NoTta CLINICA

M. Hortelano L 6pez, V. Nebreda Pérez,
C. Reig del Moral, J. Garcia Vel&zquez,
M. HerreraMartin, P. Cuadrado Bello

An Esp Pediatr 1996;44:515-516

Introduccion

L os espasmos infantiles son manifestaciones epilépticas que
se presentan casi exclusivamente en €l primer afio de vida, re-
sistentes a mltiples farmacos anticonvulsivantes pero que en
muchos casos responden al tratamiento con corticoides o cor-
ticotropina. A pesar de su morbilidad, mortalidad y mal pro-
ndstico, la eficacia de un tratamiento precoz hace que seauna
enfermedad que deba ser considerada como una urgencia médi-
ca®.

Se han descrito diversos efectos secundarios por la cortico-
tropina: infecciones, hemorragia intracraneal, osteoporosis, tras-
tornos electroliticos, muerte stbita hirsutismo, dermatitis sebo-
rreica, cambios cushingoides y pigmentacion cutanea?. Y enla
Ultima década se han comunicado casos de hipertrofia cardiaca du-
rante el tratamiento de espasmos infantiles con corticotropina®.

Presentamos un caso de cardiomiohipertrofia durante el tra-
tamiento con corticotropina en un lactante con espasmos in-
fantiles, que regresd totalmente a suprimir dicho tratamiento.

Caso clinico

Varén de 12 meses de edad, peso 9.520 g (pc25), talla 77 cm
(pc75), PC de 47,5 cm (pc50), con fontanelade 2,5 x 2 cm nor-
motensa, que desde |os 9 meses de edad ha presentado crisis com-
patibles con espasmos en flexion. Carece de antecedentes fami-
liares de epilepsiay miocardiopatia. Presentaba un ligero retra-
S0 psicomotor, sin alteraciones cutaneas y en e EEG mostraba
un trazado de hipsarritmia. La TA a ingreso era de 100/60. Se
inicio tratamiento con nitrazepam (0,5 mg/kg/24h) y ACTH i.m.
(5-10 Ul/kg/24h), comenzando por 20 Ul/dia, paraincrementar
en 10 Ul cada 5 dias mientras persistieron |os espasmos en fle-
xién. Los controles analiticosy de TA se mantienen en rango
de normalidad hasta que alas 4 semanas de iniciada la terapia
con ACTH, presenta TA sistdlicas de 130 mmHg, manteniéndo-
se siempre sobre estas cifras, a pesar de que por esta complica-
ciény laausenciade crisisenlos Ultimos 4 dias, seiniciarades-
censo paulatino deladosisde ACTH, arazén de 10 unidades ca-
da2 dias. A las 8 semanas del inicio de laterapiacon ACTH,
aparece un soplo sistélico en foco mitral, presentando un indice
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cardiotorédcico de 0,62, y unahipertrofia de ventriculo izquierdo
en ECG. Sedigitalizay se administradiurético y, ante la sospe-
cha de miocardiopatia secundaria es enviado para completar su
estudio (Dra. Quero y Dr. Casanova) a la Unidad Médico-
Quirdrgicade Cardiologia Pediatricadel Centro Especial Ramén
y Cajal. Los estudios ecocardiograficos mostraron una hiper-
trofia concéntrica de ventriculo izquierdo sin imagenes asimé-
tricas, ocasionando ligera disminucion de lacavidad ventricular,
aconsejandose solamente diurético. A las 4 semanas de haber ce-
sado laterapiacon ACTH, se normalizaron las TA, la cardio-
megalia (indice cardiotorécico de 0,53), el ECG, y la ecocar-
diografia, persistiendo lanormalidad clinicaen controles poste-
riores.

Discusion

Lamiocardiopatia hipertréfica es unalesion cardiaca carac-
terizada por hipertrofia de la masa muscular del ventriculo iz-
quierdo en ausencia de una causa definida®. Se han descrito tam-
hién miocardiopatias hipertréficas secundarias®. Tackey cals.
en 1983y Lang y cols. en 1985 describieron |os primeros casos
de hipertrofia cardiaca anormal durante €l tratamiento de es-
pasmosinfantiles con corticotropina. En 1993 Bobeley cols. pu-
blican un estudio prospectivo de 13 pacientes que presentaron
miocardiopatia hipertréfica, de un grupo de 18 nifios tratados
con corticotropina por espasmos infantilesd.

La hipertension arterial aparece como una variable comin
en €l paciente que desarrolla cardiomiopatia hipertréfica. Enla
serie de Bobele y cols®. la TA no ascendid antes de las 8 se-
manas deiniciado el tratamiento con corticotroping, definiendo
hipertension sistdlica en su estudio prospectivo como una pre-
sién sistélica superior a 120 mmHg. Nuestro paciente partiendo
de TA de 80/40'y 100/60, alas 4 semanas de tratamiento inicié
tensiones sistdlicas de 130 y 150 mm Hg, mantenidas en con-
troles sucesivos. Similar latencia observaron dichos autores pa-
rael desarrrollo delos cambios cardiacos en el ecocardiograma.
Nuestro paciente present6 soplo sistélico mitral, cardiomega
lia e hipertrofia de ventriculo izquierdo en €l ECG alas 8 se-
manas deiniciado e tratamiento, detectdndose en ese momen-
to la hipertrofia concéntrica de ventriculo izquierdo.

El mecanismo fisiopatolégico por el cual la corticotropina
induce la cardiomiopatia hipertréfica es desconocido. Los cor-
ticoidesy la corticotropina pueden ser causa de hipertrofiamio-
cardica concéntrica o generalizada como resultado de retencién
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defluidos, y edema miocérdico, depdsito de glucégeno o indi-
rectamente como respuesta ala hipertension sistémica. Pero Lang
y cols. en 1984 habian descrito la aparicién de hipertrofia car-
diaca tan pronto como alos 4 dias de lainiciacion de la cor-
ticotropina, mucho antes del comienzo de la hipertension arte-
rial. Young y cols. en 1987 reducen la dosis de corticotropina
y normalizan lapresidn sanguinea, pero su paciente presenté cam-
hios ecocardiograficos alas 8 semanas®. Kohyamay cols®. des-
criben cardiomiopatia hipertrofia por altos niveles de corticotro-
pinaenddgenay presion sanguineabaja. Bostony cals., en 1994,
describen un caso de miocardiopatia en una nifia afecta de HSC
por déficit de 21 - hidroxilasa, con normotensién y niveles bajos
de cortisol, situacion esta que provoca un aumento de la secre-
cién de corticotropina endogena™. Ha sido comunicada cardio-
miohipertrofia asociada a tratamiento con dexametasonaen dis-
plasia broncopulmonar, como muestrade laaccion directadelos
corticoides, sin intervencion de corticotropina.

Lacardiomiohipertrofiainducida por corticotropina parece te-
ner un favorable pronostico®. Esto contrasta con la cardiomio-
patia hipertréfica de lainfancia, que muestra una alta mortalidad
tras seguimiento a largo plazo®. En nuestro paciente alas 4 se-
manas de cesado € tratamiento desaparecid la cardiomiopatia, per-
sistiendo lanormalidad durante un seguimiento alargo plazo.

Seguin los conocimientos actuales, el desarrollo de hiper-
tension arterial en nifios tratados con corticotropina se asociaen
un alto nimero de pacientes a cardiomiopatia hipertréfica. La
elevacion delapresion arterial y los cambios ecocardiogréficos
pueden ocurrir tarde, 2 meses 0 masen € curso delaterapiacon
corticotropina. Se recomienda monitorizar la presion arterial y
los estudios rutinarios de ecocardiograma entre las 4 y 6 sema-
nas después deiniciadalaterapia. Enlamayoriadelos casosla
hipertension y la cardiomiopatia hipertréfica pueden resolverse
tras un corto periodo de tiempo de haber cesado la terapia con
corticotropina.
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Dada |a elevada frecuencia de efectos secundarios por cor-
ticotropinaen el tratamiento de los espasmos infantiles, en el
momento actua se inicia tratamiento con vigabatrina®?. o val-
proato sodico a dosis altas, reservando el ACTH como ter-
ceraopcion en € caso de resistencia a dichos farmacos.
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