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Resumen

Introduccién: Durante décadas se han estado describiendo casos esporadicos de miocardiopatia (MCP) en
nifios con fibrosis quistica (FQ) y muerte stbita. En sus autopsias se describia un patron de fibrosis
miocérdica similar al de otros pacientes con déficits nutricionales. Hoy |os pacientes con FQ Ilegan a adultos,
pero laincidenciay caracteristicas de algun tipo de MCP en ellos nos es desconocida.

M étodos: Se describen ocho pacientes adultos con FQ y disfuncion sistdlica de ventriculo izquierdo (V1).
Tres de ellos remitidos para trasplante cardiopulmonar y 1os otros cinco detectados en el estudio cardiol 6gico
de una muestra genera de 120 pacientes con FQ. Se detallala exploracion clinica, analitica, ECG,
ecocardiogramay resonancia magnética cardiaca (RMC). Ademas, estudiamos la histologia de los tres
corazones explantados en los trasplantes. Los 114 pacientes con FQ sin disfuncion sistélicasirvieron de
grupo control.

Resultados: Laedad mediafue de 31 + 7 afiosy 5 eran varones. Cuatro de ellos tenian la mutacion F508del .
Lamedia de fraccién de eyeccion de VI fue de 36% (vs 66 + 8% en controles; p 0,01); el 55% también
asociaba disfuncion diastélica (vs 5% en controles; p 0,01). Lamediade NTproBNP fue de 1.498 +

3.219 pg/ml (vs 58 * 45 pg/ml en controles; p 0,001). La RMC mostré un patron parcheado de realce
miocardico tras gadolinio en un 43% de los pacientes con CMP (0 de 24 entre los controles; p 0,05). La
histologia mostro fibrosis miocéardica parcheada en 10s tres corazones explantados. Todos |os pacientes con

M CP tenian insuficiencia pancreética exocrinay 6 de ellos (75%) tenian un indice de masa corporal inferior a
20 kg/mz(vs 53 kg/m2 en controles; p = 0,07). Lamediade FEV1 fue de 45 + 16% (vs 60 £ 22% paralos
controles; p = 0,08). Todos ellos estaban colonizados por P. aeruginosa (vs 58% en controles; p = 0,04) y

4 delos 8 (50%) eran candidatos a trasplante de pulmén (vs 1% en controles; p 0,05).

Conclusiones: Existe unaforma especial de MCP en un porcentaje de adultos con FQ cercano a 5%, similar
al descrito en autopsias de nifios con malnutricion. Debemos sospecharla en pacientes con FQ y datos de

mal nutricién importante, asi como una afectacion pulmonar avanzada. Los niveles de NTproBNP podrian
servir parael cribado y laRM puede detectar €l patrén caracteristico de fibrosis parcheada de formano
invasiva.



