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Introducción: La enfermedad de Steinert (ES) se asocia a una elevada carga de trastornos de conducción (TC)
cardiaca, aunque el umbral de indicación de marcapasos (MCP) sigue siendo controvertido. El objetivo de este
estudio fue identificar predictores clínicos y electrocardiográficos de implante de MCP, y describir los patrones de
estimulación en esta población.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de una cohorte de 117 pacientes con ES diagnosticados entre 1993 y
2025, con mediana de seguimiento de 13 años (rango intercuartílico [RIC] 7-21). Se analizaron los TC basales y
evolutivos, implante de MCP y mortalidad mediante Kaplan-Meier y regresión de Cox. La afectación respiratoria se
definió como capacidad vital forzada <80% o necesidad de soporte ventilatorio. En portadores de MCP con datos
disponibles se evaluaron los porcentajes de estimulación auricular y ventricular derecha.

Resultados: La mediana de edad fue 53.2 años (RIC 44.6-60.5), el 49% eran varones y la edad media al diagnóstico
fue 32.7 años. Durante el seguimiento, el 29% recibió MCP y el 39% falleció (mortalidad respiratoria 37%, cardiaca
9%). El 27% presentaba alteración del ECG basal y el 65% desarrolló al menos un nuevo TC: bradicardia sinusal
(52%), PR ?220 ms (39%), bloqueo AV (17%) y QRS ?120 ms (18%). La bradicardia sinusal al diagnóstico fue el
principal predictor independiente de implante de MCP (HR 3.08; IC95% 1.47-6.43), con incidencia acumulada a 10
años del 90% frente al 59% en su ausencia (log-rank p=0.002). La afectación respiratoria se asoció a mayor
implante de MCP (40% frente a 18%; p=0.024), y la afectación muscular grave a mayor prevalencia de QRS ancho
(33% frente a 12%; p=0.014). En portadores de MCP con datos de estimulación (n=21), la estimulación ventricular
derecha fue <10% en el 62%, con predominio auricular (mediana auricular 32%, ventricular derecha 4%), lo que
sugiere baja dependencia ventricular en un porcentaje significativo de pacientes.

Conclusiones: En nuestra cohorte, la bradicardia sinusal en la primera visita y la afectación respiratoria
identificaron pacientes con mayor probabilidad de recibir MCP. El predominio de estimulación auricular sugiere que,
tras el implante, la disfunción sinusal podría tener un papel relevante en el uso crónico del MCP en una proporción
relevante de pacientes. Estos hallazgos apoyan una valoración individualizada del umbral y el modo de



estimulación en esta población.


