechado el diagnéstico de takosubo se trazé
la estrategia de comenzar con milrinona y
suspender la primera. Este cambio fue bien
tolerado y el tratamiento inotrépico pudo ser
suspendido a las 48 horas.

El prondstico del ST en la mayoria de los
pacientes con tratamiento es bueno,
especialmente cuando se maneja con equipo
profesional coordinado. La recuperacién

rapida de la funciéon cardiaca normal en

la mayoria de los casos es laregla.®>?

Sin embargo, algunos pacientes con ST
pueden tener un deterioro funcional vy
sintomatico persistente, asi como eventos
importantes recurrentes. Aquellos que son
admitidos con sintomas de insuficiencia
cardiaca descompensada, tienen un peor
prondstico, incluso después de que la
funcién sistélica del VI se haya
recuperado en gran medida. O sea, la
gravedad de la afectacion cardiaca se
correlaciona con un peor prondstico. Se

han descrito alteraciones de la mecanica
cardiacay fibrosis difusa después de la
fase aguda, lo que sugiere que un
subgrupo de pacientes podria
caracterizarse por una recuperacién
incompleta.®”

Se concluye que el ST es infrecuente en la edad
pediatrica, por tanto, puede presentarse como
una forma grave y no ser reconocido, trayendo
implicaciones prondsticas. Los pacientes con
insuficiencia cardiaca aguda sin una causa
aparente, deben ser interrogados buscando
posibles desencadenantes de estrés, y
explorados con ecocardiografia de urgencia,
entre otros examenes, para descartar esta rara y
peligrosa entidad.
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