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Afectacion cardiaca en pacientes con Distrofia Miotonica tipo 1 atendidos en el Instituto

Nacional de Ciencias Neuroldgicas, periodo 1995-2017.

1. Resumen:

Antecedentes: La Distrofia Miotonica de tipo 1 (DM1), es una enfermedad muscular con
afectacion multisistémica de distribucion mundial, siendo el compromiso cardiaco
el responsable de un 30% de las muertes. El compromiso cardiaco en DM1 incluye alteraciones
de la conduccion y del musculo miocérdico. Se desconocen las caracteristicas de la afectacion
cardiaca en pacientes con DM1 en el Perl. Objetivo: Describir la afectacién cardiaca de
pacientes con diagnostico de DM1 atendidos en el Centro de Investigacién Basica en
Neurogenética del Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas (CIBN-INCN). Materiales y
métodos: Estudio observacional descriptivo tipo serie de casos. Se revisaron 160 registros
clinicos de personas con diagnoéstico molecular de DM1 en el periodo 1995 - 2017, que
contaron con evaluacién cardiologica (EKG, Holter o ecocardiografia) y que se realizaron
consultas de seguimiento en el CIBN-INCN, en Lima, Perd. Resultados: Se incluy6 un total
de 98 registros clinicos, de estos el 97.96% presentd evaluacion electrocardiografica y el
64.29% evaluacion ecocardiogréfica. En los hallazgos electrocardiograficos, se encontré una
mayor frecuencia de bloqueo AV de primer grado (BAV1) (44.21%), alteracion severa del
EKG (29.35%), blogueos de rama (24.73%), y taquiarritmias (4.26%). En los hallazgos
ecocardiogréaficos, se encontré6 una mayor frecuencia de disfuncion diastolica (22.58%) y
sistolica (6.35), miocardiopatia hipertréfica (8.06%) y dilatada (4.84%), con poca frecuencia
de valvulopatias. Conclusiones: Existe una elevada frecuencia de trastornos de conduccién a
nivel del nodo auriculoventricular, principalmente BAV1, alteracion severa de EKG, y
bloqueos de rama completa. Las alteraciones ecocardiograficas mas frecuentes fueron la

disfuncién diastdlica y sistdélica.

Palabras Claves: Enfermedad de Steinert, Distrofia Miotdnica tipo 1, arritmias, blogueos

cardiacos, miocardiopatias, Per(



2. Abstract

Introduction: Myotonic Dystrophy type 1 (DM1) is a muscular dystrophy disorder with
multisystemic compromise and of worldwide distribution, where cardiac compromise is
responsible for 30% of deaths. The cardiac involvement in DM1 includes conduction
abnormalities and myocardiopathy. The characteristics of cardiac involvement in patients with
DML in Peru are unknown. Objective: To characterize the cardiac involvement of patients
diagnosed with DML treated at the NRC-INCN. Methods: Case series study. Clinical records
were reviewed for 160 cases with a molecular diagnosis of DM1 followed at the Neurogenetics
Research Center at Instituto Nacional de Ciencias Neurologicas (NRC-INCN), between 1995
-2017, with at least one cardiological evaluation (EKG, Holter or echocardiography), in Lima,
Peru. Results: A total of 98 clinical records were included, of which 97.96% presented
electrocardiographic evaluation and 64.29% echocardiographic evaluation. In the
electrocardiographic findings, a higher frequency of first-degree atrioventricular block
(44.21%), severe EKG abnormality (29.35%), bundle branch blocks (24.73%), and
tachyarrhythmias (4.26%) were found. In the echocardiographic findings, a higher frequency
of diastolic (22.58%) and systolic dysfunction (6.35), hypertrophic cardiomyopathy (8.06%)
and dilated cardiomyopathy (4.84%) were found, with infrequent valvular heart disease.
Conclusions: There is a high frequency of conduction disorders at the atrioventricular node,
mostly first-degree atrioventricular block, severe EKG abnormality, and complete branch
blocks. The most common echocardiographic alterations were diastolic and systolic

dysfunction.

Key Words: Steinert’s Disease, Myotonic Dystrophy type 1, Arrhythmia, Heart blocks,
Myocardiopathy, Peru



3. INTRODUCCION

La afectacion del musculo cardiaco es comun en varias enfermedades neuromusculares. Las
distrofias musculares son un subgrupo de enfermedades neuromusculares gue se caracterizan
por la afectacion del musculo estriado y liso. En este grupo existen enfermedades genéticas
como la Distrofia Mioténica tipo 1 (1). Estos desordenes generan debilidad y atrofia muscular
progresiva, asi como miocardiopatias y trastornos del sistema de conduccién cardiaca. La
identificacion y tratamiento oportuno de la afectacion cardiaca, en estos pacientes, puede

mejorar y prolongar la calidad de vida (2).

La Distrofia Mioto6nica de tipo 1 (DM1), también llamada enfermedad de Steinert, es una
distrofia muscular con afectaciéon multisistémica de distribucién mundial. La prevalencia
mundial de DM1 es entre 0.5-18.1:100 000, siendo la distrofia muscular méas prevalente en la
poblacion adulta (3). La DM1 es una enfermedad autosémica dominante ocasionada por la
expansién anormal del microsatélite CTG en el gen DMPK ubicado en el cromosoma 19¢13.3
(4). La edad de inicio de los sintomas de esta enfermedad oscila entre 20 y 30 afios, aunque
existen casos en todos los grupos etarios, incluso formas infantiles y congénitas. Por la
naturaleza de esta enfermedad genética, la edad de inicio es dificil de precisar ya que la
mutacién genética responsable se encuentra desde el nacimiento (4). En DM1, se observa un
efecto de anticipacién usualmente asociado al alelo materno, es decir, se dan formas clinicas
mas severas y edades de inicio mas tempranas en generaciones posteriores (5). La DM1 clasica
se caracteriza por debilidad muscular progresiva proximal y distal, miotonia, cataratas y con
frecuencia, anomalias de la conduccién cardiaca (6). El diagndstico molecular de DM1 se
realiza por conteo de las repeticiones con PCR, Southern blot o TP-PCR. En el Per( el
diagnostico de DM1 esta disponible en el Centro de Investigacion Basica en Neurogenética del
Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas (CIBN-INCN) desde el 2015 con una técnica
basada en PCR y TP-PCR (7). Segun reportes del CIBN-INCN se han descrito 128 casos de
DML1 y alrededor de 200 atenciones por DM1 en el 2016 (8,9).

Laafectacion cardiacaen DM1 incrementa lamortalidad de esta enfermedad. Las personas con
DM1 tienen una tasa de mortalidad 7.3 veces mayor que la poblacion general. La edad media
de muerte es de 53 afios, de las cuales hasta un 30% de causas son de origen cardiaco, siendo
esta la segunda causa de mortalidad (10). La mortalidad cardiaca se produce por disfuncién
ventricular izquierda progresiva, cardiopatia isquémica, embolia pulmonar o como resultado

de muerte subita inesperada. EI compromiso cardiaco en DM1 es muy variado, destacando la
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ocurrenciade arritmias cardiacas y las miocardiopatias, ademas de prolapso de la valvula mitral
(1, 10).

Las arritmias cardiacas representan la afectacion cardiaca méas frecuente. Estas arritmias
aparecen como consecuencia de la fibrosis cardiaca y la infiltracion grasa del sistema de His-
Purkinje, los nédulos sinoauricular y auriculoventricular (AV). Los sintomas cardiacos mas
frecuentemente descritos son palpitaciones, sincope, e incluso muerte subita cardiaca (11,12).
Los trastornos de conduccion mas frecuentemente asociadas a DM1 incluye el bloqueo AV de
primer grado (BAV1), blogueo de rama derecha (BRD) e izquierda (BRI), mientras que las
arritmias mas frecuentes incluyen contracciones ventriculares prematuras, fibrilacion / flutter
auricular (FA/FLA), y taquicardia ventricular no sostenida (11). Se han identificado que los
BAV1 son frecuentes y se presentan hasta en 28% de pacientes. Se han descrito dos predictores
independientes de muerte subita cardiaca en pacientes con DM1, las taquiarritmias
supraventriculares y alteracion severa del electrocardiograma (EKG) definida como la
presencia de: BAV2, BAV3, duracién de segmento PR >a 240 ms, complejo QRS >a 120 ms,
o algun ritmo diferente al ritmo sinusal (13, 14).

Las miocardiopatias, aunque inusuales, representan una importante causa de mortalidad en
DM1. La prevalencia de disfuncion sistélica del ventriculo izquierdo (V1) en pacientes con
DM1 varia ampliamente, desde una ecocardiografia aparentemente normal hasta
miocardiopatia severa, que incrementan en frecuencia con la edad (15). EI compromiso
miocardico en DM1 mas frecuente incluye la hipertrofia (19,8%), la dilatacion (18.6%) y la
disfuncién sistélica (14 %) del V1 (16). La hipertrofia de VI se llega a diagnosticar al medir el
grosor de la pared septal interventricular o la pared posterior del V1 y esta se encuentra mayor
de 1.1cm. Similarmente, la dilatacion del VI se mide con el diametro telediastolico aumentado
mayor de 5.6 cm (17). La disfuncion sistolica del VI en DM1 se ha asociado con el aumento
de la edad y la longitud de repeticion de la CTG (16).

Las complicaciones cardiacas en DM1 han sido poco estudiadas en Latinoaméricay en el Perd.
En Latinoamérica, se han publicado estudios de DM1 desde los 80s en Costa Ricay Brasil, que
incluyen descripciones clinicas basadas en hallazgos de electrocardiografia y ecocardiografia
(18,19). En el 2005, se describieron 83 casos de pacientes DM1 brasilefios que a lo largo de 6
afios de seguimiento presentaron sintomatologia cardiaca (56%), alteraciones en EKG (80%),

mortalidad asociada a la fraccién de eyeccion <60%, y una mortalidad total de 11% de
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pacientes donde el 6% fue por muerte cardiaca (19). En el PerU, se describieron clinicamente
66 casos de DM1, encontrando 37% de casos con algun grado de BAV asi como 58%

de miocardiopatias (7).

Eneste estudio se describen lostrastornos cardiacos, electrocardiograficos y ecocardiograficos,
de pacientes con diagndéstico molecular de DM1 atendidos en el CIBN-INCN de 1995 - 2017.

4. MATERIALES Y METODOS

Estudio observacional descriptivo tipo serie de casos.

Se revisaron 160 registros clinicos de personas con diagnéstico molecular de DML1 en el
periodo 1995 - 2017, que contaron con evaluacion cardioldgica y que se realizaron consultas
de seguimiento en el CIBN-INCN.

La revision se realiz6 utilizando una ficha de recoleccion de datos digital, elaborada en
Microsoft Access® version 2013. Cada caso fue identificado, utilizando un cédigo correlativo
de numeracion arabiga diferente a su historia clinica. En caso de que existiera mas de un
examen cardioldgico se consideraron los estudios mas recientes para el registro de variables de
cada individuo. Se excluyeron del estudio aquellos registros clinicos de individuos con
informacién electrocardiografica y ecocardiogréfica no disponible.

Las variables clinico-demogréficas del estudio incluyen: edad y sexo, duracion de enfermedad
y lugar de procedencia. La variables electrocardiogréficas que se evaluaron fueron frecuencia
cardiaca, alteracion del ritmo (bradicardia o taquicardia), trastornos de la conduccién
incluyendo los BAV y bloqueos de rama. También se evalud el la presencia de flutter o
fibrilacion auricular, onda Q patoldgica, elevacion del segmento ST y alteracion severa del
EKG definida anteriormente. Las variables ecocardiograficas que se evaluaron fueron la
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo, valvulopatias, miocardiopatias (hipertrofica 'y
dilatada), disfuncion sistolica (Fraccion de eyeccién <50%) y diastolica, asi como el

compromiso pericardico (efusion y fibrosis).

Analisis estadistico: Para la estadistica descriptiva, las variables demograficas (sexo y
procedencia) y clinicas (anomalias en EKG y ecocardiografia) se presentaron en tablas de
distribucién de frecuencias y graficos de barras. Las variables cuantitativas (edad, edad de
inicio de enfermedad, duracion de enfermedad, frecuencia cardiacay fraccién de eyeccion) se

mostraron con medias y desviacion estandar.



5. RESULTADOS

En el periodo de enero de 1995 a diciembre de 2017 fueron atendidos 160 casos de DM1 con
diagnostico molecular en el consultorio especializado de Neurogenética del CIBN-INCN. Se
revisaron un total de 148 registros clinicos (12 registros no estuvieron disponibles durante fase
de revision). De ellos, se incluyeron en el estudio un total de 98 registros que contaban con al

menos alguna evaluacién cardioldgica como EKG, Holter o ecocardiograma (ver figura 1.)

De los 98 casos incluidos en el estudio,. No todos los registros clinicos presentaban ambas
evaluacionescardioldgicasdisponibles, el 97.96% presentd evaluacionelectrocardiogréfica(de
los cuales solo el 28.13% tenia por lo menos un examen Holter) y el 64.29% evaluacién
ecocardiografica. Las caracteristicas demograficas de los casos incluidos en el estudio se

resumen en la tabla 1.

Hallazgos electrocardiograficos:

Las alteraciones que se observd con mayor frecuencia fueron anomalias de conduccién. Se
observo 29.35% de casos con alteracion severa del EKG. Dentro de los componentes de la
variable alteracién severa del EKG los mas frecuentes fueron duracion de complejo QRS >
120ms (43.75%) y duracion de segmento PR > 240 ms (34.37%). El compromiso més comdn
fue el BAV1 en 44.21% de casos, seguidos de los bloqueos de rama: BRD en 30.11% y BRI
en 35.48%. Se observo 4.26% de casos con taquiarritmias supraventriculares (FA/FLA). Con
respecto a signos electrocardiogréaficos de enfermedad coronaria se observo ondas Q

patoldgicas en 7.78% (ver tabla 2).

Hallazgos ecocardiograficos:

Se observo menor compromiso ecocardiografico que electrocardiografico en nuestra serie de
casos. La disfuncion sistélica (fraccion de eyeccién deprimida del VI < 50%) se observé en
12.9%, mientras que la disfuncion diast6lica del V1 se present6 en 22.6%, en todos los casos
como patron de relajacion anormal: Disfuncion diastolica tipo I. En este estudio se han
evidenciado frecuencias similares de miocardiopatia hipertréfica (8.06%) y dilatada (4.84%).
Se observaron compromiso valvular, principalmente regurgitacion de las valvulas tricuspidea
y mitral con 11.29% y 12.9% respectivamente, siendo en todos los casos de grado leve (ver

Tabla 3). No se encontré casos con afectacion pericardica.



6. DISCUSION

Se revisaron 148 registros clinicos con diagnoéstico molecular de DM1, 98 de los cuales
cumplieron los criterios de seleccion y fueron los incluidos en el estudio (ver figura 1.) Los 50
casos excluidos del estudio no contaban con evaluacion cardiol6gica, a pesar de tener la
indicacion médica respectiva, de acuerdo a las guias de préactica clinica de DM1 vigentes (20).
Enun 76% (73 de 98 casos) se describio algun tipo de alteracion electrocardiograficay en 61%
(24 de 63 casos) alguntipo de alteracion ecocardiografica. Los trastornos electrocardiograficos

se presentaron con mayor frecuencia que los ecocardiograficos (ver figura 2).

Los trastornos de conduccion del nodo auriculoventricular son las alteraciones més frecuentes
en pacientes con DM1. Los BAV en DM1 aparecen como consecuencia de la fibrosis cardiaca
y la infiltracion grasa del sistema de conduccién cardiaco, especificamente en el nédulo
auriculoventricular (11). EI BAV1 se describié en 44.21% de casos y el BAV3 en 2,15% de
casos, no encontrandose casos con BAV2. La frecuencia de BAV1 es mayor a la descritaen
una revision sistematica y metaanalisis de 16 estudios de compromiso cardiaco en DM1 que
encontrd una frecuencia de BAV1 (28.2%) y BAV3 (0.3%) (11). EI BAV1 se asocia con un
mayor riesgo de fibrilacion auricular, implantacion de marcapaso y mortalidad por todas las
causas (13). Se desconoce la causa de esta marcada diferencia entre los hallazgos de este
estudioy lo observado a nivel internacional, es posible que esta diferencia se debaa variaciones
genéticas y epigenéticas propias de mestizos latinoamericanos. De todos los casos revisados
con BAYV, solo uno de ellos (con BAV3), esta gestionando la colocacién de un marcapaso. Esto
contrasta con la actual recomendacion del American College of Cardiologists Foundation
quienes refieren que pacientes con enfermedades neuromusculares degenerativas (incluyendo
DM1) tienen indicacién de colocacion de marcapasos si presentan algan tipo de BAV (incluso
BAV1) debido ala progresion impredecible de las anomalias de conduccion en estos pacientes
y riesgo de muerte subita (21). La guia clinica del European Society of Cardiology del 2013,
por el contrario, da una recomendacion mas conservadora, donde sugieren el uso de un estudio
electrofisioldgico invasivo para determinar la indicacion (22), que resultaria de dificil
aplicacion en nuestro medio. Actualmente, el procedimiento para colocacion de marcapaso en
Lima, esta disponible en 5 hospitales del MINSA (Arzobispo Loayza, Cayetano Heredia, Dos
de Mayo, Daniel Alcides Carrién e Hipolito Unanue) y otras clinicas privadas. Los estudios
electrofisioldgicos invasivos en Lima se realizan en el Instituto Nacional Cardiovascular de la
red EsSalud y en el Hospital Dos de Mayo en el MINSA, asi como clinicas privadas. Se

presume que el tiempo prolongado de espera para la consultaambulatoriay los escasos recursos
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econdmicos de la poblacion para el cuidado de su salud serian los factores principales de esta

discordancia entre la indicacion médica y la préactica clinica observada.

Los blogueos de rama derecha (BRD) e izquierda (BRI) son defectos de conduccion eléctrica
del corazén que tienen consecuencias clinicas variables. Los defectos de conduccién son
explicados por la fibrosis subendocéardicay la infiltracion grasa del corazén observadaen DM1
(23). Se encontré un 16.13% y 8.60% de BRD y BRI respectivamente. La frecuencia de estas
alteraciones es mayor con respecto a las reportadas en otro estudio donde se evaluo el
compromiso cardiaco en DM1 (n = 1220, 14 estudios) con 4.4% de BRD y 5.7% de BRI (11)
y similares a las frecuencias reportadas por Rakocevic y col. (n =171) con 16.4% de BRD y
5.8% BRI (24). Los bloqueos de rama estan asociados, en la poblacion general, a mayor riesgo
de mortalidad y de morbilidad cardiovascular (25). En DM1 existen reportes donde el BRD es
un predictor de muerte subita especialmente cuando esta asociado a elevacion del segmento ST
(24).

Lastaquiarritmias, como FAy FLA, son alteraciones que se observan a menor edad y en mayor
frecuencia en casos con DM1 gue en la poblacién general (11, 26). Se encontrd un 4.26% de
taquiarritmias (FA/FLA), con edad promedio al momento de examen cardioldgico de 37.75
afios, lo cual es semejante a otros reportes de casos con DM1. La frecuencia reportada de
FA/FLA en DM1 es 5.0% (13 estudios, n = 1152) con una edad media de 32.7 afios promedio
(11). Los casos con DML1 tienen una predisposicion para estas arritmias debido a la fibrosis
auricular que lleva a alteraciones de la conduccion (10). Se ha identificado las taquiarritmias
(FA/FLA) como predictor independiente de muerte subita con mayor proporcion de

taquiarritmias ventriculares (13).

Laalteracion severa del EKG es frecuente en casos con DM1y es un predictor de muerte subita
cardiaca. Esta variable estd definida como la presencia de al menos una de las siguientes
alteraciones cardiacas de la conduccion: BAV2, BAV3, duracién de segmento PR >a 240 ms,
complejo QRS >a 120 ms, o algln ritmo diferente al ritmo sinusal (13, 14). Se observo una
frecuencia de casi 30% de alteraciones severas del EKG en este estudio. Esta frecuencia es
similar a la descrita en una serie de casos realizado en Serbia (n=111), donde hallaron una
frecuencia en 28.87% de casos con DML con alteracion severa del EKG (17). Originalmente
Groh y col. definieron esta variable compuesta con el proposito de utilizar el

electrocardiograma como prueba para predecir muerte stbita en pacientes con DM1. El estudio
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fue realizado en EEUU con 406 pacientes con DM1 en 23 clinicas neuromusculares,

encontrando 96 (23.6%) pacientes con alguna alteracion severa del EKG (13).

La disfuncion sistolica y diastolica son hallazgos frecuentes de ecocardiografia en DM1. Se
observé una frecuencia de 6.35% y 22.58% de disfuncidén sistdlica y diastolica
respectivamente. En este estudio se observo mayor compromiso con respecto a lo reportado en
otras series de casos de DM1 donde la disfuncién sistdlica ha sido reportada en 7.2% (9
estudios, n = 609) (11), y diastélica en 9% (n = 111) (17). La mayor tasa de disfuncion
diastdlica que sistolica en DM1 se deberia a la miotonia cardiaca, cambios fibréticos y
degenerativos del miocardio que impiden la re-expansién y llevan a la disfuncion diastdlica
(11, 27, 28). La disfuncidn sistolica en DM1 es explicada por: la disminucion de fuerza del
musculo miocardico por el secuestro de MBNL1 que lleva a la desorganizacion de los tibulos
transversales de los miocardiocitos y deteriora la contraccion durante la sistole (30). La
disfuncidn sistélica tiene impacto en el cuadro clinico de DM1 ya que incrementa en 3.9 veces
el riesgo de mortalidad por todas las causas y en 5.7 veces el riesgo de muerte cardiaca (29).
Se noto que la fenitoina y carbamacepina fueron los medicamentos méas usados por los casos
con dosis de 200mg - 600mg por dia. Las drogas antiepilépticas usualmente son inhibidoras de
canales, principalmente sodio, y son usadas en DM1 para manejo de la miotonia. La fenitonia

puede generar hipotensidn severay arritmia, por lo que también lleva a disfuncion ventricular

(4).

Las miocardiopatias y valvulopatias se presentan con menor frecuencia en pacientes con DM1.
En este estudio se han evidenciado frecuencias de miocardiopatia hipertréfica en 8.06% vy
dilatada en 4.84%. Se reportd menor tasa de miocardiopatias con respecto a otros reportes
donde hallaron miocardiopatia hipertrofica y dilatada en 19.8% (n=96) y 18.6 (n=97)
respectivamente (27). Esta diferencia con respecto a la miocardiopatia hipertréfica se puede
deber a que la poblacion peruana en general presenta menor prevalencia de hipertension arterial
(HTA) (23.7%) que la poblacién general (31%), la cual es el factor principal en el desarrollo
de esta patologia (31, 32). La HTA es una causa reconocida de miocardiopatia y es posible que
esto afecte la ocurrencia de los hallazgos encontrados. Se observ6 en nuestros casos una
frecuencia de regurgitacion mitral y tricuspidea en 12.9% y 11.29% respectivamente. Estas
frecuencias son menores a los reportados en otra serie de casos acerca del compromiso
ecocardiografico en DM1 (n = 111) con regurgitacion mitral y tricuspidea en 26% y 45%

respectivamente (17). Los hallazgos de regurgitacién mitral y tricuspidea leve no son



reportados en los informes ecocardiogréficos ya que estos cuando son aislados se consideran

fisioldgicos, y por lo tanto no se reportan con regularidad.

Las limitaciones del estudio son propias de los disefios retrospectivos que incluye: sesgo de
seleccion, el sequimiento clinico diferencial entre los subgrupos y el sesgo interobservador de
los estudios cardiolégicos (EKG, Holter y ecocardiograma). Las comorbilidades y farmacos en
uso no fueron variables incluidas dentro del estudio. Por lo tanto, no se puede descartar la
posibilidad de que estos factores alteren las alteraciones cardioldgicas descritas. El diagndstico
molecular de DM1 en el Peru esta basado en genotipificacién por TP PCR, que no cuantifica
numero de repeticiones del alelo expandido (anélisis realizado solamente con fines de
investigacién) por lo cual no se pudieron explorar asociaciones con la longitud del triplete
CTG. No se lograron incluir 50 de 148 registros clinicos (33.7%) de pacientes por no tener
alguna evaluacién cardioldgica presente, esto se deberia a la realizacion de las evaluaciones en
otros centros (por lo cual estas atenciones y resultados no estarian en el registro clinico del
INCN) y los tiempos de espera prolongados (varios meses) para la realizacion de exdmenes

auxiliares.

Conclusiones

- Lostrastornos electrocardiograficos en pacientes con diagnéstico de DM1 atendidos en
el INCN entre los afios 1995-2017 son: BAV1 (44.21%), alteracion severa del EKG
(29.35%), BRD (16.13%) y BRI (8.6%).

- Lostrastornos ecocardiograficos en pacientes con diagndstico de DM1 atendidos en el
INCN entre los afios 1995-2017 son: Disfuncién diastélica (22.58%), disfuncién
sistélica (6.35%), miocardiopatia hipertrofica (8.06%) y miocardiopatia dilatada
(4.84%).

Recomendaciones

El compromiso cardiaco en pacientes con DM1 en el Per(i es comun y deberia priorizarse en el
seguimiento del paciente. Se recomienda que los pacientes con diagnéstico de DM1 deberian
recibir evaluacion completa cardiaca al momento del diagnéstico incluyendo:
electrocardiograma estandar (informe completo con mediciones de todos los componentes de
los complejos y segmentos), ecocardiografia transtorécica y estudio Holter. Dentro de todos
los examenes cardioldgicos disponibles el electrocardiograma estandar y el estudio Holter

deberian priorizarse por encima del estudio ecocardiografico. Estos estudios aportan
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informacién acerca de patologias que son predictores de muerte subita. Segun la guia de
practicas clinicas para DM1 del INCN, se recomienda aumentar la frecuencia de controles
cardioldgicos a pacientes afectados por sincope y distrés respiratorio (20). Adicionalmente a
estas normas ya establecidas, se sugiere que después del hallazgo de alguna alteracién severa
del EKG, se realice evaluaciones mas frecuentes, por lo menos 2 veces por afio, por el aumento
de riesgo de muerte sibita (13).

Estudios posteriores con disefios prospectivos, podrian esclarecer muchos de los hallazgos de
esteestudio. Se sugiere realizar disefios con estudios prospectivos que incluyan comorbilidades
(HTA, medicacion, y obesidad) que permitan precisar mejor ladisfuncionsistélicay diastélica.
El seguimiento de las alteraciones cardioldgicas en pacientes con DM1 es fundamental para
prevenir y limitar el riesgo de muerte sibita en pacientes con DML, disefios de tipo
longitudinal, nos brindaran informacion sobre la evolucién en el tiempo de muchos de estos

trastornos.
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11. TABLAS Y FIGURAS

Tabla 1. Caracteristicas demogréaficas de casos con DM1 con alguna evaluacién cardioldgica

n(%o) o
Caracteristica media +SD
Varones 58 (59.18%)
Edad al momento del examen cardiolégico 37.75 +£13.26
Edad de Inicio 26.04 +£14.61
Duracién de enfermedad 12.18 +9.76
Evaluacion electrocardiograficadisponible 96(97.96%)
Evaluacion ecocardiogréfica disponible 63(64.29%)

Tabla 2. Hallazgos electrocardiogréficos de casos con DM1.

n(%)/No
Caracteristica media + SD /N
Frecuencia Cardiaca (mediax SD) 65.97 £ 12.43/ 88
Alteracion Severadel EKG* 27 (29.35%) / 92
Alteraciones del Ritmo
Taquicardia 20 (21.28%) /94
Bradicardia 14 (14.89%) / 94

Bloqueos del sistema de conduccion
Bloqueo auriculoventriculargrado 1 42 (44.21%) / 95

Bloqueo auriculoventricular grado 2 0(0%)/ 93

Bloqueo auriculoventricular grado 3 2(2.15%)/ 93

Bloqueo de rama: Derecha 15 (16.13%) / 93

Bloqueo de rama: Izquierda 8 (8.60%) / 93
Taquiarritmias supraventriculares

Fibrilacion auricular 0(0%)/ 93

Flutter auricular 4 (4.26%) / 94
Signos de enfermedad coronaria

Elevacidn del segmento ST 3 (3.33%) /90

T invertida 2 (2.22%) /90

Q patoldgica 7 (7.78%) /90
Otros

Extrasistoles Ventriculares 12 (12.90%) / 93

Repolarizacion Precoz 2 (2.22%) / 90

*Presencia de alguna de las siguientes: BAV2, BAV3, duracién de segmento PR >a 240 ms,
complejo QRS >a 120 ms, y/o ritmo diferente al ritmo sinusal.
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Tabla 3. Hallazgos ecocardiograficos de casos con DM1

Caracteristica

n@) /N o
media+SD/ N

Fraccion de eyeccién

Disfuncion Sistolica

(FEVI: < 50%)

Disfuncion Diastolica

(Tipo 1: Patrén de relajacion anormal)

Miocardiopatia (Ventriculo Izquierdo)
Hipertréfica
Miocardiopatia Dilatada
Valvulopatias
Vélvula Aortica
Fibrosis
Estenosis
Regurgitacion
Vélvula Mitral
Prolapso
Regurgitacion
Vélvula Pulmonar
Prolapso
Vélvula Tricuspide
Regurgitacion
Otros
Contractilidad global disminuida

66.11 % 9.21/ 61
4 (6.35%) / 63

14 (22.58%) / 62

5 (8.06%) / 62
3 (4.84%) | 62

1 (1.59%) / 63
1 (1.59%) / 63
2 (3.17%) / 63

2 (3.23%) | 62
8 (12.9%) / 62

1 (1.61%) / 62
7 (11.29%) / 62

2 (3.23%) / 62

casos con DM1
n=98

62 (63.3%)

2 (2.04%)

Figura 1: Tipo de Evaluacion Cardiologica en los
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Figura 2. Alteraciones cardiacas frecuentes en casos con DML1.

Bloqueo auriculoventricular grado 1 I 44.21% (95)
Alteracion Severa deEKG* NG 29.35% (92)
Blogueos deRama [INENEEGGGNN 24.73% (93)
Disfuncion Diast6lica [N 22.58 (62)
Disfuncion Sistélica I 6.35% (63)
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*Presencia de alguna de las siguientes: BAV2, BAV3, duracién de segmento PR >a 240 ms,
complejo QRS >a 120 ms, y/o ritmo diferente al ritmo sinusal.
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