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Resumen

Introduccién y objetivos. La afeccion cardiaca en la enfermedad de Anderson-Fabry (AF) establecida por la
presencia de hipertrofia ventricular (HV1) y realce tardio focal en la pared inferolateral del ventriculo
izquierdo (V1), no esta presente hasta estadios avanzados de la enfermedad. El objetivo de nuestro estudio es
explorar larelacion entre los cambios progresivos en la estructura miocérdicay € strain sistélico en una
cohorte de pacientes con AF.

Métodos: Sereaizo CMR (Magnetom Aera Siemens, 1,5T) a 30 pacientes (edad media 45,27 + 14) con
diagnostico genético de AF. Se cuantifico laHVI, T1 nativo y los parametros de strain sistolico mediante
feature tracking (pico global longitudinal, radial y circunferencial; GLS, GRS, GCS) usando € software de
posprocesado (Qstrain, Medis, Leiden). Los resultados se compararon con 10 controles sanos.

Resultados: GLS' Y GRS mostraron una correlacién significativa con la masa ventricular izquierda, positiva
paraGLS (r 0,46, p = 0,011) y negativa para GRS (r -4,67, p = 0,011). T1 mostro una correlacion positiva
con GRS (r = 0,440, p = 0,017) de forma que amenor valor de T1 nativo mayor deterioro de GRS. El T1 no
mostré una correlacion estadisticamente significativa con GSL ni GSC. Se evidencio un deterioro progresivo
en los valores de GRS comparando |os pacientes con HV I+ frente aHVI-/T1 reducido frentea HVI-/T1
normal con diferencias significativas entre grupos (p = 0,007). Los valores de strain radial no mostraron
diferencias significativas entre los pacientes HVI-/T1 normal y controles mientras que |os pacientes con
HVI-/T1 reducido tuvieron un valor significativamente menor respecto alos controles (p 0,05).

Conclusiones: El acimulo de esfingolipidos en la enfermedad de AF produce un progresivo deterioro de los
pardmetros globales de strain sistdlico radial, ya presente en pacientes que presentan un acumulo inicial
(reduccion del valor de T1 nativo) y que aun no han desarrollado HVI. El andlisis del strain sistdlico global
radial por feature tracking y lamedicion del T1 nativo son Utiles para hacer un diagndstico precoz de la
afeccion cardiaca en pacientes con AF antes del desarrollo de HVI. La alteracion de estos parametros puede
guiar €l inicio del tratamiento enzimético sustitutivo en formas precoces de afeccion cardiaca de la
enfermedad.



