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tamarfio de la fuente del marcapasos tiende a ejercer tension contra
el tejido y puede ocasionar lesiones a ese nivel. Segin esto, hay
riesgo de exteriorizacion e infeccion del sistema de estimulacion,
como han sefialado estudios similares al nuestro®. Al respecto, el
implante subpectoral del generador se ha asociado con menos
riesgo de infeccién®. Se prefiere este abordaje no solo por razones
estéticas, sino porque el musculo pectoral provee mayor protec-
cion en estos pacientes.

Para concluir, si bien los pacientes merecen vigilancia estrecha
toda la vida por el riesgo de exteriorizacion de los electrodos o
trombosis venosa, consideramos que el implante de marcapasos
endocardico en pacientes pediatricos de menos de 10 kg es una
opcion razonablemente efectiva y segura en centros con expe-
riencia.
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Inusual endocarditis grave por Kodamaea ohmeri (!‘)

. . . ps e . .. CrossMark
asociada a linfohistiocitosis hemofagocitica
A Rare Life-threatening Kodamaea ohmeri Endocarditis
Associated With Hemophagocytic Lymphohistiocytosis

Sr. Editor:

Se presenta el caso de un varon de 57 afios con una clinica de
3 meses de pirexia intermitente. Recibié tratamiento antibacte-
riano irregular y de trombolisis en un hospital local a causa de una
oclusion distal de la arteria poplitea derecha. Entre sus ante-
cedentes médicos, constan multiples fracturas 6seas, una parpura
alérgica e hipertension arterial. El tratamiento incluia prednisona
(30 mg/dia por via oral), metoprolol y amlodipino.

En la exploracion fisica, los ruidos pulmonares eran claros y se
auscultd un soplo pansistélico 3/6 en el borde esternal derecho. Se
observé una hinchazon de la pierna derecha y gangrena en el
quinto dedo del pie. La palpacion abdominal revel6 una
esplenomegalia leve. Se identificaron las siguientes anomalias
en los resultados analiticos: recuento leucocitario, 3,20 x 10%/1;
recuento de plaquetas, 30 x 10%1; hemoglobina, 8,80 g/dI;
albimina, 2,99 g/dl; velocidad de sedimentacion globular,
42 mm/h; proteina C reactiva, 13,30 mg/l, y ferritina, 674 pg/l.

Tres hemocultivos resultaron positivos y la tincién de Gram
mostrd células de levaduras con gemacion. El germen aislado tras
un subcultivo en CHROMagar (Becton Dickinson, Paris, Francia)
mostro colonias membranosas que cambiaban de rosa a azul en un
plazo de 48 h (figura A). En agar de harina de maiz (Becton
Dickinson), se observaron seudohifas y blastoconidios al cabo de
24 h (figura B). Se identifico que las levaduras eran de Kodamaea
ohmeri. Las pruebas de sensibilidad a medicamentos indicaron que
esta cepa era sensible a voriconazol, fluconazol, itraconazol y
anfotericina B.

La aspiracion de médula 6sea, que se realizd a causa de una
citopenia, mostr6 una fagocitosis de las células hematopoyéticas
por macrofagos activados (figura C). La tomografia computarizada
toracoabdominal revel6 una esplenomegalia y un derrame pleural
bilateral leve. La ecocardiografia transtoracica mostré una gran
vegetacion (30 x 12 mm) en la valvula adrtica, con leve
insuficiencia y estenosis.

Al quinto dia de hospitalizacion, el paciente presentd pirexia
persistente, con una temperatura de 39 °C a pesar del tratamiento
antifingico con voriconazol intravenoso. Se le practic6 una
intervencion quirGrgica urgente, en la que se observd
una vegetacion grande, fragil y laxa en la valvula aértica que casi
ocluia el orificio valvular (figura D). Se sustituy6 la valvula adrtica
por una prétesis mecanica de 21 mm (St. Jude Medical; St. Paul,
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Figura. A: cambio de color de Kodamaea ohmeri en el cultivo en medio CHROMagar Candida. B: en el subcultivo en agar de harina de maiz, la levadura muestra
seudohifas y blastoconidios. C: el frotis de médula 6sea muestra una fagocitosis macrocitaria de un neutrofilo en banda (flecha roja), miltiples hematies (flecha
verde) y plaquetas (flecha azul) (tincién de Giemsa; x1.000). D: la imagen intraoperatoria muestra una vegetacion grande, fragil y laxa en la valvula aértica que casi
ocluye el orificio. Esta figura se muestra a todo color solo en la version electronica del articulo.
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Tabla
Resumen de las caracteristicas de los pacientes con endocarditis por Kodamaea ohmeri
Edad, Factores Tiempo de Valvulas Tamafio Episodio  Visceromegalia Hemocitopenia Tratamiento Resultado Referencia
sexo predisponentes evolucion  afectadas de la embolico
vegetacion
76 afios, SVM + CABG, 1 dia Vilvula 5cm de Infarto No Trombocitopenia SVM, retirada Recuperaciéon Reina
varén implante de mitral longitud esplénico del marcapasos, etal’®
marcapasos protésica AmB en complejo
lipidico
42 afos, Adicto a la 2 semanas Valvula 20 mm de Oclusiéon ~ No Eritropenia Embolectomia, Recuperaciéon  Jodo
varén heroina, mitral con didmetro distal de SVM, AmB et al.?
hepatitis C, enfermedad maximo la arteria liposémica
vasculopatia reumatica poplitea
periférica izquierda
43 afios, Hepatitis B 2 meses Valvula No se No No Eritropenia SVM + VPT, Recuperaciéon  Yanghua
varén mitral con describe itraconazol et al’
enfermedad
reumatica
40 dias,  Crisis 20 dias Valvula 11,1 x 64 mm No No Eritropenia AmB Muerte Sundaram
varén convulsivas tricGspide et al.®
neonatales,
enterocolitis
necrosante
57 afios, Traumatismos 3 meses Valvula 30 x 12 mm Oclusion  Esplenomegalia  Pancitopenia SVA, Recuperaciéon  Caso
varén mudltiples, aortica distal de voriconazol presentado
antibioticoterapia la arteria
de amplio poplitea
espectro, uso derecha

prolongado de
prednisona

AmB: anfotericina B; CABG: cirugia de revascularizacion aortocoronaria; SVA: sustitucién de la valvula aértica; SVM: sustitucién de la valvula mitral; VPT: valvuloplastia

tricuspidea.

Minnesota, Estados Unidos). En el posoperatorio hubo una pérdida
hematica continua de mas de 200 ml/h. El perfil de coagulacion
mostro hipocoagulabilidad, con fibrinégeno < 1,5 g/l y recuento de
plaquetas de 20 x 10%1. Se diagnostic6 una linfohistiocitosis
hemofagocitica (LHH) y se inicié un tratamiento intravenoso con
metilprednisolona a dosis de 500 mg/dia e inmunoglobulina a
dosis de 0,5 g/kg/dia durante 3 dias, junto con una transfusion de
concentrados de hematies, plasma, plaquetas, crioprecipitado y
fibrindgeno. El tratamiento fue eficaz para detener la hemorragia.
Finalmente, el paciente presentd una buena recuperacion y se le
dio el alta.

La LHH es un trastorno muy poco frecuente y tiene una
mortalidad del 41%. Se caracteriza por un control deficiente de la
respuesta inmunitaria inicial de las células citotoxicas que
evoluciona hacia una actividad incontrolada de los macréfagos e
hipocitocinemia. Esta activacion produce una respuesta inflama-
toria exagerada e hipersecrecion de citocinas en lo que se
denomina una tormenta de citocinas’.

Segin las directrices diagndsticas de la LHH de 2004, nuestro
caso cumplia 6 de los 8 criterios, es decir, fiebre, esplenomegalia,
citopenia, fibrindgeno < 1,5 g/I, hemofagocitosis en la médula 6sea
y ferritina > 500 pg/l. Tras revisar un total de 2.197 casos de LHH
en adultos, Ramos-Casals et al.! determinaron que la infeccién viral
era la causa mas frecuente de este trastorno (34,68%); los hongos
(1,68%) fueron un desencadenante menos frecuente. K. ohmeri es
un hongo patégeno muy infrecuente en el ser humano. No se ha
publicado ningin caso de LHH secundaria a una infeccion por
K. ohmeriy creemos que se trata de un nuevo desencadenante de la
LHH.

K. ohmeri se utiliza con frecuencia en la industria alimentaria
por su capacidad de fermentacion. El primer caso de infeccion
humana se describié en 1998 y se considerd que el patégeno, que se
aislé del liquido pleural, era un contaminante?. Hasta ahora, la
endocarditis por K. ohmeri solo se ha descrito en 4 pacientes>°, Las
caracteristicas de los 5 casos (incluido el paciente que se presenta
aqui) se describen en la tabla. Todos los pacientes eran varones y
tenian factores predisponentes. La valvula mitral fue la mas

cominmente afectada. Nuestro paciente es el primer caso descrito
de afeccion de la valvula aodrtica. Las vegetaciones tenian un
tamafio > 10 mm en 4 de los 5 pacientes. Esta caracteristica se
asocia a la endocarditis fiingica y favorece la aparicién de eventos
embolicos. Se utiliz6 una combinacion de sustitucion valvular y un
farmaco antifangico para tratar la endocarditis por K. ohmeri en
4 de los 5 pacientes. Un paciente, al que se traté inicamente con
medicacion antifangica, falleci6 antes de que pudiera llevarse a
cabo la intervencién quirdrgica prevista; por consiguiente,
creemos que la intervencion debe realizarse con caracter urgente
para tratar la endocarditis por K. ohmeri. En comparacién con los
casos publicados con anterioridad, nuestro paciente tenia un
tiempo de evolucion superior que causo lesiones multiorganicas
mas graves, y estas pueden ser la posible causa de la LHH asociada.

En nuestro caso, K. ohmeri surgié como una causa de infeccion
fingica muy infrecuente y se acompaiié de una LHH con peligro
para la vida, lo cual complic6 indudablemente el diagnostico y el
tratamiento de la endocarditis. Creemos que una colaboracion
multidisciplinaria puede favorecer la identificacion y el diagnds-
tico precoces y conducira finalmente a un tratamiento especifico.
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Asociacion entre mutaciones en el
homeodominio de NKX2.5, desarrollo de
defectos del tabique interauricular, falta de
compactacion ventricular y muerte sabita

@ CrossMark

Association Between Mutations in the NKX2.5 Homeobox,
Atrial Septal Defects, Ventricular Noncompaction and
Sudden Cardiac Death

Sr. Editor:

El solapamiento fenotipico entre cardiopatia congénita, miocar-
diopatia no compactada y miocardiopatia arritmogénica es infre-
cuente. Bermiidez-Jiménez et al." publicaron en Revista EspaRoLA DE
Carpiorocia un articulo en el que se describe a una familia portadora de
una mutacion en NKX2.5 (p.Glu167Lys) que muestra este fenotipo.
Consideramos oportuno incidir en el riesgo de muerte stbita
asociado a mutaciones en NKX2.5 asociadas a este fenotipo, para
lo que describimos a una familia en seguimiento en nuestro centro.

El gen NKX2.5 codifica un factor de transcripciéon implicado en el
desarrollo cardiaco que contiene 3 dominios?. El homeodominio es
necesario para la interaccion con el ADN y otros factores de
transcripcion. Las mutaciones en NKX2.5 se han asociado a defectos
cardiacos septales, defectos de conduccién y miocardiopatia no
compactada.

Se presenta el caso de una mujer de 30 afios, cuyo abuelo
paterno fallecié sGbitamente durante el suefio a los 40 afios,
enviada para estudio después de que su hermano sufriera una
parada cardiaca. Su hermana falleci6 sabitamente en edad
pediatrica en el posoperatorio de reparacion de una comunicacion

interauricular (CIA). Su hermano sufridé una parada cardiaca
durante el suefio, con asistolia como primer ritmo observado y
fibrilacion ventricular tras las maniobras de reanimacion. Se
detectd en el ecocardiograma leve dilatacion de ventriculo
izquierdo, con criterios de ausencia de compactacion, disfuncion
sist6lica moderada-grave y aneurisma del septo interauricular sin
shunt. Se describe electrocardiograma normal. El paciente fallecio
por encefalopatia hipoxico-isquémica. No se realizd autopsia. El
padre y la madre de la paciente no mostraron alteraciones en el
ecocardiograma ni en el Holter de 24 h.

Se repar0 a la paciente una CIA ostium secundum en la infancia
mediante cirugia. Se realizé una cardiorresonancia, que mostrd
ausencia de compactacion del ventriculo izquierdo con fraccion de
eyeccion en el limite bajo de la normalidad. Se apreciaba bloqueo
auriculoventricular de primer grado, sin otras alteraciones en el
Holter.

La paciente es madre de 2 hijos (5 y 4 afios) diagnosticados de
CIA tipo ostium secundum con hipertrabeculacién en ecocardio-
grama, sin criterios de no compactacion y PR alargado para su edad,
no intervenidos hasta el momento del defecto.

Se realiz6 estudio genético al hermano fallecido mediante un
panel de secuenciacion de nueva generacién; se incluyeron los
exones de 268 genes y se centr6 el analisis en 16 (ACTC1, CASQ2,
DMD, DTNA, HCN4, LDB3, LMNA, MYBPC3, MYH7, NKX2-5, SCN5A,
TAZ, TNNI3, TNNT2, TPM1 y VCL). Se identificd una variante en
heterocigosis en NKX2.5 (p.Lys183Asn), no descrita en bases de
datos publicas de poblacién general ni indicada previamente y
deletérea seglin predictores bioinformaticos. La variante
p.Lys183Asn afecta a un residuo altamente conservado evolutiva-
mente (figura 1). Resultaron portadores de la mutacion nuestra
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Figura 1. Representacion grafica de la mutacién p-Arg142Cys en NKX2-5. Secuencia nucleotidica y proteica y su conservacion.
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