
Visió del cardiòleg en la malaltia
de Fabry

Jaume Pons Llinares

Cardiología HUSE 





1.5% a 4% Fabry en Hipertrofia VI inexplicada



50% varones sufre un episodio renal 

o cardiaco, ictus o muere en torno a 

los 41 años

T medio entre síntomas y el 

diagnóstico fue de 13,7 y 16,3 años 

para hombres y mujeres. 
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Imágenes T1 mapping en diferentes estadios de Enfermedad de Fabry
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DIAGNÓSTICO



Fibrilación auricular

Flecainida

Propafenona

Amiodarona

Dronedarona

Betabloqueantes

Intentar control del ritmo

ANTICOAGULAR !!!  ACOD



• 25% en registros

• Diagnostico diferencial y específico de la disnea

• Tratamiento específico

– HeFReF

• IECA/ARA No evidencia ARNI

• Bbloc/Ivabradina con precaución

• Antialdosterónico con precaución 

• ¿ISGLT2?

– HeFPeF

• Antialdosterónico con precaución

• ¿ISGLT2?

• Estimulación biventricular

Insuficiencia Cardiaca






