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Resumen

Introduccién y objetivos. El estudio de la deformacion miocardica valorado con ecocardiografia permite la
deteccion precoz de la disfuncién ventricular en diferentes miocardiopatias. Su utilidad también hasido
demostrada en el diagndstico de la miocardiopatia hipertréfica (MH). Nuestro objetivo esvalorar si las
técnicas de deformacién miocardica permiten detectar a sujetos portadores sin expresién fenotipica de forma
precoz (G+/F-).

M étodos: Seincluyen de forma consecutiva 27 sujetos, familiares de primer grado de pacientes con MH (17
portadoresy 10 no portadores) con espesores normales. Se analizan en todos ellos variables clinicas y
ecocardiogréficas (bidimensionales, relacionadas con lafuncién diastdlicay las obtenidas con speckle
tracking).

Resultados: Laedad media es de 32,8 afos. Se estudiaron 17 portadoresy 10 no portadores. El gen afecto en
portadores fue en igual proporcion MYH7 y MYPBC3 (7 pacientes MYH7, 7 pacientes MY PBC3, 1 paciente
TPM1, 1 paciente TNNTZ2, 1 paciente ACTCL). No hubo diferencias en la edad media ni en las variables
ecocardiografias estudiadas: area de auriculaizquierda, dimensiones del ventriculo izquierdo, asi como en €l
tiempo de decel eracion, relgacion isovolumétrica, velocidad propagacion mitral, ondaE’ o relacion E/E’
(tabla). En el andlisis strain 2D se objetivé similar strain longitudinal (SL) global, asi como SL segmentario
o regional (segmentos basal, medio, apical), sin embargo, |os portadores mostraron mayor dispersion
mecénica definida como la desviacion estandar de los tiempos a méximo strain (58,18 vs 45,6 ms, p =

0,022).

Variables analizadas
Variable Portador No portador p

Edad (afios) 33,4 31,8 0,70



Diametro Al (mm) 33,4 33,7 0,88

DTDVI (mm) 46,4 45,8 0,78
SIVd (mm) 9,9 10 0,88
Tiempo Dec (ms) 157,9 168,6 0,36
TRIV (ms) 83,2 82,8 0,95
Vp mitral (cm/s) 77,8 67,9 0,19
SGL% -21,3 -21,8 0,67
E' lateral (cm/s) 13,9 15,6 0,38
E' media (cm/s) 11,6 11,2 0,66
E/E 6,7 6,3 0,54
SL basal, % -20,7 -21,2 0,73
SL medio, % -20,3 -20,7 0,68
SL apical, % -24,7 -24,6 0,96
SL septal, % -20,1 -20,4 0,79
Dispersion mecénica (ms) 58,2 45,6 0,02

Al: auriculaizquierda; DTDVI: didmetro telediastélico de ventriculo izquierdo; SIVd: septo interventricular
en diéstole; Dec: deceleracion; TRIV: tiempo de relgjacion isovolumétrica; Vp: velocidad de propagacion;
SGL.: strain global longitudinal; SL: strain longitudinal.

Conclusiones: En nuestro estudio la dispersion mecanica es la Unica variable ecocardiografica que permite
identificar alos familiares portadores de variantes relacionadas con MH, cuando la expresion fenotipica aun
escapa al resto de determinaciones.



