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Resumen

Introduccion y objetivos. Lamiocardiopatia hipertréfica (MCH) es la enfermedad genética cardiovascular
més frecuente. El objetivo de nuestro estudio es analizar factores relacionados con la aparicion de eventos en
una cohorte de pacientes (p) con MCH con test genético positivo y estudio con cardio-resonancia magnética
(CRM).

M étodos: Estudio retrospectivo de una cohorte de 85 p con diagnostico morfol égico por CRM y estudio
genético de MCH entre 2014-2020 en un hospital CSUR de cardiopatias familiares. Se incluyen pacientes
con un seguimiento clinico superior a 3 afos, definiéndose eventos en el seguimiento: muerte por todas las
causas, ictus, fibrilacién auricular (FA), insuficiencia cardiaca (IC) y trasplante cardiaco (TC).

Resultados: Las caracteristicas basales de los p se describen en latabla. El gen afectado mas frecuente fue
MY BPC3 (61,2%), seguido de MY H7 (16,5%). En el seguimiento, 26 p presentaron el evento combinado, 8
cursaron con IC y 6 fallecieron. Se encontr6 asociacioén significativa de la edad con lamortalidad y €l
desarrollo de IC en el seguimiento (p 0,000 y p = 0,026) y unatendenciaal desarrollo deIC en p con
neoplasia previa (p 0,068). Respecto al genotipo, se observo tendencia al desarrollo de FA e IC entre los
pacientes con afectacion en KRAS (p 0,094 y 0,082) y unarelacion significativa entre mutacionesen MYH7
y lanecesidad de TC (p 0,025). Ladilatacion biauricular, lainsuficiencia mitral, aorticay tricuspidea, y la
sospecha ecocardiogréfica de hipertension pulmonar (HTP) son predictores de eventos en el seguimiento (p
0,05). No se encontraron diferencias en los pardmetros de ventriculo izquierdo (V1), excepto unarelacion del
volumen telesistélico indexado del VI con el desarrollo de IC en el seguimiento (p 0,005) y unatendenciaa
mas eventos embdlicos en p con disfuncion del VI (p 0,094). La af ectacion derecha se asocia de forma
significativa con el pronostico (peor funcion por TAPSE y fraccion de eyeccion del VD por RMC son
predictores de IC en el seguimiento (p 0,05).

Caracteristicas basales y parametros de imagen relacionados con el desarrollo de eventos en el seguimiento.
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I: insuficiencia. HTP hipertensién pulmonar. HVD: hipertrofia del ventriculo derecho. TAPSE: excursion
sistélicadel anillo tricuspideo. SAM: movimiento sistélico anterior. VTDi volumen tel ediastdlico indexado
del ventriculo izquierdo.

Caracteristicas basales y parametros de imagen relacionados con € desarrollo de eventos en el seguimiento.

Conclusiones: La prevalenciade |os genes sarcoméricos de MCH en nuestra cohorte es similar aladescrita
previamente. El estudio ecocardiografico y por CRM es crucial en lavaloracion pronostica (siendo la
afectacion del VD, lasinsuficiencias valvulares, la sospechade HTPy la dilatacion biauricular factores
pronosticos de imagen). MY H7 se asocia a peor pronostico, con mayor necesidad de TC en & seguimiento.



