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Resumen

Introduccién y objetivos. La osteogénesis imperfecta (Ol) es una enfermedad hereditaria del tejido
conectivo que se caracteriza por una sintesis anémala del colageno tipo 1, que representa aproximadamente el
75% del colageno del miocardio adulto. El objetivo de nuestro estudio es evaluar |as alteraciones funcionales
en el corazon de los pacientes con Ol.

M étodos: Incluimos 79 pacientes con Ol y los comparamos con 44 controles sanos, emparejados por edad y
sexo. En todos se realiz6 un estudio ecocardiogréfico. Lafuncién sistélica se evalué mediante la fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) y lafuncion diastélica con larazén E/A del flujo mitral con
Doppler pulsado y €l diametro de la auriculaizquierda (Al). Clasificamos la funcion diastdlica en 3 patrones:
Normal (E/A ? 1y Al ?42 mm), disfuncion diastélicagrado 1 (E/A 1) y disfuncion diastélicagrado 2 o
patron pseudonormal de llenado (E/A > 1y Al > 42 mm).

Resultados: No existian diferencias significativas en la edad entre |os pacientes con Ol y los controles (32,9
+ 12,8 frente a 31,8 + 9,6 afos respectivamente, p = 0,8). La prevalencia de hipertension fue similar entre
ambos grupos (Ol: 9 frente a 8% en los controles, p = 0,8). Los pacientes con Ol tenian menor superficie
corporal (SC) que los controles (1,61 + 0,23 frente a 1,81 + 0,27 m2 respectivamente, p 0,001). LaFEV| era
normal en ambos gruposy sin diferencias significativas (Ol: 65,8 £ 7,5 frente a 67,2 + 5,8% en controles, p =
0,15). El 25,3% de los pacientes con Ol tenian disfuncién diastdlica (DD) y un 11,4% de los controles (p =
0,05). Lamayoria de los pacientes con Ol y DD tenian un patron de llenado pseudonormal (tabla) con
aumento de las presiones de llenado en Al. El didmetro Al indexado por SC era mayor en el grupo de Ol (Ol:
20,8 + 4,59 frente 2 19,21 + 5,38 mm/m? en controles, p = 0,05) y los pacientes con Ol tenian una presion
arterial sistdlica pulmonar significativamente mayor (Ol: 23,35 + 3,52 frente a controles: 15,62 + 7,42, p
0,001).

Patrones de |lenado diastélico en pacientes con Ol y en controles sanos

Patron de llenado diastélico Grupo de Ol (N = 79) Grupo de controles (N = 44)

Normal, n (%) 59 (74,7) 39 (88,6)




Disfuncion diastélicatipo 1, n (%)

6(7,6)

4 (9,1)

Disfuncion diastélicatipo 2, n (%)

14 (17,7)

1(2,3)

Ol: osteogénesisimperfecta

Conclusiones: 1. Los pacientes con Ol tienen una funcion sistdlica cardiaca normal, similar alos controles
sanos. 2. Los pacientes con Ol tienen mayor prevalencia de disfuncién diastdlica que los controles. 3. Esto
posiblemente se deba a un descenso en la elasticidad cardiaca como consecuencia de la alteracion del

col &geno subyacente. Estos hallazgos indican la necesidad de un estudio ecocardiografico y seguimiento

cardiovascular de estos pacientes.




