l EDITORIAL

Miocardiopatia hipertréfica en la Argentina: ;Centros de excelencia
en miocardiopatia hipertrofica en América Latina? ;Cual es el

significado del realce tardio?

Hypertrophic Cardiomyopathy in Argentina: Centers of Excellence in Hypertrophic
Cardiomyopathy in Latin America? What is the Meaning of Late Enhancement?

PEDRO GRAZIANQO'

La miocardiopatia hipertréfica (MCH), desde su descrip-
cion inicial por Teare, (1) ha fascinado y sorprendido a
muchos por su enigmatica hemodinamia, su expresion
fenotipica extremadamente variable y manifestaciones
clinicas algunas veces impredecibles, pero el conocimien-
to de la evolucién natural de esta enfermedad se ha eva-
luado en multiples estudios observacionales realizados
por diferentes grupos alrededor del mundo. Hoy en dia
sabemos que la mayoria de los pacientes pueden tener
una excelente calidad de vida y una esperanza de vida
normal y pueden ser tratados con terapia farmacoldgica
y que los pacientes sintomaticos en clase funcional avan-
zada, con obstruccién del tracto de salida del ventriculo
izquierdo se benefician con la miectomia y la ablacion
septal con alcohol, que mejoran la clase funcional y, en
algunos casos, la mortalidad. (2, 3)

El trabajo de Costabel y colaboradores del Institu-
to Cardiovascular de Buenos Aires (ICBA) (4) que se
publica en este nimero de la Revista es inédito, dado
que muestra una amplia serie en Latinoamérica de 259
pacientes con seguimiento longitudinal a mediano plazo
con una mediana de 3,5 anos (2-10 anos), a cargo de un
grupo dedicado al manejo de estos enfermos con MCH.
La mayor parte de esta experiencia esta en consonancia
con lo previamente descripto por diferentes grupos,
pero este trabajo muestra un dato que merece ser res-
catado. Llamativamente, se muestra una prevalencia
elevada de MCH apical (27%), similar a lo descripto en
Japoén (5) y no referido previamente en el mundo occi-
dental, y nos plantea la necesidad de la caracterizacién
de la evolucién natural de este subgrupo de pacientes en
la Argentina y su correlacién genotipica, lo cual podria
mostrarnos el camino a seguir con estos enfermos.

Reconocida como una enfermedad con un riesgo ele-
vado de embolia periférica y central, esta serie muestra
una tasa de embolia total del 1,15% (3/259 pacientes)
con dos eventos periféricos y un ictus, un poco menor
que en algunos estudios previos, que muestran una
tasa de ictus del 1,4% (0,24% por ano), (6, 7) aunque la
poblacion del ICBA es relativamente joven (56 = 16,8

anos), con fibrilacién auricular (5,4%), auriculas iz-
quierdas relativamente pequenas [38 mm (28-48)] y
en tratamiento anticoagulante. Debe reconocerse que
en series previas las embolias centrales son la principal
forma de muerte en pacientes mayores de 70 afos y se
debe insistir en bajar el umbral de anticoagulacién en
pacientes con auriculas izquierdas grandes (> 45 mm),
con arritmias supraventriculares paroxisticas o per-
manentes, mayores de 60 anos. (6) No se recomienda
utilizar el puntaje CHA,DS,-VASc para guiar la terapia
anticoagulante en estos pacientes. (8)

El manejo de los pacientes sintomaticos con MCH
ha avanzado en casi las tltimas seis décadas debido a
los esfuerzos enfocados en determinar la fisiopatologia
y perfeccionar las habilidades necesarias para mejorar
el pronéstico.

La formacién de un centro de excelencia para el
manejo de pacientes con MCH en América Latina repre-
senta un retoy el grupo del ICBA parece haber encarado
el desafio, lo cual es alentador y estimulante para toda
la region, pero el estudio muestra pequenios rasgos del
largo camino por recorrer para hacerse de un centro de
excelencia al més alto nivel mundial. Aunque los resul-
tados son alentadores y con una experiencia creciente,
es alin una serie muy limitada de miectomias de 15 casos
y de ablacién septal con alcohol de 22 casos, con una
relacion ablacién:miectomia de 1,5 a 1. Los principales
centros del mundo nos muestran una relaciéon invertida
de miectomia:ablacién de aproximadamente 10:1.

Los resultados alcanzables en los principales cen-
tros de MCH son impresionantes. (9)

Aunque desconocemos los datos de mortalidad
quirdrgica en miectomia del ICBA, la mortalidad en
los dos principales centros de referencia mundial esta
cercana al 0%, con una serie aproximada de 130-140 o
mas casos por ano. (9) Esto solo es posible con trabajo
continuo, aumento del niimero de casos de cirugia y de-
dicacién de uno o maximo dos cirujanos al tratamiento
de estos enfermos con protocolos de manejo periope-
ratorio preestablecidos. Deseamos ver el crecimiento
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del ICBA como centro de manejo de MCH y conocer
sus resultados quirargicos a mediano y a largo plazos.

En este mismo ntmero de la Revista Argentina de
Cardiologia, Deviggiano y colaboradores (10) reprodu-
cen la informacion obtenida de estudios con resonancia
magnética cardiaca (RMC) en MCH, que muestran
realce tardio (RT) en dos tercios de los pacientes, el cual
se asocio con el espesor miocardico maximo, pero no
con la masa ventricular y fue méas comtn en las areas
de hipertrofia, lo que confirma que la MCH es una
enfermedad fibrosante y, sobre todo, que se ubica en el
septum basal y medio inferior y septal anterior medio.

Se evidenci6 RT en 30 (71%) pacientes con MCH
y en 141/672 (21%) de los segmentos evaluados. La
distribucién del RT fue predominantemente intra-
miocardica (n = 103; 73%) y, con menor frecuencia,
subendocardica (n = 24; 17%), epicardica (n = 10;
7%) y transmural (n = 4; 3%).

Aunque varios trabajos han promovido al RT como un
posible marcador de riesgo de muerte stbita, su extension
se asocia inequivocamente con mortalidad cardiovascular,
pero no asi con muerte stbita, (11-13) de alli que las guias
europeas no sostienen su uso para tal fin. (8)

Aunque el RT puede brindar informacién pronéstica
y las guias de practica clinica avalan el uso de la RMC
en todos los pacientes con MCH y en los familiares de
primer grado, sobre todo si se realiza en centros con
experiencia en esta técnica de imagen, (8) atun falta
cerrar la brecha entre las recomendaciones de las guias
y la practica clinica con estudios que fundamenten la
utilidad de la RMC y su impacto en la toma de deci-
siones clinicas, sobre lo cual atin se ciernen muchas
dudas y, mas importante, si estas variables se asocian
con prondstico y con tipo de desenlaces en forma
incontrovertible. La respuesta a estas interrogantes
probablemente nos sea facilitada por los resultados de
un registro en curso con mas de 2.750 pacientes de cua-
tro paises, que evalta el RT en esta serie amplia. (14)

Otro eslabon perdido de casi todos los registros de
MCH es el estudio de la enfermedad arterial coronaria en
lallamada mortalidad no relacionada con la MCH. Pocos
estudios han evaluado el impacto de la enfermedad arte-
rial coronaria en la mortalidad no relacionada con MCH
en forma prospectiva con pacientes aleatorizados con tal
objetivo, pero un estudio de la Clinica Mayo evidencié un
pésimo pronoéstico en este subgrupo de pacientes. (15)
La caracterizacién adecuada de este subgrupo de casos
es una deuda con la cardiologia clinica.
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