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Resumen

Introduccién: Lafibrosis quistica (FQ) se caracteriza por obstruccion pulmonar y deficiencia pancreética
exocrina asociada a malabsorcién. Desde los afios 50 se han descrito casos de miocardiopatia (MCP) en nifios
con FQ, con histologia similar alas de otras miocardiopatias por mal nutricion. Dado que con |os tratamientos
actuales, los pacientes con FQ llegan a adultos sin desnutricién avanzada, investigamos la prevalenciay las
caracteristicas de la miocardiopatia en ellos.

M étodos: Como parte de un estudio de prevalenciay causas de miocardiopatia en FQ, estudiamos una serie
de adultos con FQ sin cardiopatia conocida. De ellos obtuvimos datos clinicos, andlisis genético, analitica
con parametros de malabsorcion, NTproBNP, ECG y ecocardiograma. Definimos disfuncion sistélicaauna
fraccion de eyeccion menor o igual que 55% (método de Simpson) y parala disfuncion diastélica nos
basamos en |os patrones de doppler pulsado en € flujo mitral. Se realizd resonancia magnética cardiaca
(RMC) atodos los pacientes con datos de miocardiopatiay un grupo control.

Resultados: Se estudiaron 120 adultos con FQ reclutados en 4 Unidades monogréficas. Se detecto disfuncion
ventricular en 12 pacientes (prevalenciadel 10%) la disfuncion sistélicafue descritaen 5 pacientes (4,2%) y
ladiastolicaen 9 (7,5%). Un 2,5% de ellos presentaba ambas. En la RMC con gadolinio se describié un
patron de real ce miocérdico parcheado en los individuos con disfuncion sistolica (p 0,05). Ladisfuncion
sistdlica se asocio con cifras menores de indice de masa corporal (20 £ 2 kg/m2 vs22+ 3 kg/mz; p=0,07)y
unamayor frecuencia de colonizacion de la via aérea por Ps. aeruginosa (p = 0,04). El valor promedio de
NTproBNP de |os pacientes con disfuncion sistdlica fue de 53 pg/ml (rango 22-8.000 pg/ml).

Conclusiones: Laprevalenciade MCP en un grupo de adultos con FQ fue del 10%. El subgrupo con
disfuncién sistdlica mostré un patron de fibrosis miocérdica parcheada, similar ala descritaen las
miocardiopatias asociadas a desnutricion. Estaforma nueva de M CP miocardiopatia debe ser incluida dentro
del espectro de afectaciones organicas asociadas a FQ, y deberia ser descartada en esta poblacién,

especia mente en casos de aquell os pacientes con mal absorcién grave y/o en estudio para trasplante
pulmonar.



