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Resumen

Introduccién y objetivos. La Miocardiopatia Hipertrofica (MCH) por mutaciones sarcomeéricas es una
patol ogia rel ativamente frecuente con alteraciones ECG no diagndsticas pero sugerentes. La enfermedad de
Fabry (EF) es una patologia muy infrecuente, que puede mimetizarse con una MCH, sobre todo en formas
tardias. Comparten hipertrofia ventricular (HV1) por ecocardiografia. Nuestro objetivo es encontrar rasgos
ECG diferenciaes que permitan predecir la presencia entre EF y MCH sarcomérica

M étodos: Estudio observacional retrospectivo en dos centros con unidad de cardiopatias familiares
comparando una poblacién con EF (portadores mutacion GLA) y otra de caracteristicas similares de
pacientes con mutacién sarcomeérica positiva. Vaoramos datos de ECG, clinicosy ecocardiogréaficos del
grupo mayoritario que teniaHV1 por ecocardiograma.

Resultados: Reunimos datos de una poblacion de 64 pacientes, 25 tenian Fabry y 37 MCH sarcoméricas
presentando edad y proporcion de sexo similares. En la poblacién de portadores sin HVI (10 EF y 9 MCH)
no hallamos diferencias en el ECG. Analizamos un total de 43 pacientes con HVI (SIV > 13 mm), 15 con EF
y mutacion en GLA y 28 con MCH sarcoméricas. Comparamos ambas pobl aciones constatando
caracteristicas demogréficas similares. La media de edad (MCH vs Fabry) fue de 50 vs 52,7 afios, la
proporciodn de pacientes femeninos de 50 vs 53%, y la media de grosor miocardico se sitlio en ambos grupos
en 19,2 y 15,5 mm. Posteriormente analizamos diferentes parametros del ECG (tabla) destacando una
tendenciaen € grupo de Fabry a presentar menor intervalo PR, con mayor anchurade QRS (p = 0,09 para
significacion a dos colas). Ademas, en esta poblacion se evidencid una mayor prevalenciatanto de BRDHH
como de BIRD, asi como patron de preexcitacion (p 0,05). Aungue no se alcanzo la significacion, cabe a
destacar también el porcentgje elevado de pacientes Fabry con onda Q lateral y repolarizacion precoz latera
en e ECG.

Andlisisdelas
caracteristicas

el ectrocardiograficas en
la poblacion con HVI.




MCH (n = 28) Fabry (n=15) Sig. (bilateral)

PR (ms) 167 145 p = 0,07

QRS (ms) 99,7 110,3 p =0,07
Preexcitac. 4,2% 28,6% p=0,032

Q lat 17,4% 40% p=0.1
BRIHH 8% 6,7% p=038
BRDHH 0% 20% p=0,02
BIRD 4,2% 33,3% p=0,01

Rep prec Lat 12,5% 33,3% p=0,1

T neg V2-V4 16% 40% p=0,09

Conclusiones: Encontramos datos diferenciales tales como la presencia de BRDHH, BIRD o patron de
preexcitacion en los ECG de pacientes con Fabry. Ademés parece haber una mayor prevalencia de
alteraciones (Q patologicas, repolarizacion precoz) situadas en cara lateral, que podrian guardar relacion con
el patrén caracteristico hallado en RMN en laEF, si bien se necesitaria ampliar el tamafio muestral y realizar

un estudio dirigido para verificar estos hallazgos.



