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Resumen
Introducción: la distrofia miotónica tipo 1, es un desorden genético multisistémico, la afectación cardíaca es frecuente. Objetivo: analizar los factores asociados a las alteraciones electrocardiográficas en la distrofia miotónica tipo 1. Materiales y métodos: se realizó un estudio de casos y controles en Pinar del Río, desde enero del año 2019 y agosto del 2022. Los casos fueron 81 personas con DM1, el total de controles sanos fue de 162. Las variables analizadas fueron: edad, sexo, antecedentes personales de enfermedades crónicas, dislipidemias, índice de masa corporal y alteraciones electrocardiográficas. El análisis se realizó con el paquete estadístico SPSS. Resultados y Discusión: El bajo peso y las alteraciones electrocardiográficas estuvieron asociadas a la DM1 con un OR= 7,551 y OR= 2,306 respectivamente. Se obtuvo diferencias significativas entre casos y controles para los trastornos de la conducción cardiaca (p=0,000). El 13,6 % de los casos, tenían trastornos de repolarización precoz. Las personas con DM1 obesas tuvieron un riesgo mayor para presentar signos de isquemia cardiaca con un OR=2,000; IC 95 %: 0,899-4,452.  Conclusiones: la asociación de algunos factores como la edad mayor de 40 años y la malnutrición constituyen elementos a tener en cuenta para la atención de las alteraciones electrocardiográficas.   

Introducción

La distrofia miotónica de Steinert (DMS) o distrofia miotónica tipo 1 (DM1), es un desorden genético multisistémico, de herencia autosómica dominante está causado por la mutación de un gen llamado proteincinasa de la distrofia miotónica (DMPK) localizado en el cromosoma 19q locus 13.2. 1 Este gen presenta una expansión repetitiva específica de los trinucleótidos citosina-timina-guanina (CTG). En la enfermedad se describe el fenómeno de anticipación, caracterizado por el empeoramiento de las manifestaciones de la enfermedad con cada generación, debido al aumento del número de repeticiones de los trinucleótidos.1,2 El tamaño de expansión de CTG puede aumentar con la edad, variar entre tejidos y correlacionarse con la extensión y la tasa de progresión de la enfermedad cardíaca; sin embargo, la correlación con la enfermedad cardíaca clínica no se ha observado universalmente. Parece haber una asociación más consistente entre los trastornos de la conducción cardíaca y la edad. 3,4
En la enfermedad la afectación cardíaca es frecuente, se ha observado en el 80 % de los casos y abarca un amplio espectro de gravedad. Incluye trastornos de la conducción, arritmias supraventriculares y ventriculares y en menor medida, alteraciones estructurales y disfunción sistólica. Pocas veces se observa insuficiencia cardiaca congestiva, pero puede ser consecuencia de la cardiopatía pulmonar que se establece por insuficiencia respiratoria, al ser tomados los músculos del tórax. Los eventos cardiovasculares constituyen una causa que contribuyen a la morbimortalidad. 4
Las secuencias repetidas de CTG se transcriben en ARN, pero no se traducen, acumulándose en el núcleo e interrumpen la síntesis del ARNm maduro de varios genes, incluidos los que codifican el canal de cloruro específico del músculo y también el receptor de insulina. El deterioro de la propagación del impulso intercelular se ha implicado en las manifestaciones de conducción cardíaca de la enfermedad. Las fibras de Purkinje se ven afectadas mayormente por infiltración grasa y fibrosis, estas también pueden comprometer los nódulos sinoauricular y auriculoventricular (AV) que a su vez proporcionan el sustrato para los trastornos de la conducción, el paciente puede presentar como síntomas y/o signos clínicos las palpitaciones, síncope y muerte cardíaca súbita, se pueden encontrar casos con antecedentes de fibrilación auricular, todos estos son predictores de muerte súbita. 4,5
En la distrofia miotónica tipo 1, otros signos acompañantes, extracardiacos, incluyen deficiencia intelectual, hipersomnia, cataratas subcapsulares posteriores, atrofia gonadal, resistencia a la insulina e hipomotilidad de esófago y colon. La miotonía suele preceder a la debilidad muscular en varios años y causa dificultades para liberar los objetos tras su sujeción firme con la mano. La alopecia progresiva de inicio temprano, tanto en varones como en mujeres, y trastornos neuropsiquiátricos de leves a moderados también suelen presentarse. 6
Objetivo 

Analizar los factores asociados a las alteraciones electrocardiográficas en la distrofia miotónica tipo 1. 
Material y métodos

Se realizó un estudio analítico, retrospectivo de casos y controles en la provincia de Pinar del Río, en el período comprendido entre enero del año 2019 y agosto del 2022. Se consideró como caso a todas las personas con DM1.

Criterios de inclusión para los casos:

· Pacientes con DM1 de ambos sexos mayores de 20 años de edad

Criterios de exclusión

· Pacientes con la enfermedad, pero con edad menor o igual a 19 años

· Aquellos que fallecieron en el período de estudio

· Los que no brindaron el consentimiento para la realización de los exámenes 

· Aquellos que no residían en la provincia de Pinar del Río

De un total de 91 pacientes se excluyeron 10 y la muestra quedó conformada por 81. 

El total de controles seleccionados aleatoriamente fue prefijado a razón de (1:2) con 162, los que cumplían con los siguientes criterios de inclusión:

· Personas de igual sexo y edad con una diferencia de ±2 años con respecto al caso

· Pacientes que pertenecían a la misma zona de residencia que los casos

· Todos los que dieron el consentimiento para participar en el estudio

Criterios de exclusión: 

· Personas que tuvieran antecedentes personales y/o familiares de enfermedades neuromusculares o en estudio de estas

· Pacientes que tenían relaciones consanguíneas con los casos

· Aquellos que no completaron todos los estudios indicados

Todas las personas fueron entrevistadas sobre los antecedentes personales de otras enfermedades crónicas, así como el tratamiento que recibían para el control de estas.  Fueron examinadas por un genetista clínico y asesor genético perteneciente a un equipo multidisciplinario, se realizó la evaluación del estado nutricional mediante el indicador del índice de masa corporal (IMC) 7: peso(kg)/estatura(m2), los resultados obtenidos se clasificaron en: 

< 18.5= Bajo peso

18.5-24.9= Normopeso

25.0-29.9= Sobrepeso

˃ 30.0= Obeso

Las variables clínico-demográficas del estudio incluyen: edad (entre 20-40 años, ≥40 años) y sexo, antecedentes personales de otras enfermedades crónicas, dislipidemias (Hipercolesterolemia, Hipertrigliceridemia), índice de masa corporal (IMC) y alteraciones electrocardiográficas. 

A cada paciente del estudio se les realizó estudio mediante electrocardiograma (EKG) estándar de 12 derivaciones. Estos fueron analizados por cardiólogos y especialista en Medicina Interna que forman parte del equipo de investigación. Se clasificaron las alteraciones electrocardiográficas en: trastornos de la conducción, trastornos del ritmo cardiaco y signos eléctricos de isquemia miocárdica. 

El análisis estadístico de los resultados obtenidos se realizó con el paquete estadístico SPSS (Statistical Package for the Social Science) versión 22. Los datos se describieron mediante estadígrafos de agregación (porcentajes). Para la estadística inferencial se aplicaron pruebas basadas en la distribución Chi-cuadrado, después de distribuir los valores en una tabla de contingencia de 2 x 2. La fuerza de la asociación se estimó mediante el odds-ratio (OR) como medida de asociación y su intervalo de confianza.
Ética 

En el presente estudio se cumplieron los principios éticos para las investigaciones médicas establecidos en la Declaración de Helsinki. 
Resultados

En la tabla 1, se describen las variables clínico-demográficas de los casos con DM1 y controles, de las 243 personas del estudio, 81 casos presentan la enfermedad y 162 son los controles. La hipercolesterolemia fue más frecuente en los controles con 29 % según el total de controles. Al evaluar el IMC, se encuentran diferencias significativas para los que tienen un bajo peso corporal para una p <0,05, el riesgo de que las personas con DM1 presenten bajo peso es de 7,551 y puede ascender a 23,996 veces. Otra de las variables analizadas fue las alteraciones electrocardiográficas, el riesgo es mayor para personas con DM1 el cual asciende a 2,306. 

Tabla 1. Variables clínico-demográficas según casos y controles

	Variables clínico-demográficas
	Casos


	Control


	p
	OR

IC 95%

	
	n=81
	%
	n=162
	%
	

	Edad (años)

20-40

≥40
	47,8 ±14,4 (20-84)
	48±14,3(20-84)
	0,917*
	1,033 (0,561-1,901)

	
	21
	25,9
	41
	25,3
	
	1,024 (0,651-1,901)

	
	60
	74,1 
	121
	74,7
	
	0,992 (0,848-1,160)

	Sexo
	1,000
	1,000 (0,585-1,708)

	Masculino

Femenino
	37
	45,7
	74
	45,7
	
	1,000 (0,748-1,338)

	
	44
	54,3
	88
	54,3
	
	1,000 (0,783-1,277)

	Otra(s) enfermedad (es) crónica (s) 
	36
	44,4
	84
	51,9
	0,276
	1,346 (0,788-2,300)

	Dislipidemias

	Hipercolesterolemia 
	4,60±1,14 (1,69-8,08)
	4,42±1,44 (1,77-8,30)
	
	

	
	19
	23,4
	47
	29
	0,359
	0,750 (0,405-1,388)

	Hipertrigliceridemia
	1,57±0,81 (0,51-4,23)
	1,19±0,55 (0,38-2,70)
	
	

	
	23
	28,4
	20
	12,3
	0,002
	2,816 (1,437-5,516)

	IMC  

Normopeso

Bajo peso

Sobrepeso 

Obeso
	23,4±5,27 (12,50-44,63)
	26,5±5,73 (14,6-45)
	
	

	
	42
	51,9
	74
	45,7
	0,364
	1,281 (0,751-2,185)

	
	13
	16
	4
	2,5
	0,000
	7,551 (2,376-23,996)

	
	18
	22,2
	49
	30,2
	0,187
	0,659 (0,354-1,227)

	
	8
	9,9
	35
	21,6
	0,024
	0,398 (0,175-0,903)

	Alteraciones electrocardiográficas
	48
	59,3
	46
	28,4
	0,000
	2,306 (1,608-3,306)


La distribución de la edad es la misma para ambos grupos. * Prueba de U de Mann Whitney para muestras independientes. 

En la tabla 2, se representan los tipos de alteraciones electrocardiográficas. Los casos con DM1 tienen mayor frecuencia de alteraciones de la conducción auriculo ventricular e intraventricular. Este último tuvo diferencias significativas entre los casos y los controles, al igual que los signos de isquemia cardiaca con valor de p < 0,05. El riesgo de que una persona con DM1 padezca un trastorno de la conducción auriculo ventricular e intraventricular se incrementa en 2,303 veces con respecto a los que no padecen la enfermedad. Algunas personas tenían más de un tipo de alteración electrocardiográfica. 

Tabla 2. Tipos de alteraciones electrocardiográficas según casos y controles.

	Tipos de alteraciones electrocardiográficas
	Casos


	Control


	p
	OR

IC 95 %

	
	n=81
	%
	n=162
	%
	
	

	Alteraciones de la conducción auriculo ventricular e intraventricular
	37
	47
	28
	17,3
	0,000
	2,303 (1,652- 3,211)

	Arritmias cardíacas
	14
	17,2
	15
	9,2
	0,069
	2,048 (0,935-4,483)

	Signos de isquemia cardiaca
	11
	13,6
	6
	3,7
	0,004
	2,089 (1,398- 3,121)


En el gráfico 1, se representa la frecuencia de los subtipos de alteraciones electrocardiográficas entre casos y controles. Los trastornos de repolarización precoz y los signos de isquemia cardiaca en las personas con DM1 ocupan el 13,6 %.  Entre las arritmias cardiacas, la bradicardia sinusal fue la más frecuente con un 8,6 %. 
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Gráfico 1. Subtipos de alteraciones electrocardiográficas. 

En la tabla 3 se muestra el análisis entre las variables clínico-demográficas y las alteraciones de la conducción auriculo ventricular e intraventricular. Se observan diferencias significativas entre ambos grupos para variables como: la edad mayor de 40 años, ambos sexos y el IMC en cualquiera de sus clasificaciones. Es necesario tener presente que el riesgo de padecer un trastorno de la conducción auriculo ventricular e intraventricular aún con peso corporal normal, en las personas con la enfermedad, se puede incrementar hasta 15, 742 veces.  

Tabla 3. Análisis entre las variables clínico-demográficas y las alteraciones de la conducción auriculo ventricular e intraventricular. 

	Alteraciones de la conducción auriculo ventricular e intraventricular

	Variables clínico-demográficas
	Casos

n=81
	%
	Controles

n=162
	%
	p
	OR

IC 95 %

	Edad (años)

20-40 

 ≥40
	

	
	5
	6,2
	5
	3,1
	0,239
	2,250 (0,570-8,875)

	
	32
	39,5
	23
	14,2
	0,000
	4,870 (2,465- 9,619)

	Sexo
	

	Masculino
	18
	22,2
	12
	7,4
	0,000
	2,558 (1,567- 4,175)

	Femenino
	19
	23,4
	16
	9,87
	0,002
	2,106 (1,337- 3,318)

	Otra(s) enfermedad (es) crónica (s)
	16
	19,7
	13
	8,0
	0,798
	1,138 (0,424- 3,053)

	Dislipidemias 
	

	Hipercolesterolemia
	12
	15
	4
	
	0,093
	2,880 (0,815-10,180)

	Hipertrigliceridemia
	15
	18,5
	6
	
	0,103
	2,500 (0,819-7,632)

	IMC

Bajo peso

Sobrepeso 

Obeso

Normopeso
	

	
	5
	6,2
	0
	0,0
	0,043
	7,551 (2,376-23,996)

	
	7
	8,6
	14
	8,6
	0,008
	0,659 (0,354-1,227)

	
	4
	4,9
	4
	11,4
	0,011
	7,750 (1,369-43,868)

	
	21
	25,9
	10
	13,5
	0,000
	6,400 (2,602- 15,742)


Para los casos con DM1, es más frecuente las arritmias cardiacas en mayores de 40 años de edad, en los del sexo masculino y con antecedentes personales de otra enfermedad crónica. En los individuos normopeso también es más frecuente este tipo de alteración electrocardiográfica. En la comparación entre casos y controles estas variables no mostraron diferencias significativas. Tabla 4

Tabla 4. Análisis entre las variables clínico-demográficas y las arritmias cardiacas. 

	Arritmias cardiacas

	Variables clínico-demográficas
	Casos

n=81
	%
	Controles

n=162
	%
	P
	OR

IC 95 %

	Edad (años)

20-40

≥40
	

	
	4
	4,9
	3
	1,8
	0,167
	2,980 (0,600-14,798)

	
	10
	12,3
	12
	7,4
	0,191
	1,817 (0,736-4,484)

	Sexo
	

	Masculino
	8
	9,9
	8
	4,9
	0,126
	2,276 (0,778-6,654)

	Femenino
	6
	7,4
	7
	4,3
	0,302
	1,827 (0,575-5,808)

	Otra(s) enfermedad (es) crónica (s)
	8
	9,9
	9
	5,5
	0,098
	2,381 (0,836-6,781)

	Dislipidemias
	

	Hipercolesterolemia
	4
	4,9
	4
	2,5
	0,909
	1,100 (0,216-5,609)

	Hipertrigliceridemia
	5
	6,2
	2
	1,2
	0,159
	3,611 (0,570-22,897)

	IMC
	

	Bajo peso

Sobrepeso 

Obeso

Normopeso
	3
	3,7
	1
	0,6
	0,249
	3,818 (0,347-41,962)

	
	4
	4,9
	3
	1,8
	0,590
	1,600 (0,288-8,901)

	
	0
	0,0
	4
	11,4
	0,037
	1,364 (1,005-1,850)

	
	7
	8,6
	7
	4,3
	0,858
	1,143 (0,266-4,913)


Con respecto a los signos de isquemia cardiaca, se obtuvo diferencias significativas entre ambos grupos según la edad es mayor de 40 años y en los casos con DM1 el riesgo se incrementa hasta 12,288 veces. No se refleja en la tabla 5 el grupo de 20 a 40 años ya que en ningún caso se presentó signos electrocardiográficos de isquemia cardiaca. Llama la atención que aquellas personas con DM1 y con índice de masa corporal clasificados como normopeso tienen un riesgo de hasta 28,774 veces para presentar signos de isquemia cardiaca.  

Tabla 5. Análisis entre las variables clínico-demográficas y los signos de isquemia cardiaca. 

	Signos de isquemia cardiaca
	

	Variables clínico-demográficas
	Casos
	%
	Controles
	%
	p
	OR

IC 95 %

	Edad (años)

≥40
	

	
	11
	13,5
	6
	3,7
	0,004
	4,303 (1,507-12,288)

	Sexo
	

	Masculino
	5
	6,2
	3
	1,8
	0,069
	3,698 (0,833-16,424)

	Femenino
	6
	7,4
	3
	1,8
	0,028
	4,474 (1,062-18,839)

	Otra(s) enfermedad (es) crónica (s)
	9
	11,1
	4
	2,5
	0,482
	0,444 (0,045-4,374)

	Dislipidemias
	

	Hipercolesterolemia
	3
	3,7
	3
	1,8
	0,349
	0,375 (0,047-2,998)

	Hipertrigliceridemia
	5
	6,2
	1
	0,6
	0,235
	4,167 (0,358-48,440)

	IMC

Bajo peso

Sobrepeso 

Obeso

Normopeso
	

	
	2
	2,5
	0
	0,0
	0,266
	0,818 (0,619-1,081)

	
	2
	2,5
	1
	0,6
	0,938
	1,111 (0,079-15,534)

	
	0
	0,0
	3
	1,8
	0,010
	2,000 (0,899-4,452)

	
	7
	8,6
	2
	1,2
	0,232
	3,500 (0,431-28,447)



Discusión

En la distrofia miotónica tipo 1 se presentan diferentes fenotipos clínicos según la edad de comienzo de las manifestaciones clínicas. La severidad del trastorno puede correlacionarse con el tamaño de la mutación. En la forma clínica del adulto generalmente se diagnostica entre 100 y 1000 repeticiones del triplete CTG, esta forma clínica es la de mayor prevalencia y se presenta entre la segunda y cuarta década de la vida, la forma tardía en el adulto exhibe algunas manifestaciones clínicas después de los 40 años de edad. 6,8 El estudio molecular en Cuba no está disponible por lo que no fue posible explorar correlación genotipo-fenotipo. 

Poco después del descubrimiento de la mutación, consistente en una expansión del trinucleótido CTG localizado en la región 3’ no codificante del gen DMPK. La transcripción de estas repeticiones resulta en una expansión y acumulación de inclusiones ribonucleares en el núcleo, con el resultado final de una alteración del corte y empalme de múltiples genes como los que codifican el canal de cloro tipo 1 (CLC-1), el receptor de la insulina y el de la troponina T cardíaca. 9 Se han descrito otras mutaciones en varios genes que explican los trastornos cardiacos, entre estos el gen SCN5A y el NKX2, el primero se ha relacionado en la génesis de los trastornos de la conducción y las arritmias, este codifica para la subunidad α de la regulación del voltaje de los canales del sodio. 8-10
La afectación cardiaca en la DM1 incrementa la mortalidad de esta enfermedad, se alcanza una tasa de mortalidad 7.3 veces mayor que la población general. La edad media de muerte es de 53 años, de las cuales hasta un 30 % de causas son de origen cardiaco, siendo esta la segunda causa de mortalidad 10,11, la cual se produce por disfunción ventricular izquierda progresiva, cardiopatía isquémica, embolia pulmonar o como resultado de muerte súbita. El compromiso cardíaco tiene una expresión muy variable, destacando la ocurrencia de arritmias cardiacas y las miocardiopatías, además de prolapso de la válvula mitral. 11-13
En la literatura revisada no son suficientes los estudios de casos y controles para esta enfermedad y menos aquellas que describen las manifestaciones cardiovasculares. 

Estudios basados en la predicción del riesgo para la probabilidad de supervivencia a largo plazo, estiman que factores como la edad, enfermedades crónicas como la diabetes mellitus, la hipertensión arterial sistólica y trastornos de la conducción cardiaca entre otros pueden comprometerla y también son considerados para la prevención de muerte súbita. 14-15 Otros estudios relacionados con los predictores de la enfermedad atrioventricular refieren que las anomalías graves en el EKG se pueden encontrar con mayor frecuencia en pacientes mayores de 41,6 años y en estos también se reporta como antecedente de enfermedad crónica, la HTA. 16
En el estudio de Wahbi relacionado con las manifestaciones cardiovasculares de la distrofia miotónica, se encontró que éstas predominaban en personas cuya edad media es de 38, 4 años de edad, el 47 % eran personas del sexo masculino y las alteraciones electrocardiográficas entre las que están los trastornos de la conducción oscilan entre el 8 al 45 % de los pacientes. 17 
Las anomalías de conducción resultan de la hipertrofia de miocitos, fibrosis, infiltración grasa focal e infiltración linfocítica, lo que puede ocurrir en cualquier lugar del sistema de conducción, incluido el sistema His-Purkinje. La prolongación del PR afecta del 20 al 40 % de las personas con la enfermedad y el ensanchamiento del QRS ocurre entre el 5 y el 25 %. Estas anomalías en la despolarización pueden producir la presencia de onda Q a pesar de no existir el antecedente de infarto. Los potenciales tardíos también son evidentes y estos resultan de una activación tardía del sistema His-Purkinje, más que por la propagación de potenciales de acción a través de focos de fibrosis. 16-18
En un registro nacional danés, que incluyó a 1 186 pacientes con DMS, se comprobó una especial incidencia de arritmias, miocardiopatía e insuficiencia cardíaca. Aunque existen datos contradictorios, no se ha podido demostrar una clara relación entre número de repeticiones CTG o la afectación neuromuscular con los eventos cardíacos. El riesgo de presentar afectación cardíaca es elevado desde edades jóvenes. En la presente investigación se reportan casos en edades jóvenes con trastornos de la conducción y arritmia cardiaca que, aunque sus frecuencias no son elevadas es fundamental realizar una detección precoz incluso en pacientes sin afectación o con mínima afectación muscular.19
En Perú se realizó una investigación con personas con DM1, entre los años 1995 y 2017, en esta el 76 % de los casos tenían algún tipo de alteración electrocardiográfica.  Los trastornos de conducción del nodo auriculoventricular constituyeron las alteraciones más frecuentes, lo cual coincide con el presente estudio.  El bloqueo auriculo ventricular tipo 1 (BAV 1) se describió en 44,21 % y el BAV tipo 3 en el 2,15 %, no reportan pacientes con BAV2, para los bloqueos de rama derecha (BRD) e izquierda (BRI) se describe un 16,13 % y 8,60 % respectivamente. Estos resultados no coinciden totalmente con la presente investigación en la cual el BAV 1 se encontró en el 4,93 %, se reportan casos con BAV tipo 2, hay coincidencia con respecto al BAV tipo 3 y con respecto a los bloqueos de rama la frecuencia para ambos fue menor. 11
En una revisión sistemática y metaanálisis de 16 estudios relacionados con el compromiso cardiaco en la enfermedad, la frecuencia de BAV 1 es de 28,2 %, para el BAV tipo 3 es de 0,3 %, el bloqueo de rama izquierda estuvo presente en un 5,7 % y para el bloqueo de rama derecha la frecuencia fue de 4,4 %. 11,20   

Los bloqueos de rama están asociados, en la población general, a mayor riesgo de mortalidad y de morbilidad cardiovascular. En la DM1 existen reportes donde el BRD es un predictor de muerte súbita especialmente cuando está asociado a elevación del segmento ST. 11, 20
Lo potenciales tardíos que resultan de una activación tardía del sistema His-Purkinje son considerados predictores de arritmias ventriculares. Se pueden presentar también arritmias auriculares, siendo la fibrilación auricular, el flutter auricular y la taquicardia auricular las más comunes que afectan aproximadamente a un 25 % de los pacientes. 8,21 En la casuística de la presente investigación los trastornos del ritmo ocupan el 17,2 % de los casos y es la bradicardia sinusal la más frecuente, así mismo hay un predominio en el sexo masculino en el que se incrementa la probabilidad de presentarlo, esto coincide con otros estudios que reportan una asociación entre trastornos del ritmo cardiaco en personas con DM1 del sexo masculino. 

La arritmia cardíaca es la segunda causa de muerte después de la insuficiencia respiratoria, el riesgo de muerte súbita en pacientes con DM1 se estima en un 0,56 % al año. Se han identificado otros predictores de muerte súbita como los antecedentes de taquiarritmias auriculares. Así también la asociación de algunos factores como una mayor edad, el sexo masculino constituyen predictores de disfunción sistólica. 21, 22
Para las personas con DM1, las arritmias cardíacas pueden ser sintomáticas por lo tanto se debe instruir a los pacientes para que informen eventos que incluyen palpitaciones, síncope, mareos y aturdimiento. Sin embargo, no todos los pacientes muestran síntomas de arritmias, ya que algunas alteraciones del ritmo pueden no producir manifestaciones clínicas y aun así estar presentes.

Respecto a las complicaciones cardíacas, es necesario realizar una cuidadosa historia clínica, interrogando acerca de palpitaciones, síncope, disnea y sintomatología de insuficiencia cardíaca. El EKG estándar de 12 derivaciones debe realizarse anualmente y se debe solicitar Holter de ritmo de 24 horas cuando se sospechen arritmias que no se objetiven en el EKG estándar. Asimismo, se sugiere ecocardiograma en caso de sospecha de disfunción miocárdica. Los estudios de pacientes adultos con DM1 utilizando monitoreo Holter de 24 horas, informaron una incidencia de 8 a 22 % de fibrilación y flutter auricular. 12 Se informaron hallazgos similares usando EKG estándar de 12 derivaciones. En un estudio con 161 pacientes con DMS (la mayoría de los cuales eran asintomáticos) seguidos prospectivamente durante un máximo de 25 años, se encontró que aproximadamente el 17 % desarrolló fibrilación y flutter auricular y constituyó un predictor independiente de muerte. 14
En la DM1 se asocian también las alteraciones lipídicas que unido a las alteraciones del metabolismo hidrocarbonado y al sedentarismo predisponen a un mayor riesgo cardiovascular debido al síndrome metabólico. 23 La dislipidemia más frecuente en la enfermedad es la elevación de los triglicéridos que puede encontrarse en el 67 % de los pacientes, 23 lo cual coincide con lo reportado en esta investigación, en la que resultó más frecuente que en los controles sin embargo la hipercolesterolemia fue mayor en los controles. Es fundamental insistir en realizar una alimentación saludable y ejercicio físico habitual, adaptado a cada individuo.  

No existe terapia específica que cambie la evolución natural de la enfermedad, por lo que el tratamiento es sintomático y enfocado a prevenir complicaciones. Dependiendo del grado de compromiso y el fenotipo, la mayoría de los pacientes requieren evaluación multidisciplinaria y con altos estándares profesionales.
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�El riesgo de padecer signos de isquemia me da mayor que en los demás 





