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Resumen

Introduccién y objetivos. Los hallazgos genéticos y lafibrosis miocardica detectada por resonancia
magnética (RMC) se reconocen como marcadores de riesgo en la miocardiopatia dil atada no isquémica
(MCDNI); sin embargo, laFEVI ? 35% sigue siendo |a base para la decision de implantar un desfibrilador
automético implantable (DAI) en prevencion primaria. El objetivo del estudio fue conocer lainfluencia
combinada del genotipo y lafibrosis en el prondstico de pacientes con MCDNI.

M étodos: Registro longitudinal retrospectivo de 601 pacientes consecutivos (53,3 + 14,2 afios, 66% varones)
con MCDNI sometidos a RMC y genotipado en 20 centros espariol es. Los endpoints principal es eval uados
fueron lainsuficiencia cardiacaterminal (ICT) y laarritmiaventricular maligna (AVM).

Resultados: Durante una mediana de seguimiento de 2,3 (IQR 0,9, 4,3) afnos, 24 (3,99%) y 39 (6,49%)
pacientes tuvieron ICT y AVM, respectivamente. Un total de 244 (40,6%) pacientes tenian variantes
patogéni cas/probablemente patogéni cas (genotipo positivo) y 152 (25,3%) pacientes tenian realce tardio de
gadolinio (RTG). En el andlisis de supervivencia, el genotipo positivoy e RTG se asociaron tanto con AVM
(log-rank p = 0,035y p 0,001, respectivamente) como con ICT (p = 0,036 y p 0,001, respectivamente). Por €l
contrario, no hubo asociacion significativa entre FEVI ?35%y AVM (p = 0,188) o ICT (p = 0,069). La
clasificacion de los pacientes seguin el genotipo (genotipo positivo vs genotipo negativo, G+/G-) y la
presenciade RTG (RTG presente vs ausente, L+/L-) mostrd un aumento progresivo de los eventos en los
grupos L-/G-, L-/G+, L+/G-y L+/G+ y optimizo la prediccion de AVM y ICT (p=0,000y p = 0,001,
respectivamente). El hazard ratio de AVM en comparacion con L-/G- fue: 11,80 (1C95%: 3,80-36,63, p
0,001) en pacientes L+/G+, 10,20 (1C95%: 3,29-31,64, p 35% (n = 271) también resultd en una mejor
prediccion de AVM (p 0,001).

Eventos de la poblacion por grupos seguin presencia de real ce 0 genotipo patogénico



Totaa N= L+/G+(n= L+G-(n= L-/G+t(n= L-/G-(n=

601 68) 84) 175) 274) P
Erg%omt combinado AVM, 39 (6,5) 12 (17,7) 12 (14,3) 11 (6,3) 4(1,5) 0,00
(Eozt)jpomt combinado ICT, n 24 (4,0) 8 (11,8) 6(7,1) 8 (4,6) 2(0,7) 0,00

L: relace, G: genotipo, AVM: arritmias ventricular malignas, ICT: insuficiencia cardiacaterminal.

Kaplan-Meier del endpoint combinado de arritmias malignas por grupos segun presencia derealce o
genotipo patogénico.

Conclusiones: Laclasificacion de los pacientes segn el genotipo y la presencia de RTG permite una mejor
prediccion de AVM y ICT. Laevaluacion de lapresenciaderealce y € genotipado deben incorporarse en los
criterios de seleccion de pacientes para laimplantacion de un DAI en prevencién primaria.



