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ANTECEDENTES y FUNDAMENTO TEORICO

El desarrollo del corazén vy los grandes vasos es complejo  y por ello, las matformaciones
congénifas son relalivamente comunes. La frecuencia global de cardiopatias congénitas es de 0.7 por
100 en los productos nacidos vivos y de 2.7 por 100 en los productos nacidos muertos. Las formas

anatomcas inds frecuentes son:

a) Defectos del Tabique Interauncular e interventricular

b) Anomalias del Arco Adrtico

¢) Anomalias en la divisidon del Tronco Arterioso. (1)

Los pacientes con esas alteraciones cursan con hipoperfusion sistémica y/o hipertension pulmonar
y/o dilatacion de ariculas cardiacas ; habitualmente tienen  niveles normales de saturacién de
oxigeno y de sodio séricos. Las alteraciones funcionales descritas son detectadas por el aparato
yuxtaglomerular (AYG) el cua! desempefia una funcion homeostatica en el balance hidro-
electrolitico a través del sisterna Renina- Angiotensina- Aldosterona.

El AYG esta constituido por células de misculo liso modificado que conforman la media de la
anteriola aferente del glomérulo. La produccién de renina es una funcion endocring de estas células.
Por medio de la elaboracién de renina el niion tnduce la formacién de angiotensina I la cual por
efecto de la enzima convertasa da origen a la angiotensina I} que es un potente vasoconstrictor que
aumenta la resistencia penifénca y también estimula la produccion y liberacion de aldosterona por
las suprarrenales, la cual actila reteniendo sodio y agua para de esta inaniera elevar el gasto cardiaco,

estas dos acciones tienden a elevar la presion sanguinea y la volemia.(2).



La hiperplasta del AYG se ha observado en padecimientos que cursan con disminucion del flujo
sanguineo renal o excrecién aumentada de sodio | sin embargo. se encuentra en ofras condiciones en
las que participa la volemia, la presion, la saturacion de oxigeno o el volumen de las auriculas

carcdhacas (Tabla 1) .

Coadiciones que cursan con hiperplasia del aparato yuxtaglomerufar
1.- Estenosis de !a arteria renal
2.- Sindrome de Bartter
3.- Hipoflujo renal
* apatoémico
« funcional (choque)
4.- Sindrome de Addison
5.- Dilatacion avricular cardiaca
6.- Hipertension pulmonar cronica

tabla |

Se ha asociado también con et uso de farmacos inhibidores de la accion de la aldosterona. Tambicn
s¢ ha descrito en pacientes con insuficiencia cardiaca ; en este grupo de sujetos el mecanismo de la
hiperplasia de! AYG es poco claro, aunque quizis se encuentre relacionado con la produccion del
Péptido Atrial Natriurético, cuya produccién y liberacion se estimula por la dilatacion auricular (3).

La hiperplasia prominente del AYG se ha documentado tadicionalmente en pacientes que cursan
con estenosis de la arteria renal o de la aorta suprarrenal y en pacientes con sindrome de Bartter, en
esta ultima condicién clinica existe un defecto en la reabsorcion de cloro en ta rama ascendente del
Asa de Henle con perdida de sodio y agua, lo que lleva al aumento secundario de las
concentraciones plasmaticas de Renina-Angiotensina-Aldosterona . Estos pacientes  son
hiponatrémicos e hipotensos. E! sindrome de Bartter revierte con la administracion de inhibidores

de 1a via de la ciclooxigenasa {4).

De manera similar, los recién nacidos portadores de persistencia de conducto arterioso (PCA),

suelen responder a la administracién del mismo tipo de farmacos. En un estudio previo no



publicado, se demostré un incremento en el numero de células del AYG en pacientes con PCA vy se
postuld gque quizds la hipertensién pulmonar podria ser un estimulo para la produccion de
prostaglandinas y éstas a su vez serian los promotores de la hiperplasia de AYG (6).

La hiperplasia del AYG en diversas manipulaciones experimentales (2.4,7) ¥ en sujetos humarnos en
condiciones predisponentes se establece tempranamente y no depende de! tiempo en que actia el

estimulo probable.



OBJETIVO.

CONOCER LA ASOCIACION QUE EXISTE ENTRE LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS CON O SIN CIANOSIS Y LA HIPERPLASIA DEL APARATO
YUXTAGLOMERULAR.

HIPOTESIS.

LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS SE ASOCIAN CON HIPERPLASIA DEL
APARATO YUXTAGLOMERULAR.



MATERIAL Y METODOS

El presente trabaje es un estudio retrospectivo, observacional , transversal y comparativo de casos
y testipos.

Cases: todos los pacientes pedidtricos con cardiopatias congénitas , autopsiados en ¢l Hospital
Central Sur de Petroleos Mexicanos en el lapso de 1985 a 1994,

Testigos: Pacientes pediatnicos sin cardiopatias congeénitas autopsiados en el Hospital Central Sur
de Petrdleos Mexicanos en el mismo lapso de tiempo, pareados por edad con los casos.

Criterios de exclusitn. Testigos con causa conocida de hiperptasia del AYG (hipertension

renovascular, necrosis tubular aguda).

Criterios de eliminacién:

a) Cortes de nidn con datos de autolists,

b} Ausencia de cortes de nidn.

Método

De los archivos del servicio de autopsias del Hospital Central Sur de Petréleos Mexicanos de 1985 a
1994 se estudiaron 31 estudios postmortem de pacientes pediatricos cuyas edades variaron de 0 a 14
afios con diagnostico confirmado de cardiopatia congénita (Tabla 1),

El grupo testigo de 32 sujetos que murieron de varias enfenmedades y cuyas edades variaron de 0 a
14 afios fue seleccionado de fa misma muestra de autopsias (1985-1994), pareado por edad, de
sujetos sin ¢l diagnéstico anatémico de cardiopatia congpenita (Tabla 2)

El tejido renal fue removido en la primera hora posterior al fallecimiento ; se fijaron cortes en
formol al 10% que fueron embebidos en parafina y se realizaron cortes de 3 micrémetros, se aiferon

con Hematoxilina y Eosina.



Meétodo de conteo:

Células del AYG ubicados entre [a macula densa y el repliegue de la capsula de Bowman en el polo
vascular tormando como foco las células tubulares(2).

Estos fueron revisados por 3 diferentes observadores (Patdlogos) quienes desconocian  los
diagnésticos anatbémicos

Se realizo el conteo de las células del AYG de 15 glomérulos a un aumento de 40X, se obtuvo su

promedio y se analizaron estadisticamente por el método de T de Student.

RESULTADOS

Durante el lapso 1985-1994 se autopsiaron 63 sujetos en edad pedidtrica con o sin cardiopatias,

se eliminaron 2 individuos por las siguientes razones:

a) Un testigo con causa conocida de hiperplasia de células del AYG con diagnéstico de LAM 4, el
cual tuvo una cuenta de 14.2 células y en los cortes de rifion se encontrd microangiopatia y
trombos de fibrina, causa vascular conocida de hiperplasia del AYG.

b} Un caso con Rabdomiomas cardiacos por no ser una cardiopatia con defecto estructural valvular.
El grupo de estudio quedd constituido por 6] autopsias; de ellas 30 fueron cardiopatias 11 {36.6%)
de tipo ciandgenas y 19(63.4%) no cianogenas, cuyas variedades se anotan en las tablas 3 v 4, no
existiendo diferencias en el mimero de células del AYG entre ambos grupos generales.

E! grupo de testigos fue de 31 . y sus diagndsticos aparecen en la tabla 2.

El promedio de edades del total de sujetos en estudio fue de 1.14 afios, la edad promedio en el
grupa de casos fue de 1.37 y en el grupo de los testigos fue de 0.91. sin diferencias estadistcamente

significanvas..



El promedio de células del AYG de los casos fue de 10.16 v el de los testigos de 8.32. con una
diferencia estadisticamente significativa con una P< 0.003 .
No se encontrd diferencia significativa cuando la cuenta de AYG se analizé por edades.
En el analisis del grupo en total se pudo observar que 36 sujetos tuvieron cuentas mavores de 8
células por AYG, valor considerado como normat (9).
Al graficar al grupo de casos y testigos se distinguieron 3 grupos (Grafica 1):
- Uno con cuenta mayor de 10.6 células por AYG {valor promedio de 12.1 células) y

constitwido por 10 sujetos con cardiopatia sin cianosis y 5 con cianosis (Tabla 5).
- Un grupo intermedio cuya cuenta fue mayor de 8 y menor 10.6 células. Este grupo fue mixto ya
que estuvo constituido por 7 sujetos , 4 con cardiopatias sin cianosis v 3 con  cianosis. También
por 15 sujetos sin cardiopatias (Testigos) que aparecen en la tabla 6.
- Un tercer grupo, con cuentas menores de 8 células que estuvo constituido por 16 testigos y 7

casos (Tabla 7).



DISCUSION

La hiperplasia de de células det AYG se ha asociado a diversos factores como son:

- Hipoflujo sanguineo renal y los cambios en las concentraciones de sodio a nivel de los
tibulos distales lo que es un estimulo para la produccion de renina-angiotensina por el
AYG; la segunda estimula a las suprarrenales y se produce y libera aldosterona, cuyo efecto
es retenci6n de sodio y agua (2,8); esto ha sido corroborado en estudios experimentales con
monos rhesus y ratas (5,7).

Un efecto similar se observa en pacientes con Sindrome de Bartter en los que el defecto es
ia falla en la reabsorcién de cloro en la rama ascendente del asa de Henle con una perdida
secundaria de sodio y agua, en estos casos el fendmeno se revierte con la administracion
de inhibidores de la sintesis de prostaglandinas como es la Indometacina (4,10,1D),
Estudios experimentales en ratas (7,12,13) sometidas a bajas concentraciones de oxigeno
han desarrollado hiperplasia de células del AYG, posiblemente estos cambios se relacionan
con las bajas concentraciones de oxigeno lo cual aumenta la actividad secretora del AYG.
Demopoulus y colaboradores han sugerido que el AYG puede producir también
eritropoyetina en respuesta a la hipoxia {12).

- Hiperproduccion del péptido atnial natriurético (PAN) o atriopeptina que es una hormona
peptidica intimamente relacionada en la regulacion de la homeostasis renal ¥y
cardiovascular. Este péptido se almacena en los cardiocitos auriculares y es capaz de
producir un potente efecto selectivo y transitorio sobre el balance electrolitico y presion
sanguinea. El PAN se almacena en los granulos perinucleares de los miocitos auriculares y

existe una liberacidn continua de bajos niveles, sin embargo un aumento en los niveles



plasmaticos de PAN se observa posterior a la dilatacion auricular por aumento de volumen.
El PAN actia en los rifiones en la papila y glomérulo aumentando 1a tasa de filtracion
glomerular, el fluyjo sanguineo renal, ei volumen urinario y excrecion de sodio;
disminuyendo ia actividad de ia remina plasmatica. También se facilita la diuresis y
natriuresis por la supresion de la aldosterona y liberacion de la arginina-vasopresina. La
disminucion del volumen vascular suprime la circulacion del PAN (3).

- Hipertensi6én pulmonar caracterizada por presiones elevadas en la vasculatura pulmonar
puede ser secundarta a estenosis mitral, enfermedades venooculusivas, drenaje anomalo de
vasos puimonares. Anomalias cardiacas con corto-circuito derecho -izquierdo, en
hipertension portal, displasia broncopulmonar (14).

En nuestros casos cen cuentas mayores de 10.6 células se relaciond ta hiperplasia de
células del AYG con:

a} Hipertensidn pulmonar en 6 casos,

b) Hiperproduccion del PAN en 7 casos,

¢) Hipoflujo renal secundanio a coartacion aortica 2 casos.

El grupo intermedio con cuentas mayores de 8 pero menores de 10.6 células: este fue un
grupo mixto ya que estuvo constituido por 7 sujetos con cardiopatias 5 de ellos se asoci6 a
hipertensién pulmonar, 3 a hiperproduccion del PAN y 2 a hipoflujo renal.

De los 15 testigos uno cursd con hipertension pulmonar, 3 estuvieron asociados a
hiperproduccion del PAN ; 9 presentaron choque séptico y 2 con desequilibrio

hidroelectrolitico y choque hipovolémico.



1

El grupo con cuenta menor de 8 células estuvo integrado por 7 casos de cardiopatias y 15

testigos.



CONCLUSIONES

I. LA HIPERPLASIA DE CELULAS DEL AYG SE ASOCIO EN UN 76% DE LOS CASOS DE

CARDIOPATIA CONGENITA CON O SIN CIANOSIS.

2. LA HIPERPLASIA DEL AYG FUE INDEPENDIENTE DE LA EDAD Y TIEMPO DE

EVOLUCION DEL PADECIMIENTO.

3 LA HIPERPL.ASIA DEL AYG ES MULTIFACTORIAL Y EN LOS TESTIGOS SE ASOCIO
EN UN 60% DE LOS SUJETOS, LOS QUE ESTUVIERON SOMETIDOS A OTRO ESTIMULO

SIN ASOCIARSE A CARDIOPATIAS CONGENITAS.

4. LA MAGNITUD DE LA HIPERPLASIA DEL AYG FUE MAYOR EN CARDIOPATAS QUE

EN TESTIGOS, CON UNA DIFERENCIA ESTADISTICAMENTE SIGNIFICATIVA.
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HIPERPLASIA DEL APARATO YUXTAGLOMERULAR EN
CARDIOPATIAS CONGENITAS ESTUDIO EN AUTOPSIAS.
EN UN PERIODO COMPRENDIDO DE 1985 A 1994
EN EL HOSPITAL CENTRAL SUR DE ALTA ESPECIALIDAD DE

PETROLEOS MEXICANOS.

TABLA No. 1

Diagnostico No.de caso| Promedio Sumatoria

cels. AYG cels. AYG
Tetralogia de Fallot 3 9.36 28.1
Discordancia vent. 1 9.50 9.50
farferial,
Atresia triciispidea. 4 10.67 42.1
Doble salida del vent. 2 B.75 17.5
derecho.
Tronco arterioso comin| 1 12.40 12.40
P.C.A. 3 10.9 32.7
C.LAJC.IV. 3 11.2 33.8
D.AT.V.P, 4 8.8 35.2
Coartacién adrtica, 5 9.1 45.5
Estenosis valvular, I 13.8 13.8
Atresia Mitral. 2 13.1 26.2
Sind. de Marfan. 1 8.20 8.20
Total 30 10.16 305




HIPERPLASIA DEL APARATO YUXTAGLOMERULAR EN CARDIOPATIAS
CONGENITAS ESTUDIO EN AUTOPSIAS.
EN UN PERIODO COMPRENDIDO DE 1985 A 1994
EN EL HOSPITAL CENTRAL SUR DE ALTA ESPECIALIDAD DE
PETROLEOS MEXICANOS.

TABLA No. 2
Diagnostico. No. de Promedio Sumatoria
¢asos cels. AYG cels. AYG

Atresia esofdgica. 5 8.10 40.5
Membranas hialinas. 5 8.3¢ 41.5
Hepatoblastoma. 3 8.50 25.5
Gastrosquisis. 2 7.45 14.9
D.H.E./hipovolemia. 2 9.80 19.5
Levcemia Linfobléstica. 1 7.60 7.60
Enf. por atesoramiento. 1 7.30 7.30
Enf. jarabe de arce. 1 9.20 9.20
Sind. Klieppel W.T. 1 9.10 9.10
Agenesia pulmonar derecha. 1 10.50 10.50
Hidranencefalia. 1 6.60 6.60
Hamartoma mesenquimatose pulm. 1 9.10 9.10
Secuencia Potter. 1 7.50 7.50
Onfalocele. ] 7.90 7.90
Mielomeningocele roto. 1 9.0 9.0
Trisomia 18. 1 7.90 7.90
Displasia Broncopulmonar. 1 1¢.20 10.20
Astrocitoma. 1 7.0 7.0
P.C.I. 1 7.40 7.40.
Total. 31 8.32 258.2




HIPERPLASIA DEL APARATO YUXTAGLOMERULAR EN CARDIOPATIAS
CONGENITAS ESTUDIO EN AUTOQPSIAS.
EN UN PERIODO COMPRENDIDO DE 1985 A 1994
EN EL HOSPITAL CENTRAL SUR DE ALTA ESPECIALIDAD DE
PETROLEOS MEXICANOS.

TABLA No. 3

CARDIOPATIA CONGENITA CIANOGENA

Diagnostico No. de Promedio de Sumatoria de
casos celulas AYG celulas AYG

T. de Fallot. 3 9.36 28.1

Discordancia 1 9.50 9.50

vent./arterial.

Atresia 4 10.67 42.1
tricuspidesa.

Doble salida 2 8.75 17.5
del vent. der. :

Tronco arterioso i 12.40 12.40
comin,.

Total. 11 9.96 109.6




HIPERPLASIA DEL APARATO YUXTAGLOMERULAR EN
CARDIOPATIAS CONGENITAS ESTUDIO EN AUTOPSIAS.
EN UN PERIODO COMPRENDIDO DE 1985 A 1994
EN EL HOSPITAL CENTRAL SUR DE ALTA ESPECIALIDAD DE
PETROLEOS MEXICANOS.

TABLA No. 4

CARDIOPATIA CONGENITA NO CIANOGENA

Diagnostico. No. de Promedio Sumatoria
€asos cels. AYG cels. AYG
P.C.A. 3 10.9 7
C.LA. / C.LV. 3 11.2 338
D.A.T.V.P. 4 8.8 352
Coartacién adrtica. 5 9.1 45.5
Estenosis  valvular. 1 13.8 13.8
Atresia mitral. 2 13.1 26.2
Sind. de Marfan. 1 8.20 8.20
Total. 19 10.28 1954




