Edema agudo de pulmdn secundario
a gestacion, en una paciente con
enfermedad mitocondrial tipo
MELAS

Sra. Editora:

El sindrome MELAS (encefalopatia mitocon-
drial, acidosis lactica y episodios stroke-like) es una
enfermedad mitocondrial entre cuyas manifesta-
ciones cardiacas destacan las alteraciones de la con-
duccion y la miocardiopatia hipertrofica (mas fre-
cuente) o dilatada.

Mujer embarazada, de 23 anos, en seguimiento
por consultas de neurologia y cardiologia por po-
sible enfermedad mitocondrial (talla baja, sordera y
sindrome de Wolff-Parkinson-White asintomatico),
con ecocardiografia con hipertrofia ventricular con-
céntrica y funcioén ventricular normal, sin otros an-
tecedentes cardiovasculares de interés. Madre falle-
cida a los 42 afios, diagnosticada de sindrome
MELAS, con miocardiopatia hipertréfica, multi-
ples episodios de edema agudo de pulmon, sordera
e ictus de repeticion. Abuela fallecida en la cuarta
década de la vida por causa cardioldgica no especi-
ficada.

A partir de la semana 20 de gestacion comenzé
con episodios de dificultad respiratoria, acompa-
flada ocasionalmente de dolor toracico tipico. En la
semana 23 presenté un nuevo episodio de disnea,
con tos y dolor en el hemitérax derecho de caracte-
risticas pleuriticas, por lo que acudi6 a urgencias de
maternidad, y quedo ingresada.

En la exploracion fisica destacaba palidez, ingur-
gitacion yugular, tonos taquicardicos sin soplos y
estertores crepitantes bilaterales en la auscultacion.
En el electrocardiograma (ECG) se objetivd ritmo
sinusal a 130 lat/min, PR de 0,04 s y onda delta. En
la analitica destacaban: creatinina, 1,4 mg/dl; tro-
ponina I, 4,42 ng/ml; leucocitos, 14.370/ul (neutré-
filos, 13.520/ul, sin cayados). En la gasometria arte-
rial basal presentaba pCO,, 24 mmHg; pO?
45 mmHg, y pH, 7,44.

Tras 24 h de ingreso, su estado empeord y en la
radiografia de térax se objetivd un patrén de edema
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agudo de pulmoén por lo que requiridé intubacion
orotraqueal y ventilacidn mecanica invasiva. Se rea-
liz6 ecocardiograma (fig. 1) en que se objetivd un
ventriculo izquierdo con hipertrofia concéntrica y
funcion sistolica severamente deprimida (FE, 30%).
Se inicidé tratamiento con perfusiones de furose-
mida, nitroglicerina y dopamina a dosis diurética.
A los 4 dias de su ingreso en la unidad de cui-
dados intensivos, se constatd la muerte fetal y se
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Fig. 1. Ecocardiografias realizadas durante el evento agudo, donde se ob-
jetiva una mejoria importante de la funcion sistélica. A: durante el ingreso,
en modo M. B: tras el alta hospitalaria, en modo M. C: tras el alta, en modo
2D.
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produjo la expulsion, con posterior extraccion de
placenta y legrado. El décimo dia se completo la ex-
tubacién. En ecocardiograma de control mostro
mejoria de la funcién ventricular (FE, 45%). En el
ECG basal se objetivd ritmo sinusal a 90 lat/min,
con PR corto y onda delta (fig. 2).

Después del alta, el servicio de hematologia con-
tinu6 el estudio ambulatorio de la paciente, que
constato6 la presencia de anticoagulante lupico y re-
sistencia a la proteina C activada. Paralelamente,
en consultas externas de neurologia se completd el
estudio genético, que confirmo el diagnostico de
sindrome MELAS con la mutacién A3243G en el
ADN mitocondrial (muestra sanguinea). Tras
5 afios de seguimiento en la consulta de cardiologia,
la funcion ventricular se ha mantenido normal (FE
> 55%) sin nuevos datos de insuficiencia cardiaca.

La combinacion de miopatia mitocondrial, ence-
falopatia, acidosis lactica y episodios tipo ictus
constituye una de las enfermedades mitocondriales
denominada MELAS!. Se hereda exclusivamente de
la madre y el 80% se debe a una mutacion del nu-
cledtido A3243G del gen ARNt del ADN mitocon-
drial. Otras manifestaciones clinicas son sordera,
diabetes, distonia, talla corta y manifestaciones car-
diovasculares que incluyen miocardiopatia dilatada
e hipertroéfica, alteracion de la conduccion y sin-
drome de Wolff-Parkinson-White?.

Es conocido que el embarazo conlleva cambios
metabolicos y hemodinamicos que conducen a un
incremento de la funciéon mitocondrial para generar
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Fig. 2. Electrocardiograma con el patron tipico de onda delta en el sindrome de Wolff-Parkinson-White.

mas energia’. En los casos de enfermedad mitocon-
drial, se exacerba la disfuncién, lo que conlleva un
empeoramiento de la clinica que, en nuestra pa-
ciente, desencadend un fallo cardiaco con disfun-
cion ventricular que se resolvid progresivamente
tras la muerte del feto y su expulsion.

No esta clara la relacion entre la presencia de anti-
coagulante Iupico y el aborto en este tipo de pa-
cientes*. Sin embargo, algunos estudios demuestran
un aumento del estrés oxidativo en su presencia’, lo
que supone una situacion desfavorable cuando co-
existe una enfermedad mitocondrial como el MELAS.

Hay muy pocos casos descritos de empeora-
miento de las enfermedades mitocondriales por el
embarazo?®, y hay que considerarlo un factor de alto
riesgo para estas pacientes.

Miriam V. Sanchez y Rafael Romero
Servicio de Cardiologia. Hospital Universitario Nuestra Sefiora
de Candelaria. Santa Cruz de Tenerife. Espafa.
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