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Evaluacion de la respuesta
sistémica en el postoperatorio
de las cardiopatias congénitas
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Evaluation of the postoperative systemic
response in congenital heart defects

Sra. Editora:

Distintos marcadores prondsticos han sido identificados en el
postoperatorio de las cardiopatias congénitas como la satu-
racion venosa y el lactato’. En esta cirugia con circulacion
extracorporea (CEC) se produce una respuesta inflamato-
ria consistente en hiperglucemia, aumento de la proteina C
reactiva (PCR), y elevacion de la troponina (Tp). El objetivo
de este estudio ha sido determinar la influencia que tienen
estos parametros en la morbilidad postoperatoria.

En una cohorte de 101 pacientes, se realizd en la UCI
pediatrica un estudio prospectivo y observacional. Los cri-
terios de inclusion fueron: a) edad > 1 mes, y b) intervencion
con CEC. Los criterios de exclusion fueron: a) denegacion del
consentimiento informado, y b) utilizacion de corticoides o
insulina.

Las variables preoperatorias fueron tipo de cardiopatia y
riesgo quirurgico (RACHS-1). Las variables del postoperato-
rio fueron glucemia (mg/dl), PCR (mg/l), y Tp (ng/l). Para
medirlas se realizaron 4 extracciones de sangre venosa: al
ingreso, a las 4 y 8h del ingreso, y a las 8h a.m. del dia
siguiente. La Tp que se determiné fue la «T ultrasensible»,
considerandose un valor patolégico una cifra superior a
100ng/l. Se determinaron ademas otras variables, como
tiempos de ventilacion mecanica y de estancia en la UCI.

Se diferenciaron los pacientes segiin el RACHS-1%, con-
siderandose que presentaban una elevada complejidad
quirdrgica (ECQ) cuando el RACHS-1 > 3. Una hiperglucemia
mantenida (HGM) se definié cuando la glucemia era supe-
rior a 126 mg/dl® en las 4 determinaciones. Se considerd
una ventilacion mecanica prolongada (VMP) la > a 72h; y
una estancia prolongada (EP) la > 5 dias.

Un total de 22 nifos (22%) presentaron una HGM que se
asocio6 con una EP (Chi-cuadrado =7,3; p <0,05). Los pacien-
tes que alcanzaron valores mas altos de Tp fueron los que
presentaron una VMP (Mann-Whitney =161; p<0,001), y una
EP (Mann-Whitney=518; p<0,001). Se encontrd, ademas,
una correlacion directa entre los niveles de Tp y los tiempos
de ventilacion mecanica (r=0,7; p<0,01) (fig. 1) y de estan-
cia (r=0,5; p<0,01).

El valor medio mas frecuente del RACHS-1 fue el grado 3
(42%). La escala RACHS-1 se correlaciono con los tiempos de
ventilacion mecanica (r=0,5; p<0,01), y una ECQ se asocid
con una EP (Chi-cuadrado=5,2; p<0,05). La PCR no tuvo
ninguna significacion estadistica.

En el analisis multivariante las variables que influyeron en
una VMP fueron: la edad y el peso (p<0,01), los tiempos de
CEC y de clampaje aortico (p<0,05), el RACHS-1 (p<0,05),
y los niveles de Tp (p<0,01). Las asociadas a una EP fueron:
la edad y el peso (p<0,01), los tiempos de CEC (p<0,01)
y de clampaje aortico (p <0,05), el RACHS-1 (p<0,01) y los
niveles de Tp (p<0,01).

Se realizd entonces un analisis multivariante para pre-
decir una VMP, donde resulto que solo la Tp fue significativa

(p<0,01). Al dicotomizar se puso de manifiesto que todas las
determinaciones de Tp fueron significativas para predecir
una VMP (fig. 2).

En el modelo predictivo para una EP resultaron significa-
tivas: el peso, los tiempos de CEC y de clampaje adrtico, y
de Tp a las 8h a.m. De entre todas ellas, solo la Tp a las
8h a.m. demostré una curva COR por encima de 0,75. Al
dicotomizar ocurrié también que todas las determinaciones
de Tp resultaron predictivas para una EP.

La técnica de CEC produce una respuesta sistémica con-
sistente en una estimulacion adrenérgica® y una activacion
inflamatoria descontrolada, produciéndose una hipergluce-
mia y una liberacion de mediadores de la inflamacion. La
relacion entre hiperglucemia y un mal prondstico no esta
clara, aunque en este estudio la HGM se ha asociado a una
EP (p<0,05).

La elevacion de la Tp se ha correlacionado con compli-
caciones postoperatorias® y su tendencia descendente es un
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Figura 1 Correlacion directa entre los niveles de troponina y

el tiempo de ventilacion mecanica. La troponina se expresa en
ng/l.
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Figura 2 Curva COR de la variable niveles de troponina para
predecir una ventilacion mecanica prolongada.
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dato de buen pronostico. En este estudio su aumento se ha
asociado a unos tiempos prolongados de ventilacion y de
estancia, siendo capaz de predecir una VMP (fig. 2) y una EP.
La escala RACHS-1 se correlacioné con el tiempo de ventila-
cion mecanica; y aquellos pacientes con una ECQ fueron los
que tuvieron una EP.

Como conclusiones se puede afirmar que la Tp es el
parametro que mejor nos predice la morbilidad postope-
ratoria. Lo que aporta este trabajo es que, una valoracion
multifactorial, es una herramienta Util para identificar nifos
en riesgo, como otros autores también lo han corroborado®.
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El diagnostico clinico-molecular
en la hipoplasia de
cartilago-pelo: dos nuevos casos

@ CrossMark

Clinical and molecular diagnostics of a
cartilage-hair hypoplasia: Two new cases

Sra. Editora:

El diagnéstico de la hipoplasia de cartilago-pelo o con-
drodisplasia metafisaria tipo McKusick (MIM 250250), se
establece por talla baja disarmoénica, fémur y tibia incur-
vados, falanges cortas y engrosadas, laxitud de ligamentos
con caracteristica limitacion a la extension de los codos
y pelo ralo, inicialmente descrito en poblacion amish
estadounidense’. Es debido a mutaciones en el gen RMRP
(MIM 157660; 9p13)2: gen nuclear no codificante que trans-
cribe para una cadena de ARN que forma parte del complejo
mitocondrial-RNasa-RMP participando en el ensamblaje de
los ribosomas y en la progresion del ciclo celular. Con patrén
de herencia recesiva, la severidad de las mutaciones da lugar
a una clinica muy variada (de mas leve a mas grave): displa-
sia metafisaria sin hipotricosis, hipoplasia de cartilago-pelo
y displasia anauxética®.

Caso 1

Varon de 7 meses, de padres sanos no consanguineos
espanoles. Nacio a las 40 semanas con 3.200g, 45cm y PC

de 36cm. Ingres6 a los 4 meses por gastroenteritis aguda.
A la exploracion presenta pelo ralo, escaso y fragil, acor-
tamiento de extremidades y fémures algo incurvados en
varo, manos con dedos cortos. Talla 65,5cm (—1,31DE) y
peso 7.850¢g (—0,72DE). Estudio dseo: acortamiento de los
huesos largos y ensanchamiento metafisario. Estudio inmu-
nitario: leucopenia con neutropenia moderada y linfopenia
(linfocitos T CD4 y B+ disminuidos); niveles disminuidos de
IgA siendo normales los de IgM e IgG. Con estos datos se
le diagnostico clinicamente de hipoplasia de pelo-cartilago.
A la edad de 3 anos se solicita el estudio del gen RMRP
revelando la presencia de 2 mutaciones en heterocigosis
[g.236A>G, paterno; g.260G>A, materno]. Este diagnos-
tico permitié el desarrollo de una sonda para detectar
la mutacién paterna en el ADN fetal en sangre materna
(técnica prenatal no invasiva) a las semanas de gestacion
8 y 10 en 2 gestaciones posteriores de esta pareja. En
la primera gestacion se detect6 la mutaciéon paterna en
el ADN fetal en sangre materna confirmado por amnio-
centesis (técnica invasiva) resultando el feto afecto. Se
decidié la interrupcién del embarazo. En la segunda ges-
tacion no se detecté la mutacion paterna y el estudio
prenatal invasivo lo confirmoé (feto sano no portador; publi-
cacion en proceso). A los 9 anos continda con talla baja
(108 cm, [—4,06 DE], peso 20kg [—2,25DE]), incurvamiento
en varo de las extremidades moderada con seguimiento en
rehabilitacion. Pelo ralo. Ha presentado 2 neumonias sin
identificacion de gérmenes. Esta correctamente vacunado
segun el calendario de su comunidad, presentando reac-
ciones febriles leves con las vacunas de virus vivos. Toma
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