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RESUMEN SUMMARY

La miocardiopatia hipertréfica (MCH) es una miocar-
diopatia primaria, de transmisién genética, autosémi-
ca dominante, con una prevalencia en la poblacién ge-
neral adulta de 1 en 500, caracterizada por una hiper-
trofia parietal fundamentalmente del ventriculo iz-
quierdo, en ausencia de una enfermedad cardiaca o
sistémica que pueda explicarla. A pesar de no ser in-
frecuente, es una enfermedad subdiagnosticada y de
manejo clinico poco sistematizado en la practica.

El ecocardiograma posee la llave del diagnéstico, y la
resonancia nuclear magnética ha realizado aportes re-
cientes en la definicién de sus variedades morfoldgicas.

Tiene un patrén histolégico de desorganizacién ar-
quitectural de las fibras miocardicas, que son hiper-
tréficas y mal alineadas. Frecuentemente la hiper-
trofia es asimétrica y puede generar un gradiente di-
namico por obstruccion del tracto de salida del ven-
triculo izquierdo en el cual participa un movimiento
anémalo de la vdlvula mitral (movimiento anterior
sistélico; MAS), que habitualmente determina tam-
bién una insuficiencia valvular.

Los sintomas mas frecuentes son la disnea, el dolor
anginoso, el sincope y la muerte stbita (MS). Es la
primera causa de MS en personas jovenes y atletas de
competicidn, y un aspecto capital de su manejo clinico
es la estratificacion del riesgo de esta tragica compli-
cacién para decidir el implante oportuno de un car-
diodesfibrilador automatico.

A través de la Sociedad Uruguaya de Cardiologia se
ha instrumentado un Registro (RUMHI) de portado-
res de esta patologia que pretende mejorar el conoci-
miento de la entidad, obtener una aproximacioén a su
frecuencia y conocer su evolucién, pronéstico y forma
de tratamiento en Uruguay.

Hypertrophic cardiomyopathy is a primary cardiomyo-
pathy, inherited as an autosomal dominant threat,
with prevalence in the general adult population of 1 in
500, primarily characterized by parietal hypertrophy of
the left ventricle, in the absence of a cardiac or systemic
disease that could explain it. Despite not being uncom-
mon, it is an underdiagnosed disease and its clinical
management is little systematized in practice.
Echocardiography has the key to the diagnosis, and
magnetic resonance imaging has made recent contri-
butions in the definition of its morphological varieties.
It has a histological pattern of architectural disarray
of myocardial fibers, which are hypertrophic and
poorly aligned. Hypertrophy is often asymmetric and
can generate a dynamic gradient by obstruction of
the outflow tract of the left ventricle which involved
an anomalous motion of the mitral valve (systolic an-
terior movement, SAM), which usually also determi-
nes a valvular insufficiency.

The most common symptoms are breathlessness,
chest pain, syncope and sudden death (SD). It is the
first cause of SD in young people and athletes in com-
petition, and a capital aspect of its clinical manage-
ment is the stratification of the risk of this tragic
complication to decide to implant an automatic car-
dioverter-defibrillator timely.

Through Sociedad Uruguaya de Cardiologia, a Re-
gistry of carriers of this disease has been implemen-
ted (RUMHI) which aims to improve the knowledge
of the entity, obtain an approximation to the fre-
quency and know its evolution, prognosis and treat-
ment in Uruguay.
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Figura 1. Ecocardiograma bidimensional. Enfoque apical
de cuatro cAmaras. Severa hipertrofia asimétrica a pre-
dominio del septum basal y medio en un paciente no hi-
pertenso.

INTRODUCCION

Las miocardiopatias constituyen un grupo
heterogéneo de enfermedades cuya clasifica-
ci6n y nomenclatura han permanecido bajo
un manto de relativa incertidumbre y confu-
sién. En la actualidad ha logrado aceptacion
una reciente propuesta de clasificacién de la
American Heart Association. En esta se las
presenta como “una variedad de enfermeda-
des del miocardio que determinan una disfun-
ci6n mecanica y/o eléctrica, exhiben habitual-
mente (pero no invariablemente) hipertrofia
o dilatacion ventricular inapropiadas, y son
debidas a una diversidad de causas, que fre-
cuentemente son de orden genético” M.

En este contexto, la miocardiopatia hiper-
tréfica (MCH) constituye una miocardiopatia
primaria, es decir que no se trata de una ex-
presién mas de un desorden sistémico o gene-
ralizado (como ocurre, por ejemplo, en la ami-
loidosis), sino que la anormalidad se encuen-
tra confinada al corazon, constituyendo toda
la enfermedad. Se caracteriza por una hiper-
trofia parietal de uno de los ventriculos (habi-
tualmente el 1zquierdo) o de ambos, de distri-
bucién tipicamente asimétrica, sin dilatacién
y en ausencia de una enfermedad cardiaca o
sistémica capaz de explicarla @. Por tanto, la
existencia de condiciones de sobrecarga ven-
tricular de suficiente magnitud y persistencia
como para generar una hipertrofia adaptati-
va o secundaria (como la hipertension arte-
rial y la estenosis adrtica severas), descartan
el diagnostico de la enfermedad.

Histopatolégicamente el patrén distintivo
es la desorganizacién arquitectural de las fi-
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bras miocardicas, que son hipertréficas, con
variaciones de su tamano y mal alineadas. Ti-
picamente esta disposicién se presenta en
mas de 5% de la masa ventricular. El desarre-
glo de miocitos se acompana en general de un
aumento del tejido fibroso intersticial y un
engrosamiento de la capa media de las arte-
riolas intramiocardicas a expensas de una re-
duccion de su luz G4,

La distribucion de la hipertrofia en la pa-
red ventricular es variable, aunque en su for-
ma mas tipica predomina en el sector anterior
del septum interventricular basal (figura 1),
dando fundamento a la denominacién con que
Teare hizo conocer la entidad en su publica-
cién original: hipertrofia septal asimétrica ®.
Sin embargo, este no es un requisito exclu-
yente, y cualquier patréon de distribuciéon es
posible, como lo han demostrado las revisio-
nes ecocardiograficas ® y especialmente los
mas recientes estudios con resonancia nu-
clear magnética 6.7,

La hipertrofia parietal casi nunca esta
presente al momento de nacimiento, y si bien
la oportunidad de su adquisicién en el curso
de la vida del sujeto es variable, con frecuen-
cia ocurre durante la adolescencia, etapa de
desarrollo muscular mas activo ®. Esto deter-
mina que exista un periodo en el cual el pa-
ciente es portador de la enfermedad (por po-
seer el defecto genético) pero no es aun detec-
table mediante estudios de imagen. Este pe-
riodo de enfermedad morfolégicamente ocul-
ta o latente se ha denominado miocardiopatia
hipertrofica sin hipertrofia ©® o etapa preclini-
ca 10),

Miltiples denominaciones posteriores, ac-
tualmente en desuso, han centrado el énfasis
en otros aspectos de la enfermedad, especial-
mente en una caracteristica que hoy sabemos
que es frecuente pero no constante: la obs-
truccion del tracto de salida del ventriculo iz-
quierdo* (T'SVI).

Esta obstruccién se origina tanto en la pro-
trusion del septum hipertréfico como en un
movimiento sistélico anterior (MAS) de la
valva anterior de la mitral que puede llegar al
contacto mitroseptal, generando un gradien-

* Cardiomiopatia hipertréfica obstructiva idiopatica
(CHOI), estenosis subadrtica hipertréfica idiopatica,
estenosis subadrtica muscular, estenosis s

.ubadrtica dinamica.
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te de presion que tipicamente es dinamico, es
decir que varia con las condiciones de carga
ventricular y el estado contractil del miocar-
dio 1-13), Laa obstruccion entonces puede estar
siempre ausente, puede estar presente en
condiciones basales, o inicamente manifes-
tarse con maniobras o farmacos que disminu-
yen la precarga o la poscarga y/o incrementan
la contractilidad miocardica (obstruccion la-
tente).

Cuando existe obstrucciéon del TSVI, el
MAS de la valva anterior de la mitral genera
un defecto de coaptacién sistélica que lleva a
la insuficiencia valvular, que también es di-
namica y de magnitud paralela a la severidad
del gradiente de la via de salida 9, En la gé-
nesis de esta insuficiencia mitral no resulta
necesaria una anomalia estructural de la val-
vula, pero no es infrecuente la existencia de
valvas engrosadas, elongadas o incluso con
franco prolapso, o bien anomalias de posicién
o insercion del musculo papilar anterior que
favorecen tanto la obstruccién como la regur-
gitacién valvular 19 y que deben ser tenidas
en cuenta en caso de indicacién quirtargica (16,

De la fisiopatologia de la MCH, ademas de
la frecuente obstruccién del TSVI y la insufi-
ciencia mitral, deben destacarse la casi siem-
pre presente disfuncién diastélica, producto
tanto de la mayor rigidez pasiva de la cAmara
(por la geometria ventricular y la fibrosis mio-
cardica) como del déficit de relajacion activa
a7,y la isquemia miocardica, que reconoce su
origen en una microcirculaciéon anatémica y
funcionalmente anormal, una desproporcién
entre el lecho capilar y la incrementada masa
muscular, la mayor presion intramural y el
aumento del consumo de oxigeno (1820, Esta
isquemia microvascular tiene como conse-
cuencias, en primer lugar, la posibilidad de
angina con coronarias epicardicas normales,
y,k por otra parte, una sustituciéon fibrosa
progresiva de los miocitos, que en una propor-
cién minima de pacientes puede causar un
cambio radical en el patréon de remodelacién
del ventriculo izquierdo, con adelgazamiento
parietal, dilataciéon de la cavidad, deterioro
marcado de la funcién sistélica y desaparicion
de la obstruccién si estaba presente 21-23), En
esta infrecuente fase terminal de la MCH el
aspecto macroscopico del ventriculo es indife-
renciable de una miocardiopatia dilatada de
origen isquémico.

La desorganizacién histoarquitectural de
los miocitos, la fibrosis, la disfuncién diastoli-

ca, la hipertonia adrenérgica, la insuficiencia
mitral y la isquemia miocardica favorecen la
génesis de un amplio espectro de arritmias
cardiacas, que van desde la extrasistolia de
cualquier origen pasando por la fibrilacién
auricular —que frecuentemente es causa de
inicio o agravaciéon de sintomas e incrementa
abruptamente el riesgo de accidente vascular
encefalico (AVE) embdlico—hasta la temida fi-
brilacién ventricular con muerte subita 2427,

Desde hace algo més de dos décadas se re-
conoce que la causa de la MCH es genética,
constituyendo la primera enfermedad cardio-
vascular en la que se demostro este origen 28),
y a la vez la mas frecuente. Su modalidad de
herencia es mendeliana, autosémica domi-
nante y con variable pero generalmente fuer-
te penetrancia 29, con lo cual la padecen am-
bos sexos y habitualmente hay afectados en
todas las generaciones en una familia que
porta la enfermedad. Mayoritariamente los
casos son familiares, producto de herencia pa-
terna o materna, pero en un porcentaje im-
portante son esporadicos, consecuencia de
una mutacién “de novo”, a partir de la cual la
condicién es transmisible a la descendencia
(0, Se han identificado hasta el presente mas
de 500 mutaciones posibles en cualquiera de
los 13 genes primarios que codifican protei-
nas del sarcémero cardiaco, y recientemente
se han incorporado mutaciones en genes que
regulan el metabolismo cardiaco y la homeos-
tasis del calcio, y determinan fenotipos simi-
lares, que se conocen como fenocopias 3V, Las
posibles variaciones morfolégicas y clinicas
de la enfermedad no responden a una correla-
cién genotipo/fenotipo definida, sino a la exis-
tencia de genes secundarios o moduladores y
a la influencia ambiental 2. De este modo, es
comun que en una misma familia existan in-
dividuos con distintos patrones de afectacion
del miocardio, edad de expresién fenotipica,
manifestaciones clinicas y riesgo de muerte
subita, a pesar de compartir la misma muta-
cién primaria.

No obstante su reputaciéon como enferme-
dad rara, en rigor no le es aplicable esta eti-
queta, ya que relevamientos ecocardiografi-
cos realizados en diferentes medios geografi-
cos y étnicos han mostrado una prevalencia
similar: 1 caso cada 500 individuos en la po-
blacién general adulta ¢3-3D, De presentarse
con la misma frecuencia en nuestro pais, pue-
de estimarse la existencia de unos 6.800 pa-
cientes portadores de la enfermedad.
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TABLA 1. FACTORES DE RIESGO DE MUERTE SUBITA EN LA MCH *

A) Factores mayores

arterial menor a 25 mm Hg).

B) Factores menores

o Fibrilacion auricular.
e Isquemia miocardica.
e Obstruccién del TSVI.

e Ejercicio fisico vigoroso.

¢ Enfermedad coronaria asociada.

e Presencia de puentes miocardicos.
o Evidencia de fibrosis miocardica.

o Ablacién septal con alcohol previa.
e Presencia de aneurisma apical

e Edad menor de 40 afos.

1) Antecedente personal de muerte subita o taquicardia ventricular sostenida.

2) Historia de muerte stubita relacionada a la MCH en al menos un familiar en primer grado.

3) Haber experimentado al menos un episodio sincopal reciente.

4) Hipertrofia masiva del ventriculo izquierdo (espesor parietal maximo igual o mayor de 30 mm).

5) Deteccion de TVNS en el registro ambulatorio de Holter.

6) Respuesta hipotensiva o plana de la presion arterial durante el ejercicio (incremento de la presion

o Mutaciones de alto riesgo en el estudio genético.

e Deterioro de la funcion sistélica del ventriculo izquierdo (fase final).

* Ref. 2, 50 y 60

Debe reconocerse que la mayoria de los
afectados cursan con sintomas minimos o au-
sentes durante la mayor parte de su existen-
cla, y que en un gran porcentaje la condicién
no representa un menoscabo de la calidad ni
la expectativa vital @9, Estos individuos no
son detectables en los ambitos de atencion
médica, aunque puede llegarse a ellos a tra-
vés de relevamientos familiares (mediante
ecocardiograma o investigacién genética) a
punto de partida de un caso indice.

Por otra parte, en algunos pacientes la dis-
nea de esfuerzo, el dolor precordial anginoso,
las palpitaciones y el sincope o presincope de-
terminan un deterioro funcional que motiva
la consulta y que ocasionalmente resulta in-
validante. Si estos sintomas coexisten con
obstruccidn significativa del TSVI (gradiente
mayor de 50 mm Hg) y no responden al trata-
miento maximo con betabloqueantes o cal-
cloantagonistas o ambos 3940 debe recurrir-
se a procedimientos invasivos como la miecto-
mia septal quirargica, la ablacién septal per-
cutanea con alcohol o el hoy menos utilizado
implante de marcapaso definitivo @b, Es des-
tacable que la miectomia septal operatoria es
capaz de lograr no solo un pronunciado alivio
del gradiente y de los sintomas, sino también
un significativo descenso de la mortalidad por
todas las causas y de la muerte stbita en par-
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ticular, obteniendo una expectativa vital si-
milar a la poblacién general “2). El efecto so-
bre la muerte stbita parece confirmarse al
haberse demostrado una reduccién de la inci-
dencia de descargas apropiadas en pacientes
portadores de cardiodesfibrilador implanta-
ble 3,

Varias complicaciones pueden modificar
brusca o gradualmente el curso de la enfer-
medad. Entre ellas se cuentan la fibrilacion
auricular 24 y una posible devastadora conse-
cuencia, el AVE embolico ¥4, la endocarditis
infecciosa 49, la evolucion progresiva a la fase
final dilatada “9 y la muerte subita por fibri-
lacion ventricular 26,

Esta ultima reconoce ciertos factores de
riesgo (tabla 1) cuyo valor predictivo positivo
es limitado #7509 o que en prevencion prima-
ria ha conducido a criterios disimiles en la de-
cisién de implantar un cardiodesfibrilador
automatico, la inica medida que se ha mos-
trado eficaz 4152, Destacamos, sin embargo,
que la completa ausencia de estos factores se
relaciona con una probabilidad de muerte sa-
bita menor a 1% anual ¢? y que en pacientes
que experimentaron muerte subita o taqui-
cardia ventricular sostenida espontanea (pre-
vencion secundaria) hay acuerdo universal
en el implante del dispositivo @59, Otro aspec-
to notable consiste en que la MCH es la prime-
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TABLA 2. DIEZ PUNTOS A DESTACAR DE LA MCH

1.

10. Es la causa principal de muerte subita en los jévenes pudiendo ser esta la primera manifestacion

Es una enfermedad del musculo cardiaco con una prevalencia referida internacionalmente de 1
en 500 habitantes. Se caracteriza por la presencia de hipertrofia miocardica sin causa que la expli-
que. Fundamentalmente en ausencia de estenosis adrtica severa o HTA significativa.

Su etiologia es genética. La mayoria de los casos en forma hereditaria con patrén autosémico do-
minante.

El diagnéstico clinico consiste en objetivar una hipertrofia ventricular izquierda, sin causa que la ex-
plique, en el ecocardiograma.

Una caracteristica fisiopatoldgica casi constante de la enfermedad es la disminucién de la compla-
cencia ventricular al llenado, produciéndose una disfuncién diastolica.

Cuando existe hipertrofia a nivel del septum anterior subaértico puede generarse una obstruccién
del tracto de salida del ventriculo izquierdo de tipo dinamico.

El movimiento anterior sistélico (MAS) de la valva mitral anterior, en caso de obstruccién dindmica,
determina una insuficiencia mitral de grado variable.

La frecuente presencia de isquemia miocardica responde probablemente a la existencia de una
microcirculaciéon anormal.

Las alteraciones histoléogicas, la disfuncion diastélica, el aumento del tono adrenérgico y la isquemia
se combinan para generar un terreno muy propicio a las arritmias cardiacas. Estas van desde la
extrasistolia, pasando por la fibrilacién auricular, hasta la fibrilacién ventricular con muerte stubita.
Los sintomas (disnea de esfuerzo, fatigabilidad, dolor precordial, mareo, presincope y sincope)
ocurren generalmente en presencia de una funcién sistélica normal y un ventriculo izquierdo no dila-
tado. Es probable que se deban en gran parte a la disfuncién diastélica, y se vean agravados en pre-
sencia de obstruccion.

de la enfermedad.

ra causa de muerte sibita en personas jove-
nes, especialmente en atletas de competicion
(63-55) v que la posibilidad de esta tragica com-
plicacion no guarda relaciéon directa con el
estatus sintomatico, por lo que no es raro que
se presente como primera manifestacion en
adolescentes o jévenes con aparente buen es-
tado de salud %5657, Esto enfatiza la necesidad
de llegar al mayor nimero posible de portado-
res y realizar una adecuada estratificacion de
riesgo que brinde una oportunidad en la pre-
vencion primaria de la muerte stubita.

El ECG raramente es normal en la MCH
68 aunque éste puede constituir un subgrupo
con enfermedad menos severa y de mejor pro-
noéstico 9, Si bien no describiremos aqui sus
posibles alteraciones, que pueden resultar
muy orientadoras del diagndstico 60-63), es in-
teresante destacar que sus cambios pueden
preceder en el tiempo al desarrollo de la hi-
pertrofia parietal 69,

El ecocardiograma Doppler constituye la
herramienta fundamental en el diagnéstico y
en la busqueda de nuevos casos, al permitir
caracterizar la magnitud y el patréon de la hi-
pertrofia, detectar un gradiente dindmico en
el TSVI y/o una insuficiencia mitral con o sin
anomalias estructurales de la valvula y des-
cartar una causa fija de obstruccién del ven-
triculo ®. El hallazgo de una hipertrofia ma-

siva (espesor parietal maximo de al menos 30
mm) constituye un factor de riesgo mayor de
muerte subita, y la deteccién de obstruccion
dinamica (gradiente pico del TSVIigual o ma-
yor de 30 mm Hg) representa un factor menor
(250,60, Las nuevas técnicas con Doppler tisu-
lar, strain rate, speckle tracking, eco contraste
y eco 3D prometen valiosos aportes en laiden-
tificacion de la enfermedad en fase preclinica
y una mejoria en la seguridad diagnostica, la
estratificacién del riesgo y la monitorizaciéon
del tratamiento ¢,

La resonancia nuclear magnética (RNM)
ha adquirido en época reciente un valor des-
tacado, especialmente para la caracterizacion
morfolégica de la patologia en base a su pers-
pectiva tridimensional, en su diferenciacién
de otras entidades y en la estratificaciéon del
riesgo de muerte stubita y no stbita utilizando
la técnica de realce tardio de contraste con ga-
dolinio (66-70),

Los estudios de esfuerzo, particularmente
el eco estrés con ejercicio fisico, tienen utilidad
para detectar obstruccion latente ™) y un com-
portamiento anémalo de la presién arterial in-
tra o postesfuerzo, que adquieren valor como
factores de riesgo de muerte stbita (7273),

El registro electrocardiografico ambulatorio
de Holter aporta una herramienta valiosa para
la estratificacion del riesgo de muerte stbita y
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su prevencion a través de la deteccién de corri-
das de taquicardia ventricular no sostenida
(TVNS), que han demostrado particularmente
un alto valor predictivo negativo @779,

Finalmente, el estudio genético, no dispo-
nible en la rutina por su complejidad y costo,
constituye el patrén de oro en la deteccién de
portadores de la enfermedad, sobre todo entre
familiares de pacientes ya diagnosticados y
para la definicién diagndstica en casos fenoti-
picamente dudosos (7576, También podria ju-
gar un papel en la evaluacién del prondstico,
aunque este punto es motivo de controversia
(81,77,78).

La tabla 2 resume los aspectos relevantes
de la enfermedad.

POR QUE UN REGISTRO URUGUAYO DE
MIOCARDIOPATIA HIPERTROFICA

En Uruguay desconocemos la frecuencia y la
historia natural de la mayoria de las enferme-
dades cardiovasculares, lo que nos obliga a re-
currir, para aproximarnos a esa informacion, a
fuentes de otros paises. Un grupo de colegas de
la Sociedad Uruguaya de Cardiologia (SUC)
decidimos intentar un aporte en este sentido,
comenzando con la MCH. Elegimos esta pato-
logia porque de acuerdo a proyecciones basa-
das en su prevalencia en otros medios, el nu-
mero estimado de afectados hace que el pro-
yecto sea factible, porque creemos que en
nuestro medio existe un profundo desconoci-
miento de su epidemiologia y porque donde se
la ha estudiado, constituye la primera causa
de muerte stbita entre los jovenes. También
porque parece erréneamente percibida por
muchos colegas como una entidad rara.

Las enfermedades consideradas raras
despiertan escasa atencién en la comunidad
médica y tienen un déficit de diagndstico en
frecuencia y oportunidad, y una subutiliza-
ci6n de recursos terapéuticos probadamente
eficaces (™),

LaMCH, sin embargo, no es una enfermedad
rara, aun empleando las definiciones menos exi-
gentes de la Unién Europea (prevalencia menor
a 1/2.000 sujetos de la poblacién general) y de
Estados Unidos (prevalencia menor a 1/1.500).
Comparativamente, se presenta con una fre-
cuencia entre 10 y 50 veces mayor que otras en-
fermedades que originan un alto interés médico
e implican riesgo de muerte brusca, como el sin-
drome de Marfan, el sindrome de Brugada y el
sindrome de QT largo congénito ©0,
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No obstante, su complejidad genética y fi-
siopatoldgica, su variada expresién anatémi-
cay clinica, su rareza percibida y la prevalen-
cia dominante de causas de hipertrofia adap-
tativa por sobrecarga, en ocasiones super-
puestas a la MCH, han condicionado, entre
muchos colegas, cierta incomodidad con la en-
fermedad.

Los objetivos del RUMHI apuntan a mejo-
rar el conocimiento de las presentaciones cli-
nicas y anatémicas de esta entidad, obtener
una aproximacién a su frecuencia en Uru-
guay, arrojar luz sobre su evolucién y pronds-
tico —en especial sobre la incidencia de muer-
te stbita— y conocer la forma en que se estu-
dia y se trata en el pais. Existe la fuerte con-
viccién entre los integrantes del proyecto de
que la difusiéon de la informacién que se ob-
tenga contribuira a mejorar el diagnéstico y el
manejo clinico de esta elusiva enfermedad,
incluyendo una mas eficaz prevencién de la
muerte subita.

ALGUNOS PUNTOS CENTRALES DEL REGISTRO (TABLA 3)

ASPECTOS ETICOS

A pesar de que se trata de un registro nomina-
tivo por la necesidad de evitar duplicacién de
la informacidn, el manejo de los datos perso-
nales es estrictamente confidencial, asignan-
do al paciente un nimero que queda separado
de sus datos filiatorios, a los cuales solo po-
dran acceder los coordinadores del proyecto.
Es condicién previa a la inclusion del pacien-
te, la obtencion de su firma en un consenti-
miento informado donde se consagra este de-
recho, entre otros. A su vez, el protocolo del re-
gistro recibid la aprobacion del Comité de Eti-
cadela SUCy dela Comisién Nacional de Eti-
ca en Investigacién del Ministerio de Salud
Puablica. Como todo registro, el RUMHI se li-
mita a la coleccién sistematica de datos demo-
graficos y de condiciones de salud a ser incor-
porados a una base de datos definida para un
proposito de investigacién preespecificado.
Por tanto, esta exento de todo papel asisten-
cial o educativo en relacion directa con el pa-
ciente, que le corresponde exclusivamente al
profesional a cargo.

Se trata de un registro de participacién vo-
luntaria, con lo cual el cumplimiento de sus
objetivos depende del interés y la colabora-
ci6n del cuerpo médico a través de la incorpo-
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TABLA 3. DIEZ PUNTOS A CONOCER DEL RUMHI

1. Constituye un registro de pacientes portadores de miocardiopatia hipertrofica en nuestro pais
y en ningun caso tiene ni tendra incidencia directa en la atencion.

2. Suobjetivo a largo plazo es mejorar el conocimiento y manejo de esta enfermedad en Uruguay.

3. Fue aprobado por el Comité de Etica de la SUC y por la Comisién Nacional de Etica en Investiga-
cién del MSP.

4. Los datos se manejan de manera confidencial. Solamente los coordinadores del registro tienen ac-
ceso a la identidad de los pacientes y de sus médicos tratantes.

5. La participacion en el registro es voluntaria. Requiere para su éxito que cada uno de nosotros
cumpla con registrar a sus pacientes con diagndstico presuntivo o confirmado de miocardiopatia hi-
pertroéfica.

6. Elformulario de ingreso ocupa apenas una carilla, es muy sencillo de llenar y puede hacerse on
line en la pagina web (www.rumhi.com). También es factible hacerlo llegar por correo o personal-
mente a la SUC.

7. La clave de ingreso al Registro Uruguayo de Miocardiopatia Hipertréfica (RUMHI) est4 en el eco-
cardiograma. Si su paciente tiene un espesor miocardico de 15 mm o mas (espesor mayor de 2 des-
vios estandar si es un nino) y no tiene causa cardiaca o sistémica de dicha hipertrofia o esta
parece desproporcionada (HTA leve), es un candidato a ingresar al registro.

8. Requiere al menos una foto representativa del ecocardiograma.

9. El RUMHI cuenta con el auspicio de la Catedra de Cardiologia, la Facultad de Medicina y la Co-
misi6n Honoraria para la Salud Cardiovascular.

10. Los coordinadores del registro, Dres. Alvaro Bdez, Jorge Estigarribia, Inés Vidal y Luis Vidal, es-
tan a disposicion de todos los colegas por cualquier consulta o sugerencia.

racién de sus pacientes con diagndstico pre-
suntivo o confirmado de MCH.

CRITERIOS DE INGRESO

El requisito esencial para el ingreso de un
paciente es la comprobacién (generalmente
ecocardiografica) de una hipertrofia de la
pared ventricular de al menos 15 mm en
cualquier sector, para la cual no exista una
causa cardiaca o sistémica razonable. Esto
incluye situaciones en las cuales resulta
evidente una desproporcién entre la magni-
tud de la hipertrofia y la entidad de la posi-
ble causa, como, por ejemplo, un espesor pa-
rietal de 20 mm en un paciente portador de
una hipertension arterial leve. Debe remar-
carse que no se requiere ningin patrén par-
ticular de distribucién de la hipertrofia, y
tanto la obstruccién del TSVI como la insufi-
ciencia mitral constituyen datos contingen-
tes. Los pacientes que han sido sometidos a
un procedimiento terapéutico invasivo es-
tan en condiciones de ser incluidos, y, de he-
cho, constituyen un grupo de alta certeza
diagnédstica. En edad pediatrica (menores
de 15 anos) el criterio de entrada es un espe-
sor mayor a 2 desvios estandar de la media
obtenida de tablas confeccionadas en base a
la talla o al peso corporal.

COMO INGRESAR A LOS PACIENTES
Debe completarse un formulario de ingreso

de una sola faz y muy sencillo de llenar, el
cual se encuentra en la pagina web del regis-
tro (www.rumhi.com). Esto se puede realizar
directamente “on line” o bajando una versién
en pdf para imprimir y llenar, pudiéndose ha-
cer llegar luego a la SUC personalmente o por
correo.

asimismo, se completara y enviara un
formulario de ecocardiografia, también dis-
ponible en las dos formas, con los datos del
estudio. Se solicita el envio de imagenes del
ecocardiograma Doppler que establecid el
diagnéstico, para ser evaluadas por el grupo
RUMHI,; puede tratarse de videos en forma-
to AVI o MPG (con un “loop” es suficiente) o
simplemente la fotografia que a criterio del
colega documente mejor la enfermedad, en
formato JPG o GIF. Estas imagenes se “sub-
en” directamente a la pagina del Registro
luego de completar el formulario de ingreso.

ENTIDADES AUSPICIANTES

El RUMHI cuenta con el auspicio de la Cate-
dra de Cardiologia, la Facultad de Medicina y
la Comisién Honoraria para la Salud Cardio-
vascular.

Los coordinadores de RUMHI se encuen-
tran a disposicién de todos los colegas que de-
seen plantear dudas o realizar sugerencias
(existe un espacio de contacto en la pagina del
RUMHI), y agradecen toda la colaboracién
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que puedan brindar al proyecto mediante el
aporte de los casos de que disponen.
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