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Se ofreci6 estudio clinico y genético a los familiares previa firma
de consentimiento informado. Se realiz6 estudio con ECG y
ecocardiograma a 10 familiares y genético (cuando estaba
indicado) a 7.

La mutacién SCN5AP-A8219His estaba presente en todos los casos
afectados de la familia paterna. El fenotipo era muy parecido al
descrito previamente, aunque en la literatura la ENS se reporta en
casos no emparentados, por lo que es la primera vez que se
describe cosegregacién de SCN5APA™219His hary PAF!? (figura 2).
Ademas se encontré6 a dos mujeres (1.8 y IIL.7) portadoras
asintomaticas de 58 y 34 afios respectivamente, hallazgo que
encaja con la presentacion clinica mas tardia en las mujeres
(figura 1D).

La mutacién HCN4P-A81068His y o] holimorfismo KCNE]P-AsPE5Asn
provenian de la madre, cuyo estudio clinico era normal. No fue
posible estudiar a otros miembros de la rama materna. Al no
cosegregar con la ENS, se considera que HCN4P-A81068His o5 yina
variante de significado incierto que no explica la PAF.

La ENS se define como la alteracion en la formacion y
propagacion del impulso eléctrico en el noédulo sinusal. Se
caracteriza por bradicardia sinusal, bloqueo senoauricular,
parada sinusal, incompetencia cronotrépica y/o taquiarritmias
auriculares (fundamentalmente fibrilacién auricular). Es un
trastorno frecuente a edades avanzadas, pero es excepcional
en jovenes. En aproximadamente un 50% de los casos, es
necesario implantar un MCP permanente®. Segiin datos del
Registro Espafiol de Marcapasos®, la ENS y la fibrilacién
auricular/aleteo auricular con bradicardia suponen aproxima-
damente el 36% de los implantes de MCP. No parece que haya
predominancia de sexo (razon varones:mujeres, 0,98) aunque en
la fibrilacion auricular/aleteo auricular con bradicardia hay
predominio de varones (razén, 1,7)°.

Se considera que la mutacion SCN5A es la causa del
cuadro familiar, pues muestra cosegregacion con la enfermedad
y se ha descrito previamente. Asimismo, la mutacion
HCN4P-Ars1068His og yna variante de significado incierto que
podria actuar como modificador de la enfermedad, aunque no
la produce. Estos hallazgos permitieron dar consejo genético a
los individuos portadores (figura 2). En el caso de los
asintomaticos, se ha planificado seguimientos con electro-
cardiograma, Holter, ecocardiograma (por la asociaciéon con
miocardiopatia dilatada) y, segiin los sintomas, se considerara la
realizaciéon de ergometria para detectar incompetencia crono-
tropica. El estudio familiar, en este caso, fue clave para
esclarecer cudl de las variantes genéticas documentadas era la
causa de la PAF.

p.Arg219His
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Dispositivo de asistencia circulatoria Impella CP®
como terapia puente a trasplante cardiaco:
primera experiencia en Espaiia

Impella CP® Circulatory Support Device as Bridge to Heart
Transplantation: First Experience in Spain

Sr. Editor:

La mortalidad por shock cardiogénico continGa siendo muy
elevada (50-80%) a pesar de la revascularizacion coronaria precoz,
el balén de contrapulsacién intraadrtico y las asistencias ven-
triculares mecanicas (AVM) de corta duraciéon (oxigenador de
membrana extracorporea o Levitronix®).

Recientemente se ha aprobado el Impella CP® como AVM
percutanea de corta duracién que aporta un flujo tedrico de
hasta 4 1.

Se presenta el caso de una mujer de 37 afios con una
miocardiopatia tras quimioterapia y radioterapia toracicas en la
infancia, que llevaba 6 meses en lista electiva para trasplante
cardiaco por insuficiencia cardiaca avanzada. La paciente ingreso en
situacion de shock cardiogénico refractario a pesar de tratamiento
inotropico (grado INTERMACS 2), por lo que se decidi6 implantar una
AVM como puente al trasplante cardiaco. Sin embargo, debido al
reducido tamafio del ventriculo izquierdo (46 ml), la disfuncion
grave del ventriculo derechoy el antecedente de irradiacion toracica,
resultaba una candidata suboptima para una AVM quirdrgica, por lo
que se decidi6 implante percutaneo del dispositivo Impella CP® de
4 1. El implante se realiz6 por via femoral derecha (figura) sin
complicaciones, y consiguié un flujo medio de 3 1 que permiti6
mejoria clinica y hemodinamica (tabla). Ante la situaciéon de
shock cardiogénico y dependencia de AVM de corta duracion, se
prioriz6 en lista de trasplante cardiaco como urgencia nacional. El
dispositivo se detuvo 10 dias después mostrando una alarma de
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Figura. Escopia durante el implante del Impella CP® (flecha blanca) en la que se
aprecia el cable del desfibrilador automatico implantable (flecha negra).

«corriente de motor alta». La paciente presentaba de nuevo deterioro
hemodinamico, por lo que se retird el dispositivo disfuncionante y se
implant6 uno nuevo. Tras 4 dias con este segundo dispositivo, la
paciente presentd hemianopsia homoénima izquierda por hemo-
rragia occipital derecha que requirié drenaje quirtrgico urgente. Se
decidi6 suspender la anticoagulacion, y por ello se retirdé la AVM
manteniendo soporte vasoactivo a dosis altas. Tras 2 semanas de
correcta evolucion neurolégica y ausencia de hemorragia, y ante el
deterioro hemodinamico progresivo, se implanté6 un balén de
contrapulsacion intraadrtico, sin anticoagulacion, y se incluyé a la
paciente en urgencia de trasplante cardiaco, que se realiz6 con éxito
a las 48 h. Diez meses después del trasplante cardiaco, presentaba
minimas secuelas neurol6gicas que no le impedian realizar una vida
normal.

El dispositivo Impella contiene un rotor axial que se coloca a
través de la valvula adrtica e impulsa la sangre continuamente
desde el ventriculo izquierdo a la aorta.

Recientes ensayos avalan el uso de Impella 2,5 (percutaneo,
13 Fr) en intervencionismo coronario de alto riesgo, pero el flujo
que aporta (1,5-2,0 1) se muestra insuficiente en el shock
cardiogénico'. El caso expuesto de uso del Impella CP® (4 1) como
puente al trasplante cardiaco es el primero en Espafia.

Tabla
Datos hemodinamicos y analiticos antes y después del implante del Impella CP®
Previo Tras 48 h
Swan-Ganz (mmHg)
PAD 18 10
PAP 52/28 (36) 43/20 (28)
PCP 28 18
GCJIC 22/14 3,5/2,4
Funcién hepdtica (GOT/GPT) 139/73 164/44
Perfusion: dcido ldctico 23 1,0
Funcion renal
Creatinina (mg/dl) 2,3 1,1
Diuresis (ml/h) 20 70

GC: gasto cardiaco; IC: indice cardiaco; PAD: presion auricula derecha; PAP: presion
arteria pulmonar; PCP: presion de enclavamiento pulmonar.

De esta experiencia se aprendio que el implante percutaneo es
sencillo y que se realizé en sala de hemodindmica en un tiempo
medio de 15 min. Para el implante es necesario un introductor de
14 Fr para pasar el motor (12 Fr). Este introductor es del tipo peel-
away, y queda un introductor flexible de 10 Fr. La diferencia de
calibre puede ocasionar hemorragia alrededor de la vaina, que en
este caso se controld ajustando el punto corredizo del Proglide®
al introductor de 10 Fr. En el caso presentado, el dispositivo
Impella se desplazd entre 2 y 4 cm en cuatro ocasiones. La
recolocacion se realiz6 con control ecocardiografico en la cama
de la paciente.

El dispositivo Impella puede producir hemolisis, que se reduce
al optimizar las revoluciones al minimo necesario para mantener el
flujo deseado; en este caso el flujo inicial fue de 3,3 I con la maxima
potencia (46.000 rpm) y posteriormente se redujo a 2,8-3,0 1
(44.000 rpm) para disminuir la hemolisis. Este flujo fue suficiente
para mantener estable a la paciente (1,43 m? de superficie
corporal) sin producir sobrecarga del ventriculo derecho. Si
hubiese sido insuficiente y/o ante insuficiencia del ventriculo
derecho refractaria, se habria implantado un oxigenador de
membrana extracorpoéreo como AVM.

Como complicaciones importantes cabe destacar, en primer
lugar, la disfuncion del motor que ocurrié al décimo dia de
funcionamiento. Hasta la fecha es el primer caso reportado de fallo
mecanico por sobrepasar el periodo de certificacion técnica
(7 dias). Actualmente la media de espera para el trasplante
cardiaco urgente es de 8 dias, por lo que este dispositivo ofrece
soporte hemodindmico durante un tiempo razonable para
trasplantar al paciente en situacion de urgencia nacional; una
vez agotado el tiempo de certificacion, habra que individualizar la
estrategia: recambio del Impella Levitronix Centrimag o implante
de otra AVM de mayor durabilidad (Berlin Heart EXCOR®,
HeartMate Il o HeartWare).

En segundo lugar, cabe destacar la hemorragia cerebral que
sucedi6 cuando la paciente estaba anticoagulada con heparina
sodica con un activated clotting time de 168 s (intervalo
recomendado, 160-180 s). La prevalencia de complicaciones
hemorragicas es de un 24% en asistencias de flujo axial; se ha
descrito sindrome de von Willebrand adquirido secundario a la
tensién de cizallamiento causada por este tipo de flujo®. Esta
entidad afecta a pequefios vasos; las hemorragias digestivas son las
mas frecuentes. En esta paciente no se pudo descartar este
sindrome ni la presencia de malformaciones arteriovenosas
cerebrales preexistentes.

Como conclusién, el dispositivo Impella CP® puede suponer una
alternativa a la AVM quirirgica en casos seleccionados de shock
cardiogénico como puente a la decisi6n o al trasplante cardiaco.
Este dispositivo esta limitado a 7-10 dias y no esta exento de
complicaciones graves.
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Uso exitoso de maribavir en un caso de colitis
por citomegalovirus farmacorresistente en un
paciente receptor de un trasplante cardiaco
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Successful Use of Maribavir for Drug-resistant Cytomegalovirus
Colitis in a Heart Transplant Recipient

Sr. Editor:

La infeccion por citomegalovirus (CMV) se asocia a una
importante morbilidad y a un resultado clinico desfavorable en
los pacientes receptores de trasplantes. La resistencia clinica a los
farmacos clasicos utilizados contra el CMV (ganciclovir, valganci-
clovir, foscarnet y las combinaciones de estos) y la apariciéon de
acontecimientos adversos inaceptables pueden hacer que los
médicos responsables de estos pacientes tengan que afrontar
situaciones complejas aparentemente sin solucién. EI maribavir,
un nuevo farmaco antiviral benzimidazolico, puede ser Gtil en este
contexto.

Presentamos el caso de un varén de 45 aiios de edad a quien se
le practico un trasplante de corazdén con CMV D—/R+. La
inmunosupresion consistio en una induccién con basiliximab
(2 dosis) y una terapia triple con tacrolimus, micofenolato

Signos clinicos

Dolor abdominal

mofetilo y prednisona. Dado que no se trataba de un paciente con
un riesgo alto de CMV, se programd una estrategia de tratamiento
de anticipacion.

Cuatro semanas después del trasplante de corazon, el paciente
present6 febricula, dolor abdominal y diarrea. La exploracion fisica
revel6 la presencia de esplenomegalia. La carga viral de CMV
(COBAS® AmpliPrep/COBAS® TagMan® CMV test) fue de 4.270
copias/ml. Se trat6 al paciente con ganciclovir por via intravenosa
(5 mg/kg, 2 veces al dia) durante 3 semanas, sin que hubiera
mejoria de los sintomas o de la viremia. Se afiadi6 al tratamiento
foscarnet (60 mg/kg, una vez al dia, por via intravenosa), y se
cambio el micofenolato mofetilo por azatioprina para reducir la
diarrea.

Después de otras 3 semanas de tratamiento combinado anti-
CMV hubo mejoria clinica, con resolucion de la diarrea y dos
valores de carga de CMV bajos-indeterminados (< 150 copias/ml).
La presencia de calambres musculares generalizados de intensidad
moderada y de hipocalcemia se atribuyo al foscarnet. Se cambi6 el
tratamiento a valganciclovir por via oral (900 mg, 2 veces al dia).
A las 2 semanas reapareci6 la diarrea, con unas cargas de CMV
mediante reaccién en cadena de la polimerasa (PCR) persistente-
mente bajas. La colonoscopia confirmé una colitis por CMV (figura),
y la carga viral aumenté a 7.500 copias/ml. Se modificd la

Inmunosupresion Tacrolimus Ciclosporina
MMF Azatioprina Everolimus
Prednisona
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Figura. Evolucién temporal de los resultados clinicos, el tratamiento y la carga viral de citomegalovirus. Se presentan, en forma de valores semanales, la carga viral
de citomegalovirus en plasmay la funcién renal. Asint: asintomatico; CMV: citomegalovirus; i.v.: intravenoso; MMF: micofenolato mofetilo; TC: trasplante cardiaco.
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