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Resumen

Introduccioén y objetivos. Laafeccién cardiol 6gica en ladistrofia miotonicatipo 1 (DM tipo 1) puede cursar
con alteraciones del ritmo/conduccién y cardiomiopatia. Nuestro objetivo es documentar la prevalenciay el
espectro de afeccion cardiovascular en una cohorte de pacientes con DM tipo 1 seguidos en una consulta
monografica de Cardiol ogia.

M étodos: Estudio observacional retrospectivo de pacientes con diagnostico genético de DM tipo 1 en
seguimiento clinico en una consulta monogréfica de Cardiologia, sometidos a estudio €l ectrocardiografico
(con registro Holter) y ecocardiografico (se estimd lafuncion ventricular por € método de Teichholz).

Resultados: Estudiamos 116 pacientes con diagnéstico genético de DM tipo 1 (50,9% muijeres, edad media
al diagnostico 32,5 + 15 afios). La media de seguimiento fue 12,8 + 7,6 afos (1-35 afios). El 88,8% tenia
antecedentes familiares (AF) de DM tipo 1; pocos enfermos tenian AF de muerte sibita (16 pacientes).
Desde el punto de vista ecocardiogréfico, solo 2 pacientes presentaron disfuncion ventricular grave. Sin
embargo, a analizar los registros el ectrocardiograficos, se documenté al final del seguimiento alteraciones
del ritmo o conduccion en més de lamitad de la cohorte: bradicardia sinusal en el 53,1%, fibrilacion o flutter
auricular en el 14,9%, un 35,1% desarroll6 un PR > 220 ms, disfuncion sinusal un 13,2%, bloqueos AV de
alto grado en el 18,4% y taquicardia ventricular en el 6,1%. Se implantaron marcapasos en 32 enfermos
(27,8%) y en 3 desfibrilador automatico. Un 8,7% de los pacientes requiri6 estudio electrofisiol 6gico (6 por
tagquicardias ventriculares, 2 por taquiarritmias supraventricularesy 2 paramedir €l intervalo HV que resultd
patol 6gico). Desde el punto de vista clinico, € 67,5% se encontraba asintomatico durante € seguimiento, €l
19,3% refirid mareos, y €l 6,1% sincopes y pal pitaciones respectivamente. Durante el seguimiento fallecieron
22 pacientes (19,1%); solo 2 de ellos por muerte stibita (ninguno era portador de dispositivo).

Causa de muerte durante el seguimiento

Causa de muerte Pacientes

Muerte stibita 2



Fracaso ventilatorio 7

Neoplasia 3
Traumatismo craneoencefélico 2
Infeccion de partes blandas 1
Ictus 1
Neumonia 1
Otras 5

Conclusiones: Laexpresion cardiolégicaen laDM tipo 1 se documenta fundamentalmente en las
alteraciones del ritmo o conduccion, por 1o que es necesario un seguimiento estrecho. La miocardiopatia es
poco frecuente.



