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PORTADORES DE MUTACIONES SARCOMERICAS CAUSANTES DE
MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

Inmaculada Pérez Sanchez, Antonio José Romero Puche, Iban Gomez Milanes, Maria Sabater Molina, Esperanza Garcia-Molina Saez,
Francisco Ruiz Espejo, David Lopez Cuencay Juan Ramén Gimeno Blanes del Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, El
Palmar (Murcia).

Resumen

Introduccién: El gercicio fisico se considera un modulador del grado de hipertrofia del ventriculo izquierdo
en la miocardiopatia hipertrofica (MCH). Es conocido que el gercicio intenso es un desencadenante de
arritmias ventriculares en MCH. El objetivo es estudiar la contribucion de la actividad fisica en la edad del
diagnostico y severidad de la enfermedad en una poblacion de portadores de mutaciones de MCH.

M étodos: Estudiamos 224 portadores de mutaciones procedentes de 69 familias (edad 41 + 16 afios, 56%
varones).161 (63%) diagnosticados de MCH. 79% con mutacién en MYBPC3y 21% en MYH?7. Los
pacientes fueron clasificados en 3 grupos:(1) 191 (86%) sedentarios (2) 23 (10%) moderado y (3) 10 (4%)
gjercicio intenso. 128 (67%) de los sedentarios, 15 (65%) de los que practicaban gercicio moderado y 7
(70%) de los que practicaban gercicio intenso estaban afectados. Se analizaron variables clinicasy
ecocardiogréficas.

Resultados: Los hombres realizaban mas gjercicio moderado o intenso que las mujeres (27, (20%) vs 6,
(7%), p = 0,001). La penetrancia de la enfermedad fue similar respecto alaintensidad del gercicio (65-70%),
pero los pacientes que realizaban g ercicio fueron diagnosticados antes que |os sedentarios (edad media 34 +
12 vs 42 + 17 afios, binario p = 0,04, log rank p = 0,04) y €l grosor maximo de la pared fue similar (19,0 +
5,2mmvs 20,5 £ 6,1 mm (ns)). Una proporcién similar de pacientes que realizaban gercicio (5,23%) y
pacientes sedentarios (45,34%) tenian obstruccion (ns). Los pacientes que realizaban gercicio tuvieron mas
sincopes (32% vs 13%, p = 0,02). Lafibrilacion auricular y TVNS fue similar entre los que realizaban
giercicioy los que no. La proporcion de eventos cardiacos fue similar entre grupos (17, 13% vs 3, 14%, ns)
durante los 5.5 + 3.3 afos de seguimiento. En el andlisis multivariante, gjustando por edad y sexo, la
intensidad del gercicio no era predictor del grosor de la pared.

Conclusiones: El gercicio moderado o intenso esta asociado con un diagnostico mas temprano de laMCH
en portadores de mutaciones sarcoméricas. L os pacientes que realizaban gjercicio tienen grosor maximo de la
pared del ventriculo izquierdo similar alos sedentarios. Las arritmias ventriculares y auriculares no estéan
asociadas con laintensidad del gjercicio en nuestra poblacion de pacientes. La magnitud del efecto del
gjercicio en laexpresion del fenotipo de MCH es moderada.



