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Resumen

Introduccién y objetivos. Ladistrofiamioténicatipo 1 o enfermedad de Steinert (ES) se caracteriza por
manifestaciones multiorganicas. Entre ellas se encuentra la afeccién cardiaca, dominada principa mente por
la aparicion de disfuncion ventricular y alteraciones de la conduccién. El objetivo de nuestro trabajo fue
estudiar la afeccion cardiaca, como ladisfuncion sistélicay la disfuncion diastdlica (menos estudiada en la
literatura), objetivadas en la ecocardiografia realizada en pacientes con ES vistos en una consulta programada
de Cardiologia.

M étodos. Realizamos un estudio descriptivo retrospectivo en el cual se obtienen las caracteristicas
ecocardiogréficas en 50 pacientes afectos de ES seguidos en consultas de cardiol ogia, diagnosticados entre
1976 y 2015. Los parametros ecocardiograficos se midieron e interpretaronsegun las «Recomendaciones para
la Cuantificacion de las Cavidades Cardiacas por Ecocardiografia en Adultos» y lafuncion diastdlica, segun
las «Recomendaciones para la Evaluacién de la Funcién Diastélicadel Ventriculo | zquierdo por
Ecocardiografia» avaladas por la Asociacién de Ecocardiografia de la Sociedad I nteramericana de
Cardiologia (ECOSIAC).

Resultados: La edad media de la muestra estudiada fue de 52,12 + 12,02 afios y €l 52% fueron varones. En
los ecocardiogramas realizados en el laboratorio de imagen cardiaca se obtuvieron |os siguientes resultados:
un 39,5% de los pacientes presentaban hipertrofia de ventriculo izquierdo (HV1) y & 7,5% dilatacién de
ventriculo izquierdo (DVI). El 87,1% de los pacientes presentaban una fraccion de eyeccion de ventriculo
izquierdo (FEV1) normal (> 52%), FEVI levemente disminuida (41-52%) en €l 7,7%, FEVI moderadamente
disminuida (30-40%) en e 2,6% y FEVI gravemente disminuida ( 30%) en el 2,6%. Ladisfuncion diastolica
estaba presente en €l 25% de |os pacientes. Por Ultimo, en el 21% de los pacientes se observo dilatacion de la
auriculaizquierda.

Conclusiones: Un porcentaje no despreciable de |os pacientes afectos de ES presentan algun grado de
disfuncion sistélica en algin momento del seguimiento y hasta una cuarta parte de estos pacientes presentan
disfuncién diastdlica por |o que e seguimiento cardiol 6gico de estos pacientes deberia estar mas
protocolizado.



