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Corea tras circulacion a

cccccccc

extracorpérea en adultos:
breve revisién a propésito de
un caso

Chorea following extracorporeal circulation in
adults: A case report and brief literature
review

Sr. Editor:

La presentacion de corea como complicacion de cirugias car-
diopulmonares asociadas al uso de circulacion extracorporea
(CEC) e hipotermia se ha descrito clasicamente en nifios’,
siendo la literatura en adultos escasa.

Presentamos el caso de un varon de 75 afos que
desarrollé encefalopatia con corea generalizado tras ser
intervenido de sustitucion de valvula adrtica y revascu-
larizacion coronaria. La cirugia se realizd en condiciones
de hipotermia leve (30-32°c), con un tiempo en CEC
de 193min y clampaje aodrtico durante 140min. En
el postoperatorio el paciente no recupera el nivel de
consciencia por lo que se realiza una TC cerebral a
las 24h, que no muestra lesiones focales isquémicas
o hemorragicas y un electroencefalograma que registra
un patron delta generalizado compatible con encefa-
lopatia hipoxica. Una semana tras el procedimiento
comienza a presentar coreoatetosis que afecta a cara,
lengua, cuello, tronco y miembros, toda vez que se
mantiene la desconexion del medio (video-segmento 1).
Se realiza una RM cerebral 5 dias después del inicio
del corea, en la que se observan lesiones puntiformes
hiperintensas en T2 en ganglios basales sin restriccion
en secuencias de difusion. Los estudios de laboratorio
incluyendo metabolismo del cobre, frotis sanguineo, velo-
cidad de sedimentacion globular, funcién renal, hormonas
tiroideas y anticuerpos ASLO no mostraron hallazgos signi-
ficativos. Se descartd el consumo previo de neurolépticos
u otros bloqueantes dopaminérgicos. La encefalopatia se
resolvio, persistiendo el corea. Como tratamiento sinto-
matico se administré inicialmente haloperidol 5mg/8h
asociando amantadina 200mg/dia a los 4 dias. En ausen-
cia de mejoria, se sustituyeron por tetrabenazina a dosis
progresivas hasta 62,5mg/dia con remision completa a las
48h. Se disminuyé gradualmente hasta suspenderse en 2
semanas. Seis semanas después de la intervencion, el
paciente se mantenia asintomatico sin tratamiento (video-
segmento 2).

El corea post-CEC es una complicacion rara de las
cirugias a «corazén abierto» descrita clasicamente en
ninos con cardiopatias congénitas. Su incidencia varia del
1 al 18%2> habiéndose reducido gracias a los avances qui-
rirgicos y anestésicos que mejoran la perfusion cerebral
durante las intervenciones. Los sintomas pueden incluir

corea generalizado, disfagia, disartria e hipotonia y tipi-
camente comienzan de 3 a 12 dias tras el procedimiento,
siendo transitorios en la mitad de los casos*. De acuerdo a
la experiencia en ninos, se han propuesto como factores de
riesgo la duracion del paro circulatorio (clampaje adrtico)?,
el tiempo en CEC?, periodos prolongados en hipotermia pro-
funda (<20°C)>3, la estrategia alpha-stat en el manejo del
pH® y la cianosis o retraso del desarrollo previos®’. Med-
lock et al. plantearon una asociacion significativa entre
el tiempo de paro circulatorio, la hipotermia profunda y el
corea post-CEC?, sin embargo se han descrito casos tanto
en niflos* como adultos® sin estas condiciones. En adul-
tos, la literatura consiste en su mayoria en casos clinicos
aislados®~"" (tabla 1). Destaca el trabajo de Surie et al.’,
que describen una serie de 5 casos de corea post-CEC sobre
un total de 106 pacientes intervenidos de endarterectomia
pulmonar, asociandose esta complicacion a la duracion del
paro circulatorio y la velocidad del calentamiento tras la
hipotermia. La evolucion en adultos generalmente tiende
también hacia la resolucion completa en semanas o meses.
No obstante, en algunos casos”'" los sintomas persisten e
incluso se han descrito casos que han requerido estimu-
lacidon cerebral profunda del globo palido interno (GPi)'".
La presencia de nuevas lesiones isquémicas en los nicleos
basales reveladas mediante RM, podria asociarse al peor
pronostico de estos pacientes mas propio del corea vascu-
lar. Los mecanismos fisiopatologicos del corea post-CEC se
desconocen. Se ha sugerido un origen hipoxico-isquémico
relacionado con la reduccion del flujo cerebral durante la
cirugia3, que favoreceria un dafio reversible de los gan-
glios basales siendo el GPi especialmente vulnerable'”. La
disminucion de la inhibicion que ejerce el GPi sobre las
proyecciones talamo-corticales facilitaria el trastorno hiper-
cinético. Dicha disfuncion transitoria de los nlcleos basales
se ha demostrado por alteraciones en el PET-FDG cerebral
y los potenciales evocados somatosensoriales (PESS)°. Esta
relacion entre corea y PESS anormales ha sido previamente
descrita en la enfermedad de Huntington'®. Al margen de
la teoria hipoxico-isquémica se ha planteado una hipétesis
que considera el corea post-CEC como una forma de neu-
roacantocitosis adquirida debido al dafo traumatico de los
eritrocitos durante la CEC™.

En conclusion, el corea post-CEC es una complica-
cion poco frecuente de la cirugia cardiopulmonar cuyos
mecanismos se desconocen. Los neurolépticos y la tetrabe-
nazina son Utiles en el manejo sintomatico y el pronostico
suele ser favorable en ausencia de nuevas lesiones
isquémicas.

Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo
en su version electronica disponible en doi:10.1016/j.
nrl.2018.08.004
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Tabla 1 Resumen de casos clinicos publicados de corea post-CEC en adultos
Caso Sexo Edad Hipotermia Tiempo en Tiempo de paro Intervencion RM cerebral Tratamiento Duracion
(media + DE) CEC (min)  circulatorio
(min)
Passarin et al.® Mujer 52 Profunda NP NP Diseccion Normal Haloperidol Cuatro meses
(<20°C) aneurisma Ao
Surie et al.” Tres mujeres 45+12,3 Profunda 137 +£26 63126 Endarterectomia  Normal Haloperidol Cuatro semanas
(<20°C) pulmonar Artefacto Persistente
Dos varones movimiento
NP Una semana
Isquemia ganglios Persistente
basales
Normal Tres semanas
Saft et al.’ Varon 77 Moderada 144 74 Recambio valvula Normal Tetrabenazina Leve
(32°C) Ao y bypass persistente
coronario
Das et al.'® Mujer 24 NP NP NP Endarterectomia  Isquemia ganglios Risperidona Nueve meses
pulmonar basales
Bisciglia et al.® Mujer 73 No 68 34 Recambio valvula Normal Tiaprida Leve a los 7
hipotermia Ao meses
Aoyagi et al." Varoén 35 Profunda 85 85 Endarterectomia Isquemia severa  Refractario Severo
(<20°C) pulmonar ganglios basales  ECP-GPi persistente
Caso actual Varon 75 Moderada 193 140 Recambio valvula Isquemia antigua Tetrabenazina Seis semanas
(32°C) Ao y bypass ganglios basales
coronario

Ao: adrtica; CEC: circulacion extracorporea; DE: desviacion estandar; ECP: estimulacion cerebral profunda; GPi: globo palido interno; NP: datos no publicados; RM: resonancia magnética.
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No se puede hablar de MELAS m
sin porcentaje de -
heteroplasmia ni investigacion
multisistémica

No MELAS syndrome without heteroplasmy
levels or multisystem examination

Sr. Editor:

Hemos leido con interés el articulo de Perez Torre et al.’
acerca de un varén de 30anos de edad con sindrome de
MELAS debido a la variante m.3243A>G en el gen tARN(leu).
El paciente presentaba una inusual afectacion cerebral
global'. Tenemos al respecto los siguientes comentarios que
hacer.

Un déficit de este estudio es que no presenta porcentaje
de heteroplasmia. Generalmente existen dos poblaciones
diferentes de mitocondrias en las células de pacientes con
MELAS. Estan las mitocondrias que contienen mtADN tipo
salvaje y las mitocondrias que contienen el mtADN mutado.
Si el nimero de mtADN mutado excede de cierto nivel,
el paciente es entonces sintomatico. Por eso, hubiera sido
muy interesante conocer el porcentaje de heteroplasmia

en los foliculos pilosos, en las células de la mucosa bucal,
en los fibroblastos, en las células musculares y en las células
epiteliales del tracto urinario. El porcentaje de hetero-
plasmia varia no solo entre tejidos, sino también segun el
estadio de la enfermedad y entre los familiares en primer
grado?.

Un segundo déficit del estudio es que el paciente reci-
bi6 fenitoina (250 mg/dia) como tratamiento anticomicial.
Sin embargo, no se detalla si este tratamiento fue iniciado
después del primer episodio en enero del 2013 o durante
el segundo episodio en septiembre de 2013. Tampoco esta
claro por qué y cuando se anadieron levetirazepam, laco-
samida y clonazepam. Es bien conocido que la fenitoina
puede ser toxica para las mitocondrias, por lo que no
se recomienda como tratamiento anticomicial de primera
linea en las enfermedades mitocondriales®. Tampoco queda
claro por qué se prescribieron cuatro farmacos anticomi-
ciales. ;Era la epilepsia en este paciente refractaria al
tratamiento? ;Es posible que la fenitoina desencadenara el
status epiléptico occipital? Hubiera sido interesante saber
como se puso término al status epiléptico. ;Recibio el
paciente dieta cetogénica?

Un tercer déficit del estudio es que no aporta informacion
sobre la historia familiar. En casi dos tercios de los casos
las mutaciones mtADN son transmitidas por linea materna,
por lo que podemos esperar que la madre del caso clinico o
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