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Resumen

Introduccién y objetivos. El abordaje multidisciplinar en consultas especializadas de pacientes con
enfermedades neuromuscul ares de origen hereditario (ENM), siendo considerado una buena practica clinica,
no es alin unarealidad universal. El objetivo del presente estudio consiste en describir la experiencia derivada
de lavaloracion cardiol 6gica de pacientes con distrofiamiotonicatipo 1 (DM1) o enfermedad de Steinert
enmarcada en una consulta de este tipo.

M étodos: Seincluyeron pacientes con DM 1 en seguimiento desde la puesta en marcha de la consulta
multidisciplinar en nuestro centro en agosto de 2020 hasta la actualidad. Se revisaron de manera retrospectiva
las caracteristicas basales, ECG, Holter-ECG y estudios €l ectrofisiol 6gicos (EEF) realizados, asi como €l
numero e indicacion de los marcapasos (MP) implantados, excluyéndose aguellos indicados previamente al
inicio de la consulta. Para el andlisis estadistico, se emplearon € test no paramétrico de Wilcoxony € test
exacto de Fisher.

Resultados: Se incluyeron 68 pacientes, cuyas caracteristicas principales se recogen en latabla. Se implantd
MP a 8 pacientes (11%) durante el seguimiento. Se realizd EEF a 7 pacientes por QRS > 120 ms y/o bloqueo
bifascicular en el ECG basal, que conllevo indicacion de MP por HV > 70 ms o estimulado > 100 msen 6
pacientes (75% del total de MP implantados). El seguimiento sistematico con Holter-ECG (59 pacientes,
86% de la muestra) registré un Unico caso de trastorno de la conduccion avanzado que obligd a implante de
MP (laindicacion restante de MP fue debida a trastorno de conduccién basal en ECG en paciente con
limitacién funcional grave). Durante el seguimiento, no se documenté ningun evento cardiovascular
inesperado. En el analisis univariante de todas | as caracteristicas basales paralaimplantacion de MP,
Unicamente se encontré una correlacion estadisticamente significativa con larestriccion grave de la
movilidad del paciente (40 vs 7%, p = 0,0147).

Caracteristicas basales y datos de la muestra

Edad (afios) 41+ 15




Varones N (%) 31 (45,6%)
Restriccion respiratoria N (%) 35 (51,5%)
AOSN (%) 28 (41%)
Diabetes mellitus N (%) 10 (14,7%)
DislipemiaN (%) 10 (14,7%)
Hipertension arterial N (%) 5 (7,3%)
Restriccion grave de lamovilidad N (%) 12 (17,65%)
PR (ms) 197 + 45
QRS (ms) 104 + 21
BAV 1° en ECG basal N (%) 18 (26,4%)
BAV 2° en ECG basal N (%) 1 (1,4%)
HBAI en ECG basal N (%) 11 (16,1%)
BCRD en ECG basal N (%) 8 (11,7%)
BRCI en ECG basal N (%) 5 (7,3%)
Holter-ECG N (%) 59 (86,7%)
EEF N (%) 7 (10,3%)
Indicacion de MP N (%) 8 (11,7%)

AOS: apnea obstructiva del suefio; BAV: bloqueo auriculoventricular; HBAI:
hemibloqueo anterior izquierdo; BCRD: bloqueo completo de rama derecha;
BCRI: bloqueo completo de ramaizquierda; EEF: estudio electrofisiol6gico; MP:

marcapasos.




Conclusiones: Nuestra experiencia en la aproximacion multidisciplinar en el seguimiento de pacientes con
DM1 que incorpora EEF en casos sel eccionados es una estrategia seguray eficaz en laidentificacion de
pacientes con riesgo de bloqueo auriculoventricular avanzado sin documentarse eventos cardiacos
inesperados. Destaca también lalimitada rentabilidad del Holter-ECG en nuestra serie.



