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Resumen

Introduccion y objetivos: Ladistrofia miotonicade Steinert o tipo | se trata de una enfermedad autosdmica
dominante de penetrancia variable que se caracteriza fundamentalmente por af ectacion muscular y sistémica
(Neurolégicas y cardiacas entre ellas). Nuestro objetivo es valorar las manifestaciones cardiacas (Valorando
alteraciones de conduccion y del ritmo junto con datos ecocardiograficos de disfuncion ventricular izquierda
sistélicay diastélica), implante de marcapasos o desfribilador.

M étodos: Estudio observacional prospectivo de pacientes remitidos desde consultas de neurologia
diagnosticados de distrofia mioténicatipo 1 o Steinert sometidos a anamnesis clinica, electrocardiograma
basal, registro Holter-ECG (24 horas) y valoracién ecocardiogréfica.

Resultados: Seincluyeron 18 pacientes (61% varones; edad media 42,2 + 15 afios). En ECG se document6
trastornos de conduccion intraventricular en el 65%, duracion del PR ? 200 mseg en €l 47%, duracion del
QRS ? 100 mseg en el 53%. En el Holter-ECG se observo una frecuencia diurna (76,2 |pm = 10,7) un 29,4%
de arritmias supraventriculares, extrasistolia ventricular en un 47% y un paciente presentd TVMNS. La
disfuncién diastdlica estaba presente en un cuarto de los pacientes, mientras que la disfuncion sistélicaera
muy rara (6%). Dos pacientes presentaron sincope de caracteristicas cardiogénicas. Un paciente era portador
de MPYy otro de DAI.

Conclusiones: Los pacientes con distrofia mioténicatipo 1 o Steinert necesitan una vigilancia estrecha dado
lafrecuencia con la que aparecen trastornos del ritmo y de conduccién con necesidad de implante de
marcapasos en mayor porcentaje que en la poblacién sana. Ladisfuncion sistélicay diastdlica es bgja aungue,
por o tanto pensamos en la necesidad de estudio cardiol 6gico periddico exhaustivo en pacientes con esta
enfermedad.



