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Hemangioendotelioma epitelioide. Presentacion de
un caso diagnosticado a partir de lesion cutanea

Sr. Director:

El hemangioendotelioma epitelioide (HEE) es un tumor poco
frecuente, de etiologia desconocida de origen vascular y de
malignidad intermedia. Fue descrito por Weiss y Enzinger en
1982 (1). Suele presentarse en adultos menores de 40 ahos la
mayoria de las veces asintométicos constituyendo un hallazgo
radiologico fortuito en el 50% de los casos.

Presentamos el caso de un varon de 33 anos diagnosticado de
HEE a partir de una lesion cutanea que fue remitido a la consulta
de Medicina Interna porque en unos analisis rutinarios presentaba
una histolisis hepatica y una ecograffa mostraba maltiples LOES
en el higado. El paciente estaba asintomatico y no tenfa sindrome
constitucional ni hébitos toxicos. Los exdmenes complementarios
fueron: analisis GPT 86 U/L, GGT 73 U/L, F.A. 188 U/L, LDH
254 U/L, creatinina 1 mg/dL, PSA, Beta HCG, Ca 19,9 y AFP
normales. Rx de torax con multiples n6dulos pulmonares bilate-
rales de 5 mm mal definidos. Ecografia abdominal con maltiples
LOES hepéticas de hasta 2,5 cm de diametro. Ecografia testicular
normal. Ecograffa cervical: adenopatias cervicales significativas
submandibulares bilaterales y en cadena yugular interna izquier-
da. TAC toraco-abdominal: maltiples ndédulos parenquimatosos
de 1 a 8 mm sugestivos de metéastasis a nivel pulmonar y mualti-
ples LOES hepaticas de entre 0,5 y 2,5 cm compatibles con
metastasis. El examen minucioso de la piel permitid descubrir
que tenia una lesion granular en la region parietal izquierda de
1,5 cm de coloracion marron oscura que sangraba al roce cicatri-
zando posteriormente por la que nunca habia consultado. Por este
motivo se decidid tomar biopsia de dicha lesion cutdnea cuyo
diagnostico anatomopatologico fue hemangioendotelioma epite-
lioide.

La descripcion microscopica de la lesion era la siguiente: his-
tologicamente se observa a nivel de la dermis una proliferacion
neoplésica de células poligonales o redondas de abundante cito-
plasma eosinofilo con vacuolas y ntcleos grandes, vesiculosos,
con nucléolo prominente. La actividad mitdsica es escasa. Las
células tienen un habito epitelioide, se tifien con marcadores vas-
culares (factor VIII y CD 34) y se disponen en nidos y cordones.
Se reconoce la existencia de una vena en el seno de la masa
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tumoral de donde parece originarse el tumor con una extension
aparentemente centrifuga quedando la luz llena de una mezcla de
tumor, detritus y colageno denso. En superficie el tumor se halla-
ba ulcerado y recubierto de una escara fibronecrotica.

El HEE es un tumor angiocéntrico, derivado de las células
endoteliales, que muestran un aspecto epitelioide, caracterizadas
por su forma redondeada o poligonal con abundante citoplasma
eosinodfilo y presencia de pequenas luces intracelulares que oca-
sionalmente contienen eritrocitos. Con microscopia electronica
muestra caracteristicas de endotelio y se pueden encontrar cuer-
pos de Weibel-Palade en el citoplasma. La mayoria de los tumo-
res presentan escasa actividad mitdtica pero algunos muestran
leve atipia o mas de una mit6sis/10 CGA, hechos que estan aso-
ciados a peor pronostico. El tumor llena la luz del vaso y expande
hacia la pared de forma centrifuga destruyendo parcialmente la
tlnica elastica y la muscular. Los marcadores tumorales sensibles
para neoplasias vasculares son: factor VIII, antigeno CD 34 y
ulex europeus. EI factor VIII tiene un grado de positividad del
97,5% siendo mas acentuada alrededor de las microluces intraci-
toplasmaticas. El antigeno CD 34 deriva de progenitores hemato-
poyéticos y es un buen marcador de las células endoteliales.

Son tumores relativamente pequehos, circunscritos, localiza-
dos en higado, pulmon, piel (1) y partes blandas (2). Se originan
en un vaso de mediano tamaho o una vena grande. Dada la agre-
sividad intermedia que tienen estos tumores, muchos pacientes
estan asintomaticos hasta fases avanzadas de la enfermedad pre-
sentando disnea, hemoptisis, ictericia obstructiva, dolor abdomi-
nal y sindrome constitucional.

En la Rx y TAC de torax pueden presentarse como multiples
nddulos mal definidos, un nodulo solitario o un patron intersti-
cial. En la ecograffa y el TAC hepatico presentan multiples
LOES. Los anélisis pueden mostrar elevacion de la fosfatasa
alcalina y citolisis como en nuestro caso.

El diagndstico diferencial se plantea principalmente con un
carcinoma metastatico (cancer de pulmoén, mama, tiroides, glan-
dulas salivares, testiculo o de origen desconocido). Otros diag-
nosticos posibles son angiosarcoma, sarcoma de Kaposi, liposar-
coma, sarcoma epitelioide, condrosarcoma mixoide, hiperplasia
angiolinfoide, enfermedad de Kimura y granuloma seudopiogéni-
co.

Se ha debatido mucho el cardcter multicéntrico o metastatico
del HEE, es decir si las lesiones halladas en multiples d6rganos
son metastasicas o multifocales con caricter primario en cada
uno de ellos. Los estudios de Nerlich y cols. (3) basados en la
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diferente composicion de la membrana basal de pulmon e higado
apoyan seglin estos autores su caracter multicéntrico y no metas-
tasico. En nuestro caso cuando se descubrio la lesion cutinea ya
tenfa lesiones concomitantes en higado y pulmon.

En cuanto al prondstico y tratamiento del HEE hay que decir
que suelen presentar un curso lento con crecimiento progresivo y
aparicion de nuevas lesiones pero no metastatizan. Tienen una
supervivencia media de 20 anos. Otros casos llevan a una muerte
rapida por hipertension pulmonar, hemorragia alveolar, insuficien-
cia respiratoria o hepatocelular. La malignidad intermedia de estos
tumores hace dificil recomendar un tratamiento quimioterapico
definido y apenas hay referencias en la literatura. En nuestro caso
se opto por realizar un tratamiento con carboplatino-etoposido con
nula respuesta. Un afo después del diagnodstico el paciente perma-
nece asintomatico. Cuando se localiza en piel y tejidos blandos se
recomienda la excision. Cuando se localiza en higado se han reali-
zado transplantes con resultados similares a otros transplantes.

La presentacion clinica de nuestro caso, con una lesion cuta-
nea asociada a lesiones multicéntricas en higado y pulmodn es
excepcional. La gran mayorfa de los casos se manifiestan como
lesiones hepaticas y pulmonares o en partes blandas y la afecta-
cion cutanea se ha descrito de forma aislada pero rara vez se aso-
cia con las anteriores (4).

También creemos que nuestro caso pone de manifiesto la
importancia que tiene para el clinico el realizar una exploracion
minuciosa del paciente buscando en la piel posibles lesiones
ocultas, incluyendo el cuero cabelludo y por la que el paciente no
habfa consultado y que nos permitid hacer el diagnostico de HEE.
La revision de la literatura revela la malignidad intermedia de
este tumor que deriva en una larga supervivencia lo que parece
estar mas en relacion con la multifocalidad de estos tumores que
con el supuesto caricter metastésico.

M. A. Ramirez Herrero, I. Serrano Martin!, C. de Blas Gar-
cia?, E. Lastra Aras®

Servicios de Medicina Interna y 'Anatomia Patologica. Hospital
Santos Reyes. ‘MFC. Centro de Salud Aranda Norte. Aranda de
Duero. *Servicio de Ontologia. Hospital General Yagiie. Burgos

1. Quante M. Patel NK, Hill S, et al. Epithelioid hemangioendothelioma
presenting in skin: a clinicopathologic study of eight cases. Am J D Der-
matophatol 1998; 20: 541.

2. Vazquez M, Ordonez NG, English GW, Mackay B. Epithelioid heman-
gioendothelioma of soft tissue: report of a case with ultrastructural obser-
vations. Ultrastruct Pathol 1998; 22: 73.

3. Nerlich A, Berndt R, Schleicher E. Differential basement membrane com-
position in multiple epithelioid haemangioendothelioma. A previosly unre-
ported manifestation of a rare tumor. Am Rev Respir Dis 1990; 142: 700-1.

4. Mentzl T, Beham A, Calonje E, Katemkamp D, Fletcher CD, Epithelioid
hemangioendothelioma of skin and soft tissues: clinicopathologic and inmu-
nohistochemical study of 30 cases. Am J Surg Pathol 1997; 21: 363-74.

Crioglobulinemia mixta asociada a infeccion de
catéter ventriculoatrial

Sr. Director:

La crioglobulinemia mixta (tipo I y II) se asocia a enfermeda-
des autoinmunes, sindromes linfoproliferativos, enfermedades
del tejido conectivo o infecciones cronicas. La asociacion de
crioglobulinas a enfermedades infecciosas, especialmente al
virus de la hepatitis C (VHC) (1), es bien conocida. También se

han documentado casos secundarios a otras infecciones (2,3).
Comunicamos un caso ilustrativo de crioglobulinemia mixta tipo
IT asociada a infeccion de la derivacion ventriculo atrial por S.
epidermidis.

Mujer de 34 anos, portadora de una derivacion ventriculoatrial
(DVA) desde hacfa 10 anos por hidrocefalia secundaria a estenosis
del acueducto de Silvio, fue remitida a las consultas externas de
Medicina Interna para estudio de anemia de enfermedad cronica.
En la anamnesis por aparatos no destacaba ningiin dato de interés y
la exploracion fisica fue normal. Los datos analiticos revelaron una
hemoglobina 11,3 g/dL., VCM 80 fL., VSG 83 mm en la primera
hora, PCR 31,9 mg/L, proteinas totales 9,38 g/dL, proteinograma
con aumento policlonal de las inmunoglobulinas, IgG 3023, IgM
304 con Ig A normal; resto normal. Factor reumatoide (FR): 165
Ul/ml (VN: 0-14). C3: 51, C4< 2. La determinacion de crioglobuli-
nas fue positiva para el tipo 2 IgG policlonal-IgM monoclonal,
compatible con crioglobulinemia mixta tipo 2. En el sedimento de
orina se detectaron 20-30 hematies por campo. Proteinuria: 861
mg/24 horas, aclaramiento de creatinina: 65,39 mL/minuto. La
serologia frente a sifilis, citomegalovirus, Brucella, virus de hepa-
titis C y B y VIH fue negativa. Tres cultivos de esputo y dos culti-
vos de orina en medio de Lowenstein fueron negativos. El aspirado
de médula 6sea mostrd una plasmocitosis reactiva, y el cultivo en
medio NNN para Leishmania fue negativo. La TC toracoabdomi-
nal no mostr6 alteraciones, y la TC craneal reveld dilatacion de los
ventriculos y la derivacion localizada dentro del sistema ventricu-
lar. En la ecocardiograffa se apreciaba el catéter en la auricula
derecha, y un corazon estructuralmente normal. La paciente fue
controlada en consultas externas, continud asintomética y durante
el seguimiento ambulatorio, cuatro meses después de la primera
consulta, ingresd en Neurocirugia por obstruccion de la derivacion
ventriculo atrial. Se le solicitd 6 hemocultivos, a pesar de que per-
manecia afebril, y en todos ellos se aislo S. epidermidis sensible a
oxacilina. Se realizd una segunda ecocardiografia, y en ella, se
apreciaba una imagen filiforme, movil, menor de 2 centimetros en
la punta del catéter, compatible con una verruga. Se inicio trata-
miento antibidtico (vancomicina mas rifampicina intravenosas) y
se retird la DVA.

La crioglobulinemia es una forma especial de vasculitis sisté-
mica, englobada en el subgrupo de vasculitis mediadas por com-
plejos inmunes. Sus manifestaciones clinicas oscilan desde for-
mas asintomatica u oligosintomaticas, con puarpura palpable,
artralgias y fatiga, hasta una forma grave de vasculitis, con necro-
sis cutanea, afectacion renal, afectacion de los nervios periféri-
cos, del sistema nervioso central, del aparato respiratorio, del
miocardio y/o del tracto gastrointestinal. Lo mas frecuente es que
aparezcan sintomas y signos debidos al cuadro séptico, de inten-
sidad variable, seguido de la afectacion renal, que puede ocurrir
hasta en el 50% de los casos, y que es la manifestacion inicial en
un 5,9% de los mismos (4).

La nefritis, como complicacion de la infeccion del shunt ven-
triculo atrial, fue descrita por primera vez en 1965, por Black y
cols. y denominada nefritis por shunt (5). La incidencia de la
infeccion del shunt es de aproximadamente un 14%, y entre un
0,7 y un 2,25% de los pacientes con una derivacion infectada
pueden presentar esta enfermedad. Habitualmente transcurre un
largo intervalo de tiempo entre la colocacion del shunt y la apari-
cion de los sintomas, con una media de aproximada de 3 anos, y
el inicio suele ser insidioso, lo que puede retrasar el diagnostico;
en estos casos, sdlo un alto indice de sospecha puede llevar al
diagnostico (6,7). Desde el punto de vista clinico, la hematuria es
la manifestacion més frecuente (89%), seguida por la fiebre
(88%), anemia (86%) y proteinuria (70%) (8). La etiologfa suele
ser infecciosa (microorganismos de baja virulencia) y hasta en el
70% de los casos se aisla S. epidermidis (6).

Los hallazgos caracteristicos de laboratorio son la anemia
ferropénica o anemia normocitica normocrdmica moderada, la
proteinuria y la hematuria microscopica (4). Las alteraciones de
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la funcidn renal oscilan entre una azoemia media con oliguria
temporal, hasta incluso anuria.

Esta enfermedad se produce como resultado de la formacion
de complejos inmunes con los antigenos bacterianos y la activa-
cion de la via clasica del complemento, con el posterior deposito
en el glomérulo renal (9).

El tratamiento requiere la administracion de antibidticos y la
retirada de la derivacion infectada y la evolucion clinica suele ser
favorable (9).

Esta paciente era portadora de una derivacion ventriculo atrial
desde hacia 10 anos, la presentacion clinica fue tardia e insidiosa,
estaba afebril y asintomatica, y solo las alteraciones analiticas, en
especial, el descenso de la fraccion 4 del complemento, y la alte-
racion del sedimento de orina en una paciente portadora de una
DVA, nos orientaron al diagnostico. La presencia de crioglobuli-
nas fue clave en la orientacion diagnostica y precedi6 a las mani-
festaciones de la infeccion del shunt ventriculo atrial. Las crio-
globulinas pueden, por tanto, ser un marcador analitico atil y
temprano para predecir la infeccion de la derivacion ventriculo
atrial, como ocurrid en este caso.

M. J. Molina Garrido, A. Mora Rufete, G. Penadés Cervera,
R. Enriquez Escarza’, C. M. Escolano Hortelano

Servicio de Medicina Interna. Seccion Oncologia médica. 'Sec-
cion Nefrologia. Hospital General Universitario. Elche
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Infeccion respiratoria por Kluyvera sp,
[responsable o consecuencia?

Sr. Director:

Presentamos el caso de una sobreinfeccion respiratoria por la
especie Kluyvera del género ascorbata por ser éste un germen
poco aislado en este tipo de infecciones.

Paciente de 85 ahos con antecedentes de EPOC (enfermedad
pulmonar obstructiva cronica), estenosis adrtica intervenida
(protesis bioldgica) y prostatismo, que ingresa en medicina
interna por cuadro de disnea, siendo diagnosticado de insufi-
ciencia cardiaca izda. e infeccidn del tracto urinario por Pseu-
domonas sp. También durante el ingreso, el paciente desarrolla
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un cuadro de infeccidn respiraroria con abundantes secreciones
y sin clara condensacion, por Staphylococcus aureus meticilin
resistente (SARM). Analitica: Hb 130 g/1; Hto: 40,1%; leucoci-
tos 15,9 por 109 (N: 80%; L: 10%; M: 9,8%); bioquimica: glu-
cosa: 106 mg/dl; urea: 51 mg/dl; creatinina 1,2 mg/dl; Na: 141
mmol/L; K: 4 mmol/L; ALT: 16 U/L; colesterol: 123 mg/dl;
CK: 58 U/L.

Al paciente se le instaura tratamiento con vancomicina y pos-
teriormente con cotrimoxazol a dosis habituales con escasa mejo-
ria del cuadro respiratorio persistiendo abundantes secreciones.
Se le practican dos cultivos de esputo con el intervalo de una
semana y en el Gltimo, el paciente presenta crecimiento de bacilo
gram negativo que tras la identificacion se clasifica como Kluy-
vera ascorbata (sensible a: cefazolina, cefotaxima, amikacina,
imipenem y cefuroxima; resistente a: ampicilina, SXT, gentami-
cina, ciprofloxacino, tobramicina). Tras instaurar tratamiento con
imipenem 500 mg/8 h i.v., el paciente presenta buena evolucion
de la clinica respiratoria, con mejoria de su disnea y disminucion
de secreciones purulentas respiratorias.

La infeccidon por el género Kluyvera ha sido poco descrita,
siendo éste un germen gram negativo flagelado, del que destacan
fundamentalmente dos generos: K. ascorbata y K. cryocrensces
(1,2). Inicialmente se consider6 un comensal de las vias aéreas
superiores y del tracto gastrointestinal (1). Sin embargo, desde
hace unos quince aios, se ha implicado como un verdadero pato-
geno en una serie de casos diferentes, incluyendo bacteremia (3),
sepsis severa (4); también ha sido descrita en bacteriemias en
relacion con fracturas abiertas (2), peritonitis (5), colecistitis agu-
das (6,7), e incluso como causante de meningitis en un paciente
con derivacion lumbo peritoneal (8).

Es dificil correlacionar las infecciones por la especie Kluyvera
con caracteristicas clinicas especificas. Los aislamientos iniciales
de muestras del tracto respiratorio fueron probablemente mas
debido a colonizacion que a infeccion (4), aunque hay descrito un
caso de mediastinitis por Kluyvera en el que parece claro el ori-
gen respiratorio de dicha infeccién (9); siendo rara la infeccion
respiratoria pura en pacientes inmunocompetentes.

Nuestro caso nos parece interesante, debido a que si el germen
inicialmente pudiese ser un comensal de vias respiratorias, tras el
tratamiento con antibidticos de amplio espectro (por SARM), se
produce una infeccion respiratoria clinicamente significativa que
cursa fundamentalemente con un aumento de secreciones respira-
torias, y fiebre que se resuelve con tratamiento antibidtico especi-
fico.

Como conclusion podemos decir que el tratamiento de infec-
ciones con antibidticos de amplio espectro puede seleccionar
cepas de Kluyvera que produzacan infecciones clinicamente sig-
nificativas y como en nuestro caso, infeccion respiratoria y por
todo ello debemos ser prudentes en el uso de antibioterapia de
amplio espectro en personas de edad avanzada.
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Varon con fiebre y artritis

Sr Director:

La presencia de artralgias en la fiebre Q es un hecho habitual
pero la existencia de artritis franca es inusual y ha sido escasa-
mente documentada en la literatura (1,2). Presentamos el caso de
un vardn con oligoartritis por fiebre Q.

Vardn de 45 anos, fumador de 20 cigarrillos/dia y bebedor
moderado, procedente del medio rural, que consultd por un cuadro
febril y malestar general da 10 dias de evolucion, junto a tumefac-
cion dolorosa progresiva de ambos tobillos y muiieca izquierda de
5 difas de evolucion. Referfa un cuadro de caracteristicas similares
un mes antes, con fiebre de hasta 39 °C con tiritona, escalofrios,
sudoracion y artromialgias generalizadas, por lo que se realizd una
analitica general donde se evidencid una hipertransaminemia leve
(GOT 72 U/L, GPT 75 U/L, bilirrubina y fosfatasa alcalina norma-
les) con hemograma normal, y radiograffa de torax y abdomen sin
alteraciones. El cuadro cedid espontaneamente sin tratamiento. En
esta ocasion, a la exploracion se encontraba normotenso y afebril,
con buen estado general y correctamente nutrido e hidratado, con
auscultacion cardiopulmonar normal, abdomen sin hallazgos pato-
16gicos y no se palpaban adenopatias periféricas. Si destacaban sig-
nos inflamatorios en ambos tobillos y mufieca izquierda, sin otra
focalidad infecciosa. Las determinaciones de laboratorio mostra-
ron: leucocitos 23,8 x 10°/1 (76% neutrofilos, 15% linfocitos),
hemoglobina 12,6 mg/dl, hematocrito 37%, y 345 x 10°/1 plaque-
tas. En la bioquimica presentd: GOT 16 U/l, GPT 11U/l, GGT 17
U/ly bilirrubina total 0,45 mg/dl, y la funcion renal e iones fueron
normales. La PCR era 14,6 mg/dl, VSG 103 mm/1* hora, y ASLO
1.530. El sedimento de orina, la Rx de torax y electrocardiograma
no presentaban alteraciones. Y los urocultivos y hemocultivos
resultaron negativos. Se realizd el diagndstico de presuncion de
fiebre reumatica en base a la existencia de criterios diagndsticos
(artritis, fiebre y elevacion de VSG y PCR, leucocitosis y elevacion
de ASLO) y se inicid tratamiento con penicilina benzatina a dosis
de 1.200.000 UI im e indometacina. A los siete dias del ingreso se
recibio la serologia para Brucella, Borrelia burdogferi, Rickettsia
conorii, VEB, CMV, VIH y virus de hepatitis B y C que fueron
negativos, y una serologia positiva para Coxiella burnetti, median-
te IFI (VIRCEL, SL Granada) con Ig M positiva e Ig G 1/1.024.
Ante el diagnostico de oligoartritis en el contexto de fiebre Q agu-
da se inicid tratamiento con Doxiciclina y antiinflamatorios, que se
mantuvo durante 21 dias con buena evolucion clinica. Previo al
alta a domicilio se realizd una ecocardiografia transtoracica que
descartd la afectacion endocardica por Coxiella. Cuatro semanas
después del alta la Ig M para Coxiella fue negativa.

La fiebre Q es una zoonosis de distribucion mundial y fre-
cuente en Espana causada por Coxiella burnetti. El espectro clini-
co abarca desde la infeccidon subclinica hasta cuadros graves,
incluso mortales (1). Las formas clinicas mas frecuentes de pre-
sentacion aguda son el sindrome febril aislado, la hepatitis y la
neumonia, y menos frecuentes pericarditis o miocarditis, y
meningitis aséptica o encefalitis. La fiebre Q crdnica se puede
manifestar de diferentes formas, la mas frecuente y grave la
endocarditis; y otras son la hepatitis granulomatosa, la enferme-
dad pulmonar intersticial o la glomerulonefritis (2,3). La afecta-
cion osteoarticular en forma de osteomielitis, coxitis, espondilo-
discitis o artritis ha sido descrita en casos de infeccidon cronica
por Coxiella burnetti, aunque en una baja proporcion, entre un
0,5% y un 3,5% segln las series estudiadas (4,5). En una serie de
40 pacientes con fiebre Q aguda estudiados en la zona sur de la
isla de Gran Canarias se dieron 2,5% de casos con artritis, sin
embargo, como bien dice el autor el grado de sospecha clinica en
esa zona geogréfica es elevado por la considerable incidencia de
la enfermedad, con lo cual el diagndstico es mayor (2). No hemos
encontrado publicado en la bibliografia revisada ningtin caso de
oligoartritis en el contexto de fiebre Q aguda en nuestro medio,
pero la presentacion aguda inespecifica, de curso autolimitado, y
la necesidad de pruebas serologicas para su diagnostico, hacen
que sea una enfermedad infradiagnosticada. Queremos destacar
la necesidad de descartar la infeccion aguda por Coxiella ante un
caso de oligoartritis, porque aunque la clinica pueda ceder espon-
taneamente es importante evitar la persistencia la infeccion croni-
ca con tratamiento antibiotico adecuado.

J. Aguilar Garcia, J. de la Torre Lima, J. L. Prada Pardal,
A. del Arco Jiménez

Servicio de Medicina Interna. Hospital Costa del Sol. Marbella
(Mdlaga)
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Endocarditis sobre valvula pulmonar nativa por
Enterococcus faecalis

Sr Director:

La endocarditis infecciosa asienta preferentemente en cavi-
dades izquierdas. La endocarditis derecha representa menos
del 7% de los casos y suele afectar a la valvula trictspidea (1).
La endocarditis sobre valvula pulmonar es menos frecuente,
representando menos de 1,5% de los casos de endocarditis (2).
Se presenta un caso de endocarditis sobre valvula pulmonar en
paciente recientemente diagnosticado de neoplasia de colon.
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Varon de 73 ahos de origen inglés y residente en nuestro
area sanitaria, que consulta por fiebre de hasta 40 °C y escalo-
frios sin foco aparente de 10 dias de evolucion. El paciente
habia sido intervenido en otro centro mediante hemicolectomia
izquierda por adenocarcinoma de colon T4ANOMO dos meses
antes. El resto de los antecedentes patoldgicos carecian de inte-
rés. La exploracion fisica al ingreso fue normal, destacando en
la analitica la presencia de anemia y leucocitosis con neutrofi-
lia, junto a una cifra de creatinina en suero de 3,2 mg/dl.

Se comenz0 tratamiento antibiotico empirico con levofloxa-
cino. Tres dias después se aislo Enterococcus faecalis en los
cuatro hemocultivos extraidos al ingreso. El microorganismo
era sensible a ampicilina (CMI < 0,5 mg/l)y estreptomicina
(CMI < 1000 mg/L) y resistente a gentamicina (CMI > 500
mg/L). Fue entonces cuando se procedid al cambio de trata-
miento antibidtico por ampicilina asociada a estreptomicina
ajustada a funcion renal, quedando el paciente afebril 24 horas
después. Posteriormente se practicd ecocardiografia transtora-
cica que no fue concluyente por mala ventana pulmonar, por lo
que se realizo ecocardiografia transesofagica en la que se obje-
tivd una vegetacion movil a nivel de la valvula pulmonar. En el
undécimo dia de ingreso el paciente presentd disnea de instau-
racion brusca asociada a tos irritativa y dolor toracico de carac-
teristicas pleuriticas. Tras realizar radiografia simple y tomo-
grafia computerizada tordcica se constatd la presencia de
derrame pleural bilateral de predominio izquierdo e infiltrados
parenquimatosos bilaterales asi como dilatacion de las arterias
pulmonares, lo cual sugerfa la presencia de hipertension pul-
monar y embolismos pulmonares sépticos. El tratamiento anti-
bidtico combinado se mantuvo durante ocho semanas, tiempo
en el que se negativizaron los hemocultivos, se normalizd la
funcion renal y mejord la clinica respiratoria. A los 7 dfas de
suspender el tratamiento reaparecid la fiebre. Se cursaron nue-
vos hemocultivos y se reinstaur6 la antibioterapia con los mis-
mos agentes. Se aislo E. faecalis en sangre y la ecocardiografia
mostrd la persistencia de la vegetacion sobre véalvula pulmo-
nar. En las siguientes 48 horas, el paciente quedo afebril. Clini-
camente estable, solicito traslado para continuar tratamiento en
su pafs de origen.

La endocarditis de este paciente podria haber tenido un origen
nosocomial ya que habia estado sondado durante la intervencion
quirargica previa. La endocarditis nosocomial es cada vez mas
frecuente, y puede representar el 10% del total de casos de endo-
carditis (3); en general esta relacionada con catéteres venosos y
manipulaciones urologicas (3).

La endocarditis sobre valvula pulmonar es poco frecuente.
Suele ser mixta con afectacion de valvula tricuspidea (1,4).
Suele acontecer en el contexto de una afectacidon valvular con-
génita, protesis o valvuloplastia pulmonar (4,5). La endocardi-
tis sobre valvula pulmonar estructuralmente normal es aun
menos frecuente, de hecho, entre los afios 1960 y 1999 fueron
so6lo 36 los casos publicados en la literatura (5). En estos se
identificaron como principales factores de riesgo la adicion a
drogas por via parenteral y la presencia de catéteres en arteria
pulmonar (4,5). El agente etiologico principal es el Staphylo-
coccus aureus, no obstante se han descrito casos por S. epider-
midis, S. lugdunensis, Streptococcus agalactiae, Enterococcus
faecalis, enterobacterias, Pseudomonas aeruginosa y levadu-
ras (1,4-7). La endocarditis pulmonar puede cursar con embo-
lismos pulmonares, como presenta este paciente, siendo el pro-
nostico favorable y, por tanto, equiparable a otros casos de
endocarditis derechas (4,5).

La ecografia transesofagica, de eleccion en el diagndstico de
endocarditis, sobre todo en pacientes con valvula protésica o en
caso de sospecha no confirmada mediante ecografia transtoraci-
ca, cobra especial importancia en la exploracion de la valvula
pulmonar, con una sensibilidad en torno al 90% frente a un 70%
de la ecograffa transtoracica (8).
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El tratamiento de la endocarditis enterocdcica es la combina-
cion de ampicilina o penicilina con gentamicina o estreptomicina.
En los casos de resistencia de alto nivel a gentamicina o estrepto-
micina se puede tratar con la combinacion de ampicilina o penicili-
na con aquel aminoglucosido sensible. Si existe alta resistencia a
los dos aminoglucdsidos se puede tratar con ampicilina sola en per-
fusion continua asociada a ceftriaxona durante un periodo prolon-
gado (9). Las indicaciones de la intervencion quirGrgica de endo-
carditis izquierdas son bastante conocidas, si bien sobre cavidades
derechas estan menos definidas. En caso de fracaso terapéutico de
endocarditis pulmonar se han descrito resultados satisfactorios de
intervencion quirlirgica con valvectomia parcial o total tanto a cor-
to como a largo plazo (5,10).
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Endocarditis bacteriana en un adulto sobre la
propia comunicacion interventricular congénita

Sr Director:

Las manifestaciones cardiacas congénitas en pacientes pedia-
tricos constituyen el mayor riesgo para desarrollar endocarditis
bacteriana (1), sin embargo en adultos la endocarditis sucede méas
frecuentemente sobre valvulopatias reumaticas, degenerativa y
sobre protesis valvulares. A continuacion describimos el caso de
un adulto con una comunicacion interventricular (CIV) congénita
que presentd una endocarditis sobre la propia comunicacion por
Streptococcus sanguis.
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Varon de 21 ahos con antecedentes personales de CIV
detectada en la tercera semana neonatal, decidiéndose trata-
miento médico. Vida activa sin ningtin tipo de limitaciones no
alergias ni hébitos toxicos. Ergometria con excelente carga
funcional. Ecografia cardiaca con cavidades derechas normales
y relacidon flujo pulmonar-flujo sistémico (Qp/Qs) inferior a
dos. Desde hace tres meses presenta fiebre diaria de hasta 38,3°
C, sin otra sintomatologia acompafante a excepcion de dolor
pleuritico en base pulmonar izquierda veinticuatro horas pre-
vias al ingreso.

Exploracion fisica: tension arterial 110/60, frecuencia cardia-
ca 95 Ipm. Buen estado general, presion venosa yugular normal,
ausencia de adenopatias y tiroides normal. Torax: auscultacion
cardiaca, soplo en barra V/VI, auscultacion pulmonar y abdomen
normales. Extremidades normales sin estigmas de endocarditis.

Pruebas complementarias: Analiticas: VSG 32 mm. Hemogra-
ma leucocitos 13.200/mm’ con neutrofilia. Coagulacion normal.
Bioquimica: bilirrubina total 1,33 mg/dl, glucosa, urea, creatini-
na, acido trico, sodio, potasio, cloro, calcio total, fosforo, coles-
terol total, triglicéridos, GOT, GPT, gamma-GT, fosfatasa alcali-
na, CPK y protefnas totales normales. Marcadores de lesion
miocardicas (Troponina I y mioglobina) normales. Factor reuma-
toide 25,1 Ul/ml, proteina C reactiva (PCR) 5,4 mg/dl. LDH 576
U/L. Hierro 35 gr/dl. Ferritina, vitamina B12 y folato normales.
Anticuerpos antinucleares negativos. Hormonas tiroideas y orina
normal. Serologia Rikettsia, virus de Epstein-Barr (VEB), Bruce-
lla, anticuerpos no treponémicos (RPR), Echinococcus granulo-
sus, virus de hepatitis B, C y VIH negativos. Serologia Clamydia
positivo a titulo bajo con Ig M negativa. Prueba de Mantoux
negativa. Baciloscopia en esputo negativa en tres muestras y cul-
tivos de Micobacterias negativos. Hemocultivo positivo a Strep-
tococcus sanguis 1.

Radiologfa de torax: plétora pulmonar con indice cardiotoraci-
co en el limite y ventriculo derecho normal. Ecografia cardiaca
transtoracica: ventriculo izquierdo con CIV multifenestrada res-
trictiva con dos orificios perimembranosos de unos 4 mm, flujo
turbulento y material fibrinoide en cara ventricular derecha,
inmovil, polifasico que se puede corresponder con vegetacion.
Qp/Qs igual a 2, ventriculo derecho con didmetro limite y con
una presion sistolica en torno a 30 mm de Hg. Resto normal.

Ecocardiografia transesofagica (Fig. 1): Se observa una CIV
perimembranosa de 48 mm con una formacién seudoaneurismati-
ca en el lado derecho, ocupada por material abscesificado. Eco-
graffa abdominal normal. Fondo de ojo normal.

Fig. 1. Ecocardiografia transesofdgica en plano de cuatro cdmaras
con inclinacién posterior derecha. Se observa una CIV perimembra-
nosa de 48 mm con una formacion seudoaneurismdtica en el lado
derecho, ocupada por material abscesificado*. AD: auricula dere-
cha. VD: ventriculo derecho. VI: ventriculo izquierdo. CIV: comuni-
cacion interventricular.

Se inici6 tratamiento con Penicilina y Gentamicina compli-
candose posteriormente con hepatitis farmacologica. El dolor
pleuritico cedid con antiinnflamatorios, comprobandose
mediante radiologia un infarto pulmonar embdlico basal
izquierdo con control practicamente normal al alta. Posterior-
mente, una vez superado el episodio infeccioso fue sometido a
cierre quirdrgico electivo de la CIV. Actualmente se encuentra
asintomatico y sin tratamiento, siendo la Gltima ecocardiografia
normal.

En los pacientes que presentan endocarditis bacteriana, la
enfermedad reumatica cardiaca junto con la valvulopatia degene-
rativa y la protesis valvular constituyen las manifestaciones mas
comunes (68%) como enfermedad subyacente seguido de la
enfermedad congénita cardiaca; siendo la regurgitacion mitral
junto con la adrtica las lesiones valvulares mas frecuentes (47%)
en aquellas con enfermedad reumatica cardiaca, mientras que el
defecto septal ventricular fue el mas comin (43%) en aquellas
con enfermedad cardiaca congénita.

La historia natural de la CIV puede oscilar entre el cierre
espontaneo, la insuficiencia cardiaca congestiva y muerte en las
primeras fases de la lactancia. Pudiendo presentar diversas
complicaciones tales como: el desarrollo de obstruccidon vascu-
lar pulmonar, obstruccion del tracto de salida del ventriculo
derecho, incompetencia adrtica y endocarditis infecciosa; esta
altima su frecuencia varia segin diferentes series entre un 10-
13% (1-2).

La CIV suele ser Gnica, situado en la porcion membranosa
del tabique. La alteracion funcional depende principalmente de
su tamano y del estado de la circulacion pulmonar, mas que de
la localizacidn del defecto. La CIV de los adultos solo se sue-
len observar los defectos de tamafo pequefio o moderado, ya
que la gran mayoria de los pacientes con grandes defectos ais-
lados solicitan atencidon médica y a menudo quirQirgica a eda-
des muy tempranas (3). Generalmente son asintomaticos en el
77% de casos (4). El cierre espontaneo varia seglin las series
desde un 10% hasta un 40% (2-4) respectivamente en la edad
adulta.

Pacientes con defecto ventricular septal pequeio en adultos en
un 25% tuvo serias complicaciones tales como: endocarditis bac-
terianas (11%) antes mencionada, regurgitacion adrtica progresi-
va en un 5% y arritmias sintomaticas en un 8,5%, siendo la fibri-
lacion auricular la mas frecuente; ante lo cual el curso del
pequefio defecto ventricular no tiene porque ser necesariamente
benigno durante la vida adulta (2).

Los mecanismos por los cuales la manifestacion cardiaca con-
génita predispone a endocarditis bacteriana son la alteracion de
flujos intracardiacos y produccidn de turbulencias que ocasionan
dano endocérdico y posterior colonizacion bacteriana.

En la endocarditis sobre CIV las vegetaciones se sitian en la
pared libre del ventriculo derecho o en la valva septal de la valvu-
la trictspide ya que son los puntos donde choca el chorro del cor-
tocircuito, es menos frecuente que la vegetacion se sitle en la
pared de la propia comunicaciéon como ocurrid en nuestro caso
(5).

Los pacientes con grandes comunicaciones interventriculares
e hipertension pulmonar son los que presentan un riesgo mayor
de desarrollar lesiones obstructivas en la circulaciéon pulmonar.
Puede suceder que el proceso de endocarditis infecciosas y defec-
to septal interventricular se complique con embolismo pulmonar
(6,7) como sucedid en este paciente; llevando en algunos casos a
la muerte del mismo; de hecho el defecto septal cardiaco junto
con la endocarditis bacteriana son los mayores factores de riesgo
de desarrollar embolismo séptico pulmonar (8). Los microorga-
nismos responsables, los criterios diagnosticos y los tratamientos
de endocarditis sobre manifestacion cardiaca congénita no difie-
ren de los establecidos para endocarditis que ocurren sobre otras
cardiopatias (5). La ecocardiografia hace posible la identificacion
y evaluacion de las complicaciones asociadas con elevada morbi-
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lidad y mortalidad en pacientes con enfermedad cardiaca congé-
nita y endocarditis infecciosa (3).

A edad joven la mortalidad por endocarditis infecciosa aguda
fue del 21% globalmente, siendo el 50% de insuficiencia cardiaca
congestiva refractaria, 33% mal control de la sepsis y el 17% por
embolismos. La esperanza de vida de los pacientes con manifes-
taciones cardfacas congénitas ha mejorado mucho en los Gltimos
anos debido a los progresos en tratamiento médico y quirQirgico
llegando mas pacientes a la edad adulta por lo que es de esperar
un aumento en la frecuencia de endocarditis sobre esta poblacion
al igual que a ocurrido con la patologfa valvular degenerativa. El
riesgo de endocarditis sobre CIV se duplica si ésta no se corrige
mediante cirugfa y también aumenta si la CIV se asocia a insufi-
ciencia aortica, sin embargo no tiene relacion con el diametro del
defecto (5).

El defecto ventricular septal aislado precisa correccion quirdr-
gica en el 15% del total de casos; segiin otras series en un 75%
(9) estando indicada la cirugfa en los casos de gran shunt izquier-
da-derecha (QP/QS mayor de 2) y cuando hay complicaciones
(3) como sucedid con nuestro paciente; siendo importante el tra-
tamiento quir@irgico completo ya que el cierre quir@rgico reduce
el riesgo de endocarditis bacteriana (10). En pacientes sometidos
a cirugia paliativa o correctora el riesgo de endocarditis no desa-
parece mientras persista alglin defecto residual o se introduzca
material protésico.

Para prevenir la endocarditis en estos pacientes es fundamen-
tal la profilaxis antibidtica en todas aquellas situaciones en las
que estan indicadas. Ademas en todos aquellos enfermos con una
manifestacion cardiaca congénita conocida, corregida o no, que
presenten fiebre sin focalidad clinica habra que considerar el
diagndstico de endocarditis.
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Autotratamiento de la insuficiencia suprarenal de
origen hipofisario

Sr. Director:

En medicina tendemos a justificar los sintomas y signos que
presenta un paciente como secundarios a procesos que padecen
de forma evidente. Esto no siempre es asi. Presentamos un caso
que ilustra esta afirmacion.

Varon, 87 anos. No habitos toxicos. Heridas de metralla en
craneo durante su juventud. Asma en tratamiento ocasional con
broncodilatadores inhalados y corticoides orales, que llegaba a
tomar durante semanas en las reagudizaciones. Ingresa por pre-
sentar desde hace un mes deterioro progresivo de su estado gene-
ral acompanado de vomitos postprandiales, astenia, anorexia y
pérdida de 6 Kg, que el paciente justificaba por la disminucion de
la ingesta y los vomitos. A lo largo de su vida referia episodios
similares “que cedfan de forma espontanea”. No presentaba nin-
guna otra sintomatologia en el interrogatorio por 6rganos y apa-
ratos. Exploracion: Consciente, orientado, normocoloreado. CC:
sin hallazgos. Auscultacidon cardiopulmonar: normal. Abdomen y
extremidades: normales. TA 110/70 mmHg. FC: 70 latidos por
minuto. Hb: 10.5 gr/dl. Hto: 29%. VCM: 82,8 fl. HCM: 28,2 g/dl.
Leucocitos: 4870 x 1.000/uL (2.680 Neutrofilos, 1090 linfocitos,
550 eosinofilos). Plaquetas: 328 x 1000/uL. Glucosa 74 mg/dl
LDH: 112 UI/L. GOT: 30 UI/L. GPT: 24 UI/L. GGT: 12 UI/L.
FA: 103 UI/L. Bt: 0,36 mg/dl. Proteinas 5 gr/dl. AlbGmina 2,81
g/dl. Cr: 0,71 g/dl. Calcio: 8,1 mg/dl. Fosforo: 2,6 mg/dl. urico
2,4 mg/dl. Colesterol 141 mg/100. Triglicéridos: 108 mg/100.
Sodio 118 meq/l. Potasio 4,6 meq/l. Sodio en orina: 114,6 meq/1.
Potasio en orina 4,1 meq/l. Osmolaridad en sangre 256 miliosmo-
les. Osmolaridad en orina: 260 miliosmoles. CEA: 2,1 ug/ml.
Ca72.4: 1,6 Ul/ml. Alfafetoproteina: 0,2 Ul/ml. T4 libre: 0,9
pg/dl. (N: 0,7-1,8) TSH: 1,7 yUl/ml (N: 0,5-5). FSH 1,2 mUI/ml
(N: 1,5-12,4). LH: 0,6 mUI/ml (N: 1,7-8,6). Testosterona: < 2,00
ng/% (N 280-800). Prolactina 10,3 ng/ml. (N: 0-20). IGF-1: <25.
GH: 0,08 ng/ml (N: 0,00-5,00) Cortisol basal: 3,9 ug% (N: 7-25).
Cortisol en orina: 3 ug/24 h (N 26-135). ACTH basal: 7 pg/ml
(N: 9-52) Cortisol postACTH: 12,8 ug/%.

Gastroscopia: esdfago de Barret de segmento largo. Hernia de
hiato. Rx térax: Importante hernia hiatal. Estudio gastroduode-
nal: Importante hernia de hiato. TAC toracoacoabdominal: Gran
hernia de hiato deslizante. Resto normal. TAC craneal: Masa en
silla turca que mide 2 x 2 x 2 cm redondeada y bien delimitada
que capta contraste homogéneamente y agranda la silla turca ocu-
pando la cisterna suprasellar, compatible con adenoma hipofisa-
rio. Cuerpos extrafios metalicos en region retrosilviana izquierda
y prerolandica derecha. RMN craneal: no realizada por el antece-
dente de herida de metralla intracraneal confirmada en el TAC.
Interconsulta a neurocirugia: se desestima cirugia en base a la
edad del paciente y localizacion de la lesion. Se comenzo trata-
miento con hidroaltersona, quedando el paciente asintomatico
con niveles de sodio normales.

Los vomitos pueden ser la manifestacion de una amplia
gama de enfermedades en relacion con procesos digestivos o
extradigestivos. En ocasiones pueden tener consecuencias que
pongan en peligro la vida del paciente tales como aspiracion o
alteraciones hidroelectroliticas graves (1). El hipopituitarismo
es una insuficiencia hipofisaria de etiologia mualtiple que puede
afectar a una o varias hormonas (2). Su causa mas frecuente es
el adenoma hipofisario y si éste se diagnostica es necesario
conocer si es 0 no funcionante, ya que tiene implicaciones en
cuanto al tratamiento (3). La clinica del hipopituitarismo puede
ser muy variable y depende de las hormonas hipofisarias com-
prometidas, de si el déficit es total o parcial, de la edad del
paciente y de si la causa es hipotalamica o hipofisaria. Es preci-
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so disponer de determinaciones hormonales basales y pruebas
dinamicas del eje hipotalamo-hipofisario, asi como de estudios
de imagen, siendo la RMN la prueba mas sensible y especifica
para el estudio de la silla turca (4,5). El déficit de ACTH condi-
ciona un cuadro de insuficiencia suprarenal con astenia, anore-
xia, vomitos, pérdida de peso e hipotension. Cuando es secun-
daria no aparece hipopotasemia ni hiperpigmentacion.
Analiticamente es tipica la eosinofilia en sangre periférica. El
paciente fue ingresado para estudio de sindrome constitucional,
vomitos e hiponatremia severa sintomatica. La sospecha prima-
ria fue un proceso maligno probablemente digestivo. Ante la
negatividad del estudio y a pesar de una causa (hernia de hiato
gigante), que justificaba los vomitos y secundariamente la hipo-
natremia, se realizd despistaje de insuficiencia suprarenal con-
firmandose bioquimicamente su origen hipofisario (Cortisol
basal bajo, ACTH basal bajo) en relacion con un adenoma hipo-
fisario que también producia déficit de hormonas sexuales. Pro-
bablemente la toma intermitente de prednisona por su asma,
enmascard durante afios los sintomas de su enfermedad al tratar
al menos parcialmente, el déficit de cortisol, demorando el
diagndstico. Ante la presencia de un cuadro de vomitos, sindro-
me constitucional e hiponatremia es necesario tener en mente, a
pesar de la existencia de procesos que lo justifiquen, la existen-
cia de una insuficiencia suprarenal, en este caso secundaria,

enfermedad que aunque grave, es subsidiaria de tratamiento.
Destacar que no siempre en medicina lo evidente es lo que justi-
fica los sintomas a los que nos enfrentamos, por lo que es preci-
so tener un elevado indice de sospecha, ya que un mismo sinto-
ma o signo puede ser causado por varios procesos simultaneos.

F. J. Sanchez Ayuso, E. Jodar'

Servicio de Medicina Interna y de 'Endocrinologia. Hospital
Universitario 12 de Octubre. Madrid
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