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Resumen

Introduccion y objetivos. Ladistrofiamiotonicatipo 1 (DM tipo 1) es una enfermedad multisistémica,
hereditariay autosdmica dominante donde con frecuencia aparecen alteraciones del ritmo o conduccion que
en ocasiones requieren implante de marcapasos (MCP) o desfibrilador automético implantable (DAL).
Nuestro objetivo es valorar el desarrollo de dichas ateraciones durante el seguimiento de una cohorte de
pacientes con diagndstico genético de DM tipo 1.

M étodos. Estudio observacional retrospectivo. Se estudiaron 116 pacientes (50,9% muijeres, edad media al
diagnostico 32,5 + 15 afios) con seguimiento en una consulta monogréfica de Cardiologia. En todos ellos se
realizo e ectrocardiograma (ECG) anual y Holter cada 2 afios (salvo que por laclinica o las ateraciones del
ECG se requiriese antes). Analizamos | as alteraciones electrocardiograficas evolutivas en relacion a ECG
inicial.

Resultados: La media de seguimiento fue 12,8 + 7,6 afios (1-35 afios). Al inicio del seguimiento, e 72,4%

de los enfermos tenia un ECG en limites normales. Sin embargo, al final de este presentaba alteraciones del
ritmo o conduccién més de la mitad de la cohorte. Se documentaron los datos que se recogen en latabla (%).

Alteraciones electrocardiogréficas

PR ?220 BAV 2°0 QRS? QTc>vaor EKG
BS DS ms 30 120 ms  establecido TSV v alterado
Inicial 164 O 12,7 2,6 43 0,9 0,9 0 27,6

Final 531 132 351 18,4 11,4 6,2 149 61 67



BS: bradicardiasinusal. DS: disfuncién sinusal. BAV 2° 0 3% bloqueo AV de 2° 0 3# grado. QTC > valor
establecido: intervalo QT corregido > 450 ms en varones 0 > 460 ms en mujeres. TSV: taquicardia

supraventricular. TV: taquicardia ventricular.

Conclusiones: Los pacientes con DM tipo 1 presentan con frecuencia alteraciones electrocardiograficas alo
largo de su evolucién, por o que esimportante un seguimiento cardiol 6gico estrecho.



