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Tabla 1
Antiarritmicos y seguridad en porfirias agudas
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Farmacos antiarritmicos

Seguridad/porfirinogenicidad

Alternativa

Clase Ia

No seguros

Bloqueadores beta

Quinidina, procainamida

Porfirinogénicos

Clase Ib No seguros Bloqueadores beta
Lidocaina Porfirinogénico
Mexiletina Posiblemente porfirinogénico

Clase Ic No seguros Bloqueadores beta

Flecainida, propafenona

Posiblemente porfirinogénicos

Clase Il

Seguros

Bloqueadores beta

No porfirinogénicos

Clase III

No seguros

Sotalol

Amiodarona, ibutilida

Probablemente porfirinogénicos

Clase IV

No seguros

Bloqueadores beta

Verapamilo, diltiazem

Probablemente porfirinogénicos

Digoxina

Otros

Seguros

Digoxina, adenosina

No porfirinogénicos

Las PHA se caracterizan por crisis agudas de porfiria (CAP)
que, si no son correctamente tratadas, pueden incluso causar la
muerte del paciente. Debido a la baja incidencia de CAP en
Espafia, es improbable que los sanitarios que atienden al
enfermo que presenta su primera CAP la reconozcan como
tal y, por lo tanto, es frecuente que no sean adecuadamente
tratados e incluso se administren farmacos capaces de agravar el
ataque.

En el caso de la PV, la exposicién a farmacos tiene un papel
importante!. Segiin las recomendaciones de European Porphyria
Initiative, los antiarritmicos de clase Ic estidn catalogados como
posiblemente porfirindgenos y la amiodarona, como probable-
mente porfirinégena®>. Aunque la prevalencia de FA es baja en las
PHA*, se ha demostrado que existe una asociacién significativa en
su aparicion. El arsenal antiarritmico en estos pacientes es escaso,
pues la mayoria de los farmacos no son seguros y su utilizacion
puede producir CAP (tabla 1). Todos los registros incluyen los
bloqueadores beta como los antiarritmicos a utilizar en FA, sobre
todo para el control de la frecuencia, mientras que en la prevencion
de recurrencias s6lo el sotalol parece seguro. Tanto la digoxina
como la adenosina no han mostrado toxicidad y se pueden utilizar
en arritmias supraventriculares en pacientes con PHA. Respecto a
la amiodarona, en contradiccibn, existe un trabajo del grupo de
Méndez et al que la cataloga como segura tras estudiar a
17 pacientes con porfiria aguda intermitente que utilizaron
amiodarona entre 2 y 20 afios°. Respecto a los firmacos del grupo
Ic, no hemos encontrado en la literatura ningin ataque descrito de
PAH asociado. En pacientes con porfirias y FA en quienes se
pretenda control del ritmo, se podria proponer la ablacion
percutanea®.
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Una extraiia etiologia para el QT largo
An Unusual Etiology for Long QT

Sra. Editora:

El sindrome de QT largo se caracteriza por una prolongacion del
intervalo QT en el electrocardiograma (ECG), definido como un QT
corregido > 450 ms en varones y > 470 ms en mujeres’, que
predispone al desarrollo de arritmias ventriculares del tipo torsade

de pointes. Se diferencian dos grandes grupos: el QT largo
congénito, asociado con mutaciones en determinados genes, y la
variante adquirida, asociada con factores ambientales?.

La principal causa de QT largo adquirido es farmacologica, y hay
gran variedad de farmacos asociados con prolongacion del intervalo
QT3. Otras causas incluyen los trastornos electroliticos (fundamen-
talmente hipopotasemia, hipomagnesemia e hipocalcemia), toxicos
como los organofosforados, dietas proteicas liquidas, trastornos
endocrinos como el hipotiroidismo* o el feocromocitoma, la
inanicion, la anorexia nerviosa o en relacion con bradiarritmias.
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Figura 1. A: electrocardiograma en presencia de intensa hipopotasemia con prolongacioén del intervalo QT. B: electrocardiograma tras la resolucién de la

hipopotasemia con intervalo QT normal.

Presentamos el caso de un vardén de raza blanca y 50 afios de
edad que ingresé por haber sufrido un episodio sincopal mientras
conducia, con accidente de trafico secundario a aquel. Como Gnico
antecedente de interés presentaba hipertension arterial diagnos-
ticada 3 meses antes, por lo que habia iniciado tratamiento con
amlodipino 5, valsartan 160 e hidroclorotiazida 12,5, con adecuado
control. Desde entonces referia sensacién continua de sed, poliuria
y polidipsia, sin haber presentado previamente mareo ni sincope.

A su llegada a urgencias, se encontraba consciente y orientado,
con Glasgow 15, presion arterial de 150/90 mmHg y frecuencia
cardiaca en 59 Ipm. La exploracion cardiorrespiratoria y neuro-
l6gica fue normal. En el ECG se objetivo ritmo sinusal con una
prolongacién muy significativa del intervalo QT, y el QT corregido
mediante la formula de Bazzet de 600 ms (fig. 1A). En la analitica
destacaba una marcada alteracion electrolitica con hipopotasemia
(2,1 mEq/1) e hipernatremia (150 mEq/1). El magnesio era normal y
la gasometria arterial mostraba ligera alcalosis (pH 7,5). Ante estos
hallazgos, se ingres6 al paciente en la unidad de intermedios
cardioldgicos para monitorizaciéon con la sospecha inicial de
trastorno del eje renina-angiotensina-aldosterona como causa del
cuadro.

Se necesitaron altas dosis de suplementos de potasio para
corregir la hipopotasemia, con normalizaciobn progresiva de
la duracion del intervalo QT hasta recuperar valores dentro de la
normalidad (fig. 1B). Para el control de la hipertension arterial se
utilizaron inicialmente antagonistas del calcio y bloqueadores alfa,
que obtuvieron un control suboptimo, y fue necesario afadir
inhibidores de la enzima de conversion de la angiotensina y
antialdosterénicos, una vez realizados los estudios hormonales,
para lograr un adecuado control.

Se realiz6 un ecocardiograma transtoracico, que descart6é una
cardiopatia estructural. Con vistas al diagnoéstico etioldgico, se
realizé un estudio de funcion suprarrenal —que mostré concen-
traciones plasmaticas de aldosterona elevadas, con actividad de la
renina plasmatica suprimida— y una tomografia computarizada
toracoabdominal, que evidenci6 una tumoracion homogénea
lobulada de 6,8 x 6,2 x 4 cm dependiente de la glandula
suprarrenal izquierda (fig. 2A) y que no afectaba a otros érganos,
por lo que se lleg6 al diagnostico de hiperaldosteronismo primario
en relaci6én con masa suprarrenal izquierda.

En la monitorizaciéon present6 inicialmente abundantes extra-
sistoles ventriculares de diferentes morfologias, con dobletes y
tripletes, pero sin eventos arritmicos sostenidos, que fueron
remitiendo progresivamente con la normalizacion del QT. En
situacion estable, fue dado de alta con suplementos de potasio y el
tratamiento antihipertensivo, pendiente de intervencién quirar-
gica de la masa suprarrenal.

El paciente se mantuvo asintomatico, y se realizé un control
analitico estricto para mantener los iones dentro de la
normalidad. Se realiz6 una resonancia magnética preoperatoria,
que demostré un realce heterogéneo de la tumoracion con
gadolinio y la presencia de pequefias adenopatias en retrope-
ritoneo (fig. 2B). De manera programada, se intervino quirargi-
camente al paciente para exéresis de la tumoracién suprarrenal
izquierda y linfadenectomia asociada. La anatomia patolégica
(figs. 2C y D) caracteriz6 la masa como carcinoma de corteza
suprarrenal sin evidencia de metastasis en los ganglios
linfaticos. Al microscopio, presentaba una arquitectura variable;
estaba formado por células de citoplasma claro con importante
pleomorfismo nuclear, zonas de necrosis y mitosis frecuentes,
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Figura 2. Imagen de tomografia computarizada (A) y resonancia magnética (B) de la masa suprarrenal izquierda. Imagen macroscopica (C) y microscopica (D) de la

tumoracién. D: derecha; I: izquierda.

algunas atipicas. Ademas se observo invasion de la capsula, sin
invasion venosa. Tras la intervencion, se normalizaron los
electrolitos y las cifras de presion arterial, por lo que se pudo
suspender tanto los suplementos de potasio como el tratamiento
antihipertensivo.

Nuestro paciente presentaba una prolongacién adquirida del
intervalo QT en relacion con una intensa hipopotasemia, y
recuperd los valores normales tras corregirse el trastorno electro-
litico. En este contexto clinico, asumimos que el sincope del
paciente fue secundario a un evento arritmico del tipo torsade de
pointes en relacién con la intensa hipopotasemia. Como etiologia
de esta, se confirmé la sospecha inicial y se llego al diagndstico de
hiperaldosteronismo primario secundario a carcinoma de corteza
suprarrenal.

El carcinoma suprarrenal es una entidad muy agresiva y poco
frecuente, con una incidencia descrita de 1-2 casos/millon de
habitantes/afio®. Aproximadamente un 60% de ellos son funcio-
nantes, y la presentacién mas frecuente es el sindrome de
Cushing. El carcinoma suprarrenal como causa de hiperaldoste-
ronismo primario es extremadamente raro, con una incidencia de
un 1-3% del total de casos®. La reseccién quirtrgica completa
tanto del tumor como de las adenopatias locales es el nico
tratamiento que se ha demostrado eficaz. La presentacion como
hiperaldosteronismo primario podria determinar un diagnostico
mas temprano y permitir una intervenciéon precoz sobre la
neoplasia.
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