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Resumen

Introduccién y objetivos. EI ECG se considera una herramienta diagndstica indispensable en el estudio de
laMCH. Los pacientes con esta enfermedad presentan con frecuencia alteraciones abigarradas en el ECG.
Hasta el momento no se han establecido asociaciones entre |os patrones electrocardiograficosy las
mutaciones causal es en |0s genes sarcoméricos. El objetivo de este estudio es caracterizar el ECG de una
poblacion de pacientes con MCH genotipados.

M étodos: Se selecciond de manera retrospectiva a 225 pacientes consecutivos pertenecientes a 106 familias
de la Regién de Murcia diagnosticados de MCH y con mutaciones causales en MYBPC3 (24), MYH7 (15),
TNNT2(2), MYL2 (1), MYH®6 (1) y FHL1 (1). Se recogieron variables clinicas, ecocardiogréaficas, Holter y
ergometria. Se analiz6 el ECG en el momento del diagnostico.

Resultados: El 88% teniaritmo sinusal, la duracion mediadel QRS fue de 99 + 21 msy del QTc 430 + 32
ms. Ladistribucién de los patrones el ectrocardiograficos y su asociacion con las variables clinicas se muestra
en latabla. Los pacientes portadores de la mutacion en MY BPC3 que afecta al splicing ¢.2308+1G > A,
comparados con |os portadores de las mutaciones nonsense en MY BPC3, presentaron con mas frecuencia
alteraciones de larepolarizacién (p = 0,039), ateraciones mayores (p = 0,01) y combinacion de ondas Q

patol 6gicas, alteracion del segmento ST oenlaondaT (p = 0,005). Independientemente del genotipo, los
pacientes ? 30 afios presentaron con més frecuencia HV |, ondas Q patoldgicasy patron de pseudoinfarto. Los
patrones ECG de HV I, HVI gravey alteraciones de la repolarizacion fueron mas frecuentes en |os pacientes
gue presentaban en el ecocardiograma: HV1 grave y obstruccién en € TSVI. Los pacientes que con
fragmentacién en el ECG tuvieron una FEVI més reduciday unamayor prevalenciade TVNS en el Holter.

L os pacientes con QTc > 460 msy los que tenian un QRS > 110 ms tenian una edad media mayor, una peor
clase funcional y una FEVI menor.

Prevalencia de |os patrones el ectrocardiograficos en los diferentes grupos de mutaciones.

Patrones electrocardiograficos y caracteristicas clinicas
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Conclusiones: Los pacientes portadores de la mutacion ¢.2308+1G > A presentan una mayor prevalencia de
alteraciones el ectrocardiogréficas. Independientemente del genotipo, las ateraciones en ECG més frecuentes
en pacientes ? 30 afos son laHVI, las alteraciones de la repolarizacion y las ondas Q patol 6gicas. Los
pacientes gue tenian una peor clase funcional y una FEVI mas reducida presentaban en € ECG intervalos
QTcy QRS més prolongados.



