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Resumen

Introduccion y objetivos: Pocos trabajos han examinado el patron de distribucion de real ce tardio de
gadolinio (RTG) en pacientes con miocardiopatia dilatada (M CD) en base a sus caracteristicas genéticas. El
objetivo fue describir los patrones de RTG en funcion del genotipo en pacientes con MCD, asi como analizar
el riesgo de arritmias ventriculares malignas (AVM) en funcién del patron.

M étodos: Serealizd un andlisis de 600 pacientes con MCD estudiados mediante resonancia magnética
cardiacay estudio genético en 20 hospitales espafioles. Se excluyeron del andisis|os pacientes con mdltiples
variantes genética causales y aquellos genes con variantes causal es identificadas en menos de 8 sujetos de la
cohorte. Se compararon los patrones de RTG entre genesy se anaizo laincidenciade AVM desde la primera
evaluacion.

Resultados: Seincluyeron un total de 577 pacientes (edad 53,5 + 14,1 afios, 34,0% mujeres, FEVI 36,9 £
13,5%) en el andlisis, 358 (62,0%) con genética negativay 219 (38,0%) con genética positiva. 147 (25,5%)
pacientes presentaron RTG. Se observaron diferencias estadisticamente significativas en €l patron de RTG
entre genes (p 0,001). 3 genes mostraron una proporcion ata de pacientes con patron subepicardico (DMD
50,0%/DSP 41,2%/FLNC 17,7%), mientras que otros 3 genes presentaban proporciones el evadas de ausencia
de RTG (TNNT2 100%/RBM 20 95,5%/MY H7 80%). Un tercer grupo de genes (TTN, BAG3, LMNA,

MY BPC3) mostraron patrones inespecificos (ver tabla). Durante el seguimiento (Mediana 2,7 afios [Rango
intercuartilico 1,3-4,8]) 46 (8,0%) pacientes presentaron una AV M. Los pacientes con patrones de realce
Otros/combinaciones (HR 18,2 [5,1-64,4]; p 0,001), subepicérdico (HR 5,7 [2,6-12,4]; p 0,001),
medioventricular lineal (HR 5,5[2,4-12,2]; p 0,001), transmural (HR 4,5[1,1-19,5]; p=0,04) y en lalineade
insercion del ventriculo derecho (HR 3,4 [1,1-10,0]; p = 0,03) presentaron un riesgo aumentado de AVM
comparado con los pacientes sin RTG.
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NYHA: New York Heart Association; DAI: desfibrilador automético implantable; RM: Resonancia
magneética; FEV: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo; RTG: realce tardio de gadolinio; MV:
MEDIOVENTRICULAR; VD: Ventriculo derecho.

Patrones de distribucién de realce tardio de gadolinio segun genética en miocardiopatia dilatada no

isgquémica.

Conclusiones: Los patrones de RTG en MCD muestran una distribucion especifica en funcion del gen
afectado: subepicardica(DMD, DSP, FLNC), inespecifica (TTN, BAG3, LMNA, MYBPC3) y
ausente/infrecuente (TNNTZ2, RBM20, MY H7). Los distintos patrones de RTG confieren un riesgo arritmico

variable.



