Criterios homologados y revisados, acordados por el Consejo Interterritorial, que deben cumplir los CSUR para ser designados como de referencia
del Sistema Nacional de Salud

37R1. CARDIOPATIAS FAMILIARES

Las miocardiopatias familiares (hipertréfica, dilatada, restrictiva, miocardiopatia arritmogénica, miocardiopatia no compactada, etc.) las
canalopatias y las enfermedades genéticas de la aorta engloban la mayor parte de las causas de muerte subita en individuos jovenes y son también
importantes como causa de muerte subita (MS) en pacientes de mayor edad. Todas estas enfermedades tienen una presentacion clinica muy
heterogénea y una evolucién dificil de predecir.
Tienen en su mayoria una herencia autosémica dominante, por tanto, riesgo de transmision del 50% a familiares de primer grado, planteando
problemas comunes de tipo logistico y ético tanto en su ejecucidon, como en la interpretacion y comunicacion de los resultados. La mayoria de
estas enfermedades tienen prevalencias entre 1:5000-10000 individuos. Es necesario resaltar que la mayoria de las patologias presentan casos
complejos y graves; asi ocurre, entre otros, con la miocardiopatia hipertréfica, enfermedad de prevalencia més alta, que presenta casos de
diagnostico y tratamiento complejos que en muchos casos requieren la dotacién y experiencia de los CSUR.
Estas enfermedades requieren de estudios diagnosticos especificos adaptados a su naturaleza:
- Estudios genéticos: el numero de pacientes con estas enfermedades, que son susceptibles de estudio genético, ha ido aumentando en los Ultimos
afios a medida que se ha avanzado en el conocimiento de las bases genéticas y la correlacién genotipo-fenotipo, y se ha ido extendiendo la
realizacion de estos estudios en el manejo de casos de Cardiopatias Familiares (CF) o Muerte subita (MS). Los estudios genéticos en las CF
tienen ademas una utilidad diagndstica y aplicacién directa en cuanto a la posibilidad de ofrecer consejo reproductivo/profesional y organizar el
seguimiento de familiares. En algunos casos, el estudio genético tiene también implicaciones en el tratamiento y el pronéstico de los pacientes.
- Estudios de imagen: la ecocardiografia avanzada en estos pacientes, incluida la ecocardiografia de esfuerzo, requiere experiencia en la
interpretacion de signos incipientes y en el diagnoéstico diferencial. La RM cardiaca es por otro lado una tecnologia de gran utilidad en estas
enfermedades, pero debe ser realizada por personal experimentado. En algunas ocasiones puede ser Gtil también el TC cardiaco o técnicas de
medicina nuclear (gammagrafia, PET).
- Estudios electrofisiologicos: Utiles en el manejo de las canalopatias. Se recomienda experiencia en la realizacion e interpretacion de test de
provocacion o desenmascaramiento de canalopatias, estudio electrofisioldgicos y ablacion de taquicardias.
La especializacion en esta materia precisa, asimismo, de una actualizacion permanente para:

- Caracterizar adecuadamente el prondstico.

- Asegurar la eleccion de la mejor opcion terapeutica en cada caso.

- Garantizar su implementacién por un equipo con experiencia en el campo.



Estas caracteristicas implican que el adecuado manejo de estas enfermedades requiera unas herramientas especificas, experiencia amplia, un
abordaje multidisciplinar basico-clinico y una masa critica dificiles de conseguir.
La principal justificacion para la designacion de unidades de referencia en estas patologias, tanto en pacientes adultos como pediatricos, es la
necesidad de una dedicacién intensiva de los especialistas (cardidlogos) que les permita seguir el rdpido ritmo de cambio del conocimiento en
estas enfermedades heterogéneas, en especial en lo que se refiere a las implicaciones clinicas de la informacion genética.
El principal valor de este CSUR es, por tanto, el conocimiento y la experiencia que permita tomar decisiones diagndstico-terapéuticas que son
complejas en la mayoria de los casos.
Es necesario resaltar que otra de las caracteristicas propias de este CSUR es el hecho de que atienda a los pacientes y familias. Para cumplir este
importante aspecto el desarrollo de estos CSUR debe llevar a atender nifios y adultos en el mismo. No obstante, en la actualidad las Unidades con
experiencia que atienden a estos pacientes no siempre atienden nifios y adultos, por ello es necesario plantear 3 tipos de designacion: adultos,
nifios 0 ambos.
Las enfermedades que atenderan estos CSUR de cardiopatias Familiares son las siguientes:
- Miocardiopatias: Hipertrofica, Dilatada, Restrictiva, No compactada, Miocardiopatia Arritmogénica, Amiloidosis cardiaca hereditaria,
Enfermedad de Fabry.
- Canalopatias/Muerte subita: QT Largo, Sd de Brugada, QT corto, Taquicardia catecolaminérgica, FA familiar, Muerte subita no
aclarada.
- Aortopatias: Marfan, Loeys-Dietz, Familiar no Sindrémica, Ehler-Danlos.

A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemioldgicos de las cardiopatias | La MS de causa natural supone el 13% de las defunciones entre los 25 y los 74 afios, el
familiares (incidencia y prevalencia). 90% de las cuales es de origen cardiovascular (8.100 fallecimientos/afio). En el
desglose por cardiopatias, alrededor del 80% se debe a cardiopatia isquémica (primera
causa de MS a partir de los 35 afios), el 14% a miocardiopatias (alrededor de 1.000
fallecimientos/afio) y en el 4% de los casos la autopsia y sus estudios complementarios
no consiguen filiar la causa de la muerte. Las cardiopatias familiares son la causa méas
frecuente de muerte sibita en jovenes (<35 afios) en los que las miocardiopatias
representan practicamente el 50% de los casos.

Prevalencia estimada de estas enfermedades:

La prevalencia de las cardiopatias familiares puede variar entre 1/500 en
miocardiopatia hipertréfica a 1/5.000 en las canalopatias.




- Miocardiopatia hipertréfica: 1/500 en la poblacion general.

- Miocardiopatia dilatada familiar (causa genética): 1/500 a 1/2.500.

- Miocardiopatia restrictiva: <1/5.000. Muy elevada morbimortalidad.

- Miocardiopatia arritmogénica de ventriculo derecho: 1/2.500-3.000. Importante
morbimortalidad en adultos jovenes (deportistas).

- Miocardiopatia no compactada: 1/5.000-10.000.

- Sindrome de Brugada: 1/200-2.000. Elevada mortalidad adulto joven.

- Sindrome de QT largo: 1/5.000. Elevada mortalidad infantil-juvenil.

- Sindrome de QT corto: <1/10.000. Muy elevada mortalidad.

- Taquicardia ventricular catecolaminérgica polimoérfica: 1/10.000 habitantes. Muy
elevada mortalidad en adulto joven (deportistas).

- Enfermedad de Marfan: 1:3.300

Procedimientos diagndsticos especiales:

- Mas de 1500 pacientes indice se benefician de estudio genético al afio en nuestro pais
para el estudio de estas enfermedades.

Procedimientos terapéuticos: un porcentaje de estos pacientes (entre 5-10%)
requerird la implantacion de un desfibrilador automatico (DAI).

- En MCH: Miectomia: 25-50/afio en Espafia. Ablacion septal con alcohol: 80-120/afio
en el pais. Desfibrilador implantable: 100-200/afio.

- En MCD: Tx Cardiaco: La MCD no isquémica (en su mayoria de origen familiar) es
la causa del 50% de los trasplantes que se realizan.

- En canalopatias y M. Arritmogénica: Implante de DAI: 100-200/afio.

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados como de referencia para la

atencién de cardiopatias familiares

» Experiencia del CSUR:

- Actividad:
* Numero de pacientes que deben
atenderse al afio para garantizar una

Todas las unidades deben atender:
- 200 familiares nuevos (adultos y nifios) evaluados por afio en la Unidad, de media en




atencion adecuada de las cardiopatias
familiares:

* Para avalar los criterios de designacion
referidos a actividad Unicamente  se
contabilizaran:

- Miocardiopatias (Hipertrofica, Dilatada,
Restrictiva, No compactada, Miocardiopatia
Arritmogeénica, Amiloidosis cardiaca
hereditaria, Enfermedad de Fabry).

- Canalopatias/Muerte subita (QT Largo, Sd de
Brugada, QT corto, Taquicardia
catecolaminérgica, FA familiar, Muerte subita
no aclarada).

- Aortopatias (Marfan, Loeys-Dietz, Familiar
no Sindrémica, Ehler-Danlos).

los 3 dltimos afos
- 3 autopsias moleculares en colaboracion con el Instituto Medicina Legal y/o el
Instituto Nacional de Toxicologia realizadas en el afio, de media en los 3 Gltimos afos.

Las Unidades que atienden adultos:

- 200 pacientes nuevos >14 afios con alguna de las cardiopatias incluidas en la
introduccion de esta ficha *, en el afio en la Unidad, de media en los 3 ultimos afios.

- 150 estudios genéticos en pacientes > 14 afios con diagndéstico de alguna cardiopatia
familiar (ver definicién de caso al final), en el afio en la Unidad, de media en los 3
altimos afios.

- 10 procedimientos de técnicas de reduccion septal para la miocardiopatia hipertréfica
(miectomia quirdrgica o ablacion septal con alcohol) realizados en el afio en la Unidad
de media en los 3 ultimos afos.

Programa activo de las dos técnicas en el centro.

- 5 intervenciones de aorta en pacientes con aortopatias familiares realizadas en el afio
en la Unidad, de media en los 3 ultimos afios.

- 10 biopsias endomiocéardicas sobre corazén nativo al afio durante los 3 Ultimos afios.

Las Unidades que atienden nifios:

- 30 pacientes nuevos <14 afios con alguna de las cardiopatias incluidas en la
introduccion de esta ficha* atendidos en el afio en la Unidad, de media en los 3 ultimos
afios.

- 30 estudios genéticos en pacientes <14 afios con diagnostico de alguna cardiopatia
familiar * en el afio en la Unidad, de media en los 3 Gltimos afios.

- Si la Unidad atiende nifios debe estar designada como CSUR de cardiopatias
complejas en pacientes pediatricos.

* Caso indice: primer paciente con cardiopatia diagnosticado en la familia que es
evaluado en la unidad.




- Otros datos: investigacion en esta materia,
actividad  docente  postgrado,  formacion
continuada, publicaciones, sesiones
multidisciplinares, etc.:

- Docencia postgrado acreditada: el centro cuenta con unidades docentes o dispositivos
docentes acreditados para cardiologia, cirugia cardiovascular y pediatria si atiende
nifios.
- La Unidad participa en proyectos de investigacion en este campo.
= El centro dispone de un Instituto de Investigacion acreditado por el Instituto
Carlos 111 con el que colabora la Unidad.
- La Unidad participa en publicaciones en este campo.
- La Unidad realiza sesiones clinicas multidisciplinares, al menos mensuales, que
incluyan todas las Unidades implicadas en la atencidn de los pacientes con cardiopatias
familiares para la toma conjunta de decisiones y coordinacion y planificacion de
tratamientos.
* Si la Unidad atiende nifios y adultos al menos realizara dos sesiones anuales
conjuntas con los profesionales que atienden ambos tipos de pacientes, adultos
Yy nifos.
= El CSUR debe garantizar la presentacion de todos los pacientes de la unidad
en sesion clinica multidisciplinar.
= La Unidad recoge en las Historias Clinicas de los pacientes la fecha,
conclusiones y actuaciones derivadas del estudio de cada caso clinico en la
sesion clinica multidisciplinar.
- La Unidad tiene un Programa de formacién continuada en cardiopatias familiares para
los profesionales de la Unidad estandarizado y autorizado por la direccion del centro.
- La Unidad tiene un Programa de formacion en cardiopatias familiares autorizado por
la direccion del centro, dirigido a profesionales sanitarios del propio hospital, de otros
hospitales y de atencion primaria.
- La Unidad tiene un Programa de formacién en cardiopatias familiares dirigido a
pacientes y familias, autorizado por la direccion del centro, impartido por personal
médico y de enfermeria (charlas, talleres, jornadas de didlogo...).

» Recursos especificos del CSUR:

- El CSUR debe garantizar la atencion de las familias. Cuando los adultos o nifios sean
atendidos en centros diferentes (centros de atencion de sélo adultos o sélo nifios) debe
haber un acuerdo de colaboracion firmado por el Gerente/s de/los centro/s y los




- Recursos humanos necesarios para la
adecuada atencion de las cardiopatias familiares:

coordinadores de las unidades de adultos y pediétricas.

- El CSUR debe garantizar la continuidad de la atencion cuando el paciente infantil
pasa a ser adulto mediante un acuerdo de colaboracién firmado por el Gerente/s de/los
centro/s y los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos.
(Aquellos CSUR que atiendan a poblacién en edad pediatrica, para la derivacion de
pacientes de la unidad, deberan estar coordinados con recursos similares de atencion
de adultos. Aquellos CSUR que atiendan a poblacion adulta deben garantizar la
accesibilidad a la unidad desde cualquier otra unidad pediatrica)
* El acuerdo de colaboracion incluye un protocolo, autorizado por el Gerente/s
de/los centro/s y los coordinadores de las unidades pediatricas y de adultos que
garantiza la continuidad de la atencion cuando el paciente infantil pasa a ser
adulto, ocurra esto en el mismo o en diferente hospital y opte la Unidad a ser
CSUR para la atencion de nifios o de adultos o de ambos.

- EI CSUR tendra caracter multidisciplinar y estard formado por una Unidad bésica y
diversas Unidades que colaborardn en la atencién, diagnostico y tratamiento de los
pacientes y actuaran de forma coordinada.

La Unidad basica estara formada, como minimo, por el siguiente personal:
- Atencidn continuada:
= Atencion continuada de cardiologia y cirugia cardiovascular las 24 horas,
todos los dias del afio.
= El centro cuenta con un protocolo, consensuado por la Unidad y el Servicio de
Urgencias y autorizado por la Direccién del centro, de la actuacion coordinada
de ambos cuando acude a Urgencias un paciente con una cardiopatia familiar.
- Un coordinador asistencial, que garantizara la coordinacion de la atencion de los
pacientes y familias por parte del equipo clinico de la Unidad bésica y el resto de
Unidades que colaboran en la atencion de estos pacientes. El coordinador sera uno de
los miembros de la Unidad.




Formacion basica de los miembros del
equipo ®:

- Equipamiento especifico necesario para la
adecuada atencion de las cardiopatias familiares:

» Recursos de otras unidades 0 servicios
ademas de los del propio CSUR necesarios
para la adecuada atencion de las cardiopatias

- Resto personal de la Unidad:
= 2 cardiologos con dedicacion preferente a cardiopatia familiares en el adulto.
= 2 cardidlogos pediatras con dedicacion preferente a cardiopatia familiares en
nifos.
= ] cirujano cardiaco con experiencia en cardiopatias familiares.
* Personal de enfermeria.
= ] gestor de casos.

- El coordinador asistencial tendra, al menos, 5 afios de experiencia profesional de
dedicacion preferente a la atencion de pacientes con cardiopatias familiares.

- Todos los profesionales de la Unidad con experiencia de 3 afios en cardiopatias
familiares.

- Personal de enfermeria con experiencia de mas de 2 afios en pruebas cardiologicas y
realizacion de arboles familiares.

- Unidad de cardiopatias familiares:
= Programa de cardiopatias familiares autorizado por la Direccion del centro.
= Consulta de cardiopatias familiares: fundamental para la obtencion del
conocimiento y la experiencia necesaria en el manejo de estos problemas y para
coordinar adecuadamente los procedimientos necesarios para la asistencia.
» Realizacion de arboles familiares en todos los casos, mediante programa
informético.
- Hospitalizacién de nifios.
- Hospitalizacién de adultos.
- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros que habitualmente atienden a
los pacientes a los recursos de la Unidad mediante via telefonica, email o similar.

El hospital donde esta ubicada la Unidad debe disponer de los siguientes
Servicios/Unidades:
- Servicio/Unidad de cardiologia adultos. Incluye:




familiares:

* Unidad de electrofisiologia y arritmias, con experiencia en cardiopatias
familiares, que incluya técnicas de provocacion-desenmascaramiento, como los
test de flecainida, ajmalina, adrenalina.
- Servicio/Unidad de cardiologia infantil, si el CSUR atiende nifios. Incluye:
» Unidad de cardiologia fetal.
= Unidad de aritmologia pediatrica con experiencia en bloqueo del ganglio
estrellado para tratamiento de arritmias refractarias.
- Servicio/Unidad de pediatria con experiencia en cardiopatias familiares.
- Servicio/Unidad de diagndstico por la imagen con experiencia y capacidad para
realizar estudios en cardiopatias familiares, que incluya:
* Ecocardiografia.
* RM de alta gama.
- Servicio/Unidad de genética, con experiencia en cardiopatias familiares.
Disponibilidad de realizacion de test genéticos cardiovasculares.
- Unidad de Hemodinamica (procedimientos diagndsticos y terapéuticos) con
experiencia en cardiopatias familiares, incluyendo la ablacion septal con alcohol.
- Servicio/Unidad de cirugia cardiaca con experiencia en cardiopatias familiares.
Incluyendo la realizacion de miectomia para el manejo de la miocardiopatia
hipertréfica obstructiva y un programa activo de cirugia de la aorta para el manejo de la
enfermedad de Marfan y las aortopatias familiares.
- Servicio/Unidad de anatomia patoldgica con experiencia en cardiopatias familiares.
- Servicio/Unidad de ginecologia con programa activo de asesoramiento reproductivo
con técnicas de reproduccion asistida que incluya diagndstico preimplantacional y
seleccion embrionaria.
- Disponibilidad de un acuerdo de colaboracién con el Instituto de Medicina Legal de
la comunidad auténoma donde se encuentre el CSUR para el estudio de las familias
con victimas de muerte subita.
- Disponibilidad de un programa de trasplante cardiaco activo y autorizado de acuerdo
con el Real Decreto 1723/2012, de 28 de diciembre, por el que se regulan las
actividades de obtencion, utilizacion clinica y coordinacion territorial de los 6rganos




humanos destinados al trasplante y se establecen requisitos de calidad y seguridad, que
permita dar respuesta y continuidad a necesidades derivadas del tratamiento de los
pacientes con cardiopatias familiares.

» Seguridad del paciente

La seguridad del paciente es uno de los
componentes fundamentales de la gestion de la
calidad. Mas alld de la obligacion de todo
profesional de no hacer dafio con sus
actuaciones, la Unidad debe poner en marcha
iniciativas y estrategias para identificar vy
minimizar los riesgos para los pacientes que son
inherentes a la atencion que realiza:

- La Unidad tiene establecido un procedimiento de identificacion inequivoca de las
personas atendidas en la misma, que se realiza por los profesionales de la unidad de
forma previa al uso de medicamentos de alto riesgo, realizacién de procedimientos
invasivos y pruebas diagndsticas.

- La Unidad cuenta con dispositivos con preparados de base alcohodlica en el punto de
atencion y personal formado y entrenado en su correcta utilizacion, con objeto de
prevenir y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria. EI Centro realiza
observacién de la higiene de manos con preparados de base alcoholica, siguiendo la
metodologia de la OMS, con objeto de prevenir y controlar las infecciones asociadas a
la asistencia sanitaria.

- La Unidad conoce, tiene acceso y participa en el sistema de notificacion de incidentes
relacionados con la seguridad del paciente de su hospital. EI hospital realiza analisis de
los incidentes, especialmente aquellos con alto riesgo de producir dafio.

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de bacteriemia por catéter
venoso central (BCV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados intensivos
0 criticos).

- La Unidad tiene implantado un programa de prevencion de neumonia asociada a la
ventilacién mecanica (NAV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados
intensivos o criticos).

- La Unidad tiene implantado el programa de prevencion de infeccion urinaria por
catéter (ITU-SU).

- La Unidad tiene implantada una lista de verificacion de practicas quirargicas seguras
(aplicable en caso de unidades con actividad quirdrgica).

- La Unidad tiene implantado un procedimiento para garantizar el uso seguro de
medicamentos de alto riesgo.

- La Unidad tiene implantado un protocolo de prevencion de Ulceras de decubito




(aplicable en caso de que la unidad atienda pacientes de riesgo).

» Existencia de un sistema de informacion
adecuado:

(Tipo de datos que debe contener el sistema de
informacion para permitir el conocimiento de la
actividad y la evaluacion de la calidad de los
servicios prestados)

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, deberé codificar con la CIE.10.ES e
iniciar la recogida de datos del registro de altas de acuerdo a lo establecido en el Real
Decreto 69/2015, de 6 de febrero, por el que se regula el registro de Actividad de
Atencion Sanitaria Especializada (RAE-CMBD).

» Cumplimentacion del RAE-CMBD de alta hospitalaria en su totalidad.

- Base de datos especifica con integracion de los datos por familias, ademas de la ficha
individual de cada paciente.

- La Unidad dispone de un registro de pacientes con cardiopatia familiar, que al
menos debe contar con:
- Cddigo de Identificacidn Personal.
- NO historia clinica.
- Fecha nacimiento.
- Sexo.
- Pais de nacimiento.
- Codigo postal y municipio del domicilio habitual del paciente.
- Régimen de financiacion.
- Fecha y hora de inicio de la atencién.
- Fecha y hora de la orden de ingreso.
- Tipo de contacto (Hospitalizacion, Hospitalizacion a domicilio, Hospital de
dia médico, Cirugia ambulatoria, Procedimiento ambulatorio de especial
complejidad, Urgencias).
- Tipo de visita (Contacto inicial, Contacto sucesivo).
- Procedencia (atencion primaria; servicios del propio hospital; otros servicios;
servicios de otro hospital/centro sanitario; iniciativa del paciente; emergencias
médicas ajenas a los servicios; centro sociosanitario; orden judicial).
- Historia familiar, enfermedad cardiaca conocida, fenotipo, genotipo conocido
en la familia, etc.
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- Circunstancias de la atencion (No programado, Programado).
- Servicio responsable de la atencion.
- Fecha y hora de finalizacién de la atencion.
- Tipo de alta (Domicilio, Traslado a otro hospital, Alta voluntaria, EXitus,
Traslado a centro sociosanitario).
- Dispositivo de continuidad asistencial (No precisa, Ingreso en hospitalizacion
en el propio hospital, Hospitalizacion a domicilio, Hospital de dia médico,
Urgencias, Consultas).
- Fecha y hora de intervencion.
- Ingreso en UCI.
- Dias de estancia en UCI.
- Historia familiar, enfermedad cardiaca conocida, fenotipo, genotipo conocido
en la familia, etc.
- Diagnostico principal (CIE 10 ES), que incluya las siguientes categorias:
- Miocardiopatias:
- Hipertréfica
- Dilatada
- Restrictiva
- No compactada
- Miocardiopatia Arritmogénica
- Amiloidosis cardiaca hereditaria
- Enfermedad de Fabry
- Canalopatias:
- QT Largo
- Sd de Brugada
- QT corto
- Taquicardia catecolaminérgica
- FA familiar
- Muerte sUbita no aclarada
Aortopatias:
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- Marfan
- Loeys-Dietz
- Familiar no Sindromica
- Ehler-Danlos
- Marcador POAL del diagndstico principal.
- Diagnosticos secundarios (CIE 10 ES).
- Marcador POAZ2 de los diagnosticos secundarios.
- Procedimientos realizados en el centro (CIE 10 ES).
- Procedimientos diagndsticos: Tipo de procedimiento y fecha de
realizacion.
- Estudio genético
- Procedimientos terapéuticos: Tipo de procedimiento y fecha de realizacion.
- Implante de DAL
- Miectomia
- Ablacion septal con alcohol
- Cirugia aorta
- Estelectomia
- Procedimientos realizados en otros centros (CIE 10 ES).
- Cddigos de Morfologia de las neoplasias (CIE 10 ES).
- Complicaciones (CIE 10 ES).
- Seguimiento del paciente: eventos adversos.

La unidad debe disponer de los datos precisos que debera remitir a la Secretaria del
Comité de Designacion de CSUR del Sistema Nacional de Salud para el seguimiento
anual de la unidad de referencia.

» Indicadores de procedimiento y resultados
clinicos del CSUR":

Los indicadores se concretaran con las Unidades designadas.

La Unidad mide los siguientes indicadores *:
- % pacientes nuevos diagnosticados con cardiopatias familiares: Pacientes nuevos
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(casos indices y familiares) diagnosticados de cardiopatias familiares en el afio / Total
pacientes nuevos (casos indices y familiares) estudiados en el afio.

- N° medio de familiares revisados por cada caso indice: Total familiares estudiados
por primera vez en el afio / Pacientes caso indice nuevos con cardiopatias familiares en
el afo.

- N° de pacientes diagnosticados de cardiopatia familiar en los que se implanté DAI en
el afo.

* Definicion de casos:

Paciente nuevo: Paciente no atendido con anterioridad en la unidad.

Paciente con cardiopatia: paciente afectado por wuna cardiopatia familiar
independientemente de si esta identificada la alteracion genética causal.

Paciente “indice”: Primer paciente con cardiopatia diagnosticado en la familia que es
evaluado en la unidad.

Familiar: Persona afectada o no de la cardiopatia objeto de estudio que acude para
valoracion a la unidad.

& Experiencia avalada mediante certificado del gerente del hospital.

® Los estandares de resultados clinicos, consensuados por el grupo de expertos, se valoraréan, en principio por el Comité de Designacion, en
tanto son validados segln se vaya obteniendo mas informacién de los CSUR. Una vez validados por el Comité de Designacion se acreditara su
cumplimiento, como el resto de criterios, por la S.G. de Calidad e Innovacion.
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