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deberse al papel crucial desempefiado por las enfermeras al
establecer un contacto mas estrecho con los pacientes. Ademas, el
contexto ambulatorio podria ser también un entorno mas relajado
y menos intimidatorio para el paciente.

Los datos relativos a la seguridad apuntan a que no hay un
riesgo adicional en las inserciones llevadas a cabo por enfermeras
cualificadas, ya que tan solo en 3 pacientes hubo dolor en el lugar
de insercion y se produjo 1 solo evento adverso relacionado con la
herida, lo cual confirma la baja tasa de complicaciones que se ha
descrito anteriormente en inserciones realizadas por enfermeras y
personal técnico especializado®.

La media de amplitud de la onda R de 0,60 mV respalda el éxito
agudo de la intervencion de insercion realizada por enfermeras.
Hubo ondas P visibles en el 95,0% de los pacientes en el momento
de insercion del dispositivo, lo cual contrasta con el 58% descrito
con el Reveal LINQ (Medtronic Inc, Estados Unidos)® y el 67-72%
observado con el BioMonitor 2°.

En conclusion, la insercion del monitor cardiaco implantable
miniaturizado BIOMONITOR III pueden llevarla a cabo de manera
eficiente y segura enfermeras cualificadas.
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Acidemia propionica: una causa poco habitual de
miocardiopatia dilatada y sindrome de QT largo

Propionic acidemia: a rare cause of dilated cardiomyopathy and
long QT syndrome

Sr. Editor:

Una de las causas poco habituales de miocardiopatia dilatada
(MD) son las acidemias organicas, un grupo de enfermedades
metabodlicas hereditarias caracterizadas por la acumulacion
excesiva de acidos organicos que producen una enfermedad
sistémica. Dentro de este grupo, la acidemia propionica es la que
mas frecuentemente produce afeccion cardiaca. Se presenta un
caso de MD con diagnostico de acidemia propidnica. La paciente

dio el consentimiento informado para la realizacion de las pruebas
y la publicacion del caso, que fue aprobada por el comité de ética de
nuestro centro.

Una mujer de 38 afios fue derivada a consultas de cardiologia
por hallazgo de una MD en un ecocardiograma. Entre los
antecedentes familiares, destaca un hermano diagnosticado de
una MD de etiologia no filiada, que fallecio a los 21 afios mientras
estaba en estudio para trasplante cardiaco (figura 1). Entre los
antecedentes personales, refiri6 episodios de crisis cetdsicas
hipoglucémicas en la infancia y destaco el diagnostico de una
enfermedad renal cronica de etiologia no aclarada en 2015. Por
progresion de la enfermedad renal, en 2019 se someti6 a trasplante
renal, sin complicaciones posteriores.

En el momento del diagndstico de la MD estaba en clase
funcional II de la New York Heart Association (NYHA), con el
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Figura 1. Arbol genealdgico (junio de 2022) y genes estudiados en el caso indice.

ventriculo izquierdo (VI) dilatado (diametro telediastdlico, 65 mm)
y esférico con disfuncion sistolica del VI grave (fraccion de eyeccion
del VI [FEVI], 33%) y déficit grave de relajaciéon con presiones de
llenado elevadas (E/E’, 14) (figura 2). En el ECG destacaba un
intervalo QTc largo (figura 2). La coronariografia no mostro
lesiones.

Se realiz6 estudio genético con panel general de MD (figura 1),
que resulto6 negativo. En tratamiento farmacologico optimizado, no
ha tenido descompensaciones de la insuficiencia cardiaca; en
marzo de 2021 se encontraba en clase funcional NYHA I, consiguio
una remision parcial ecocardiografica, con un VI ligeramente
dilatado (didmetro telediastdlico, 59 mm) con una FEVI recuperada
(FEVI del 55%), normalizacion diastélica (E/E’, 7) pero con strain
longitudinal global disminuido (figura 2). Su electrocardiografia
mejor6 y presentaba un acortamiento del QT (figura 2).

En julio de 2021 ingres6 en psiquiatria por alteracion de la
conducta. En laresonancia cerebral se observo una hiperseial en
los ganglios basales, por lo que se la derivé a neurologia. En el
estudio etiol6gico, se analizaron acidos organicos en orina;
destacaba un aumento del acido 3-hidroxipropionico
(146 mmol/mol creatinina; normal, < 5) y el acido metilcitrico

(99 mmol/mol creatinina; normal, < 5), con cifras normales de
acido metilmalénico. En el estudio genético de secuenciacion
exomica dirigido a genes relacionados con trastornos del
metabolismo del propionato y la biotina, se observaron
2 mutaciones en heterocigosis en el gen PCCB (figura 1); ambas
estan descritas en la Human Gene Mutation Database, y los
predictores de patogenicidad, segln los criterios del American
College of Medical Genetics, las clasifican como variantes
patogénicas, por lo que se confirmé el diagnoéstico de acidemia
propidnica.

La acidemia propionica es una enfermedad hereditaria auto-
sbmica recesiva caracterizada por la acumulacién de propionato y
sus metabolitos debida a mutaciones en la propionil-CoA
carboxilasa (PCC), una enzima mitocondrial que cataliza una
reaccion previa a la entrada en el ciclo de Krebs. La enzima PCC esta
compuesta por subunidades PCCA y PCCB, codificadas por los genes
PCCA y PCCB. La acidemia propi6nica puede resultar de mutaciones
en estos genes.

Clinicamente produce afeccién crénica multiorganica, asi como
crisis cetosicas hipoglucémicas ante precipitantes (infecciones o
ayuno)'.
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Figura 2. A: en 2019 se observo en el ecocardiograma un strain global longitudinal (GLS) de -9% y en el electrocardiograma, un QTc de 485 ms (féormula de Bazett).
B: en 2021 se observo en el ecocardiograma una mejoria del GLS (-14%) y del QTc (436 ms).

La afeccion cardiaca es frecuente en forma de miocardiopatia y
sindrome de QT largo. La miocardiopatia se produce en un 25% de
los casos?, con una media de edad a la presentacion de 7 afios’,
puede ser la Ginica manifestacion de la enfermedad y la forma mas
frecuente de presentacién es la MD (> 90%)°. El sindrome de QT
largo tiene una incidencia variable (22-70%)! y aumenta con la
edad. Tanto la miocardiopatia como el QT largo se producen por los
efectos toxicos del propionato y sus metabolitos. El pronostico de
los pacientes con miocardiopatia es malo: la mortalidad es del 50%
debido a la progresién de la miocardiopatia?, asi como por muerte
stbita por arritmias ventriculares. Algunos casos han requerido
trasplante cardiaco”.

El diagnostico se basa en un estudio de acidos organicos en
orina en el que se observaran cifras elevadas de 3-hidroxipropio-
nato y 2-metilcitrato con valores normales de acido metilmal6-
nico'. El diagnéstico de confirmacién es genético mediante la
deteccion de variantes patogénicas de los genes PCCA o PCCB. Cabe
destacar que dichos genes no estan incluidos en el panel de MD
recomendado®. Al tratarse de una enfermedad de dificil sospecha
clinica, que produce una enfermedad sistémica y con un
comportamiento agresivo en el corazon, algunos estudios indican
que estos genes deberian incluirse en el panel general de MD para
lograr un diagnéstico precoz®.

Se debe sospechar una acidemia propidnica ante un caso de MD
que se acompaiie de QT largo, sintomas neurolégicos agudos o
intermitentes, crisis cetosicas hipoglucémicas y antecedentes
familiares de miocardiopatia o muerte sibita.
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Trasplante bipulmonar en hipertension arterial R

pulmonar relacionada con cardiopatias congénitas El

Double lung transplantation in pulmonary arterial hypertension
associated with congenital heart disease

Sr. Editor:

La hipertension arterial pulmonar (HAP) afecta a casi un 4% de
los pacientes con cardiopatias congénitas (CC)!, por lo que
empeora su pronostico. Tras el tratamiento vasodilatador pulmo-
nar, el trasplante bipulmonar, y en muchas ocasiones el
cardiopulmonar, suponen el Gltimo escalon terapéutico. Sin
embargo, este Gltimo resulta cada vez mas limitado por la escasez
de o6rganos y el alto riesgo del procedimiento.

En este trabajo se analizan retrospectivamente los casos de
HAP-CC de nuestro centro sometidos a trasplante bipulmonar
desde septiembre de 2010 hasta enero de 2022. Es la primera
serie descrita en nuestro pais. La indicacion de trasplante fue la
HAP en situacion de alto riesgo pese al tratamiento médico
optimizado con triple terapia vasodilatadora, incluidas prosta-
ciclinas intravenosas. Durante el tiempo registrado, se considerd
para trasplante a 12 de los 135 pacientes con HAP-CC seguidos
en la unidad (figura 1). Se realizaron 6 trasplantes bipulmonares,
lo que representa el 13% de los trasplantes bipulmonares por
HAP realizados en nuestro centro en el periodo recogido. Los
pacientes dieron su consentimiento informado para la inter-
vencion y la publicacion del proyecto. La media de edad fue de
39 4+ 10 afios y el 67% eran mujeres. Todos los pacientes habian

sufrido antes insuficiencia cardiaca. Cuatro pacientes tuvieron
aleteo auricular tipico, por lo que se realiz6 ablacion del istmo
cavotricuspideo, con posterior recurrencia arritmica en 2: un
aleteo atipico incisional y una fibrilacion auricular. Cuatro
pacientes presentaban aneurisma del tronco de la arteria pulmonar
con un didmetro maximo de 53 mm; uno de ellos complicado con
compresion extrinseca sintomatica del tronco coronario izquierdo
que precis6 implante de stent intracoronario, y otro con trombosis
in situ en el tronco de la arteria pulmonar. Por Gltimo, un paciente
present6 hemoptisis amenazante que precisé de embolizacién de
ramas bronquiales. En cuanto a la etiologia de la HAP-CC, 2 de los
pacientes presentaban HAP residual tras el cierre del defecto
intracardiaco afios antes y los 4 restantes presentaban un shunt
intracardiaco incidental. En cuanto a las particularidades técnicas
del procedimiento, en los 2 casos ya sometidos a cirugia cardiaca
para el cierre de shunt, ante la sospecha de adherencias, se realizo
una canulacién de la circulacion extracorpérea a través de los vasos
femorales, mientras que en el resto se practicé una canulacion
central. En los pacientes con defectos abiertos, el cierre tuvo lugar
en el mismo procedimiento que el trasplante, a excepcion de una
comunicacién interventricular restrictiva que se dejo sin cerrar.
Dicho cierre no aumentd significativamente el tiempo de circu-
laciéon extracorpérea (284 min sin cierre frente a 299 min con
cierre). Los aneurismas pulmonares supusieron una mayor
complejidad de la anastomosis arterial, mientras que la trombosis
in situ no requirié6 modificar el procedimiento. Hubo 2 complica-
ciones graves tras la cirugia: en un paciente se desarroll6 un edema
intersticial pulmonar que prolongd la intubaciéon y requirio
hemofiltro; otro paciente sufrié una hemorragia con repercusion

135 pacientes con
HAP-CC en nuestro
centro

5 4

12 pacientes
considerados para
trasplante (HAP
avanzada)

2 pacientes desestimados:

- 1 paciente por colaterales abundantes
- 1 paciente por histocompatibilidad

!

!

8 pacientes para trasplante bipulmonar
- 6 pacientes trasplantados
- 2 pacientes en lista

2 pacientes para trasplante cardiopulmonar por

diseccion de arterias pulmonares
- 1 paciente trasplantado
- 1 paciente en lista

Figura 1. Flujo de pacientes con HAP-CC seleccionados para trasplante bipulmonar. HAP-CC: hipertension arterial pulmonar asociada con cardiopatias congénitas;

Tx: trasplante.
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