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Autoimmune inflammatory myopathy with cardiac tamponade.
Case report

Sacoto Flores Goethe Salomon', Valdiviezo Vicuna Wilson Aquiles?,
Orellana Rodriguez Juan Carlos? Cajamarca Llauca Jaime Bolivar®

RESUMEN

Introduccidn: las miopatias inflamatorias idiopaticas (Mll) son un grupo de
enfermedades del tejido conectivo caracterizadas por inflamacion muscular
y afectacion clinica de mudltiples érganos como piel, pulmén, corazén y
tracto gastrointestinal.

Casoclinico: se presentaun casode Mll con debilidad muscular, miocarditis,
derrame pericardico, disfagia y enfermedad pulmonar intersticial (EPI). La
asociacion de miocarditis y EPI puede ocurrir hasta en un 35% de casos.
Se instaurd tratamiento inmunosupresor, la evolucion fue favorable con
mejoria clinica de la debilidad muscular, disfagia y disminucién gradual de
los niveles sanguineos de las enzimas musculares.

Conclusién: en las MIl la afeccion cardiaca miocarditis y derrame
pericardico es infrecuente y se asocia a una mayor morbi-mortalidad.

Palabras clave: miopatias, derrame pericardico, miocarditis.
ABSTRACT

Introduction: The idiopathic inflammatory myopathies (lIM) are a group
of connective tissue diseases characterized by muscle inflammation and
clinical involvement of multiple organs such as: skin, lung, heart and
gastrointestinal tract.

Clinical case: a case of [IM with muscle weakness, myocarditis, pericardial
effusion, dysphagia and interstitial lung disease (ILD) is presented. The
association of myocarditis and ILD can occur in up to 35% of cases.
Immunosuppressive treatment was applied, the favorable evolution with
clinical improvement of muscle weakness, dysphagia and gradual decrease
in blood levels of muscle enzymes.

Conclusion: Cardiac involvement (myocarditis and pericardial effusion)
in [IM is uncommon; however, it is associated with higher morbidity and
mortality
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INTRODUCCION

Las Mll sonun grupo de enfermedades autoinmunes
con una incidencia de 6 a 10 casos por millon de
habitantes', afecta mas a mujeres que a hombres
con una razén de 5:12. La manifestacion clinica
mas frecuente y que se presenta como sintoma
inicial hasta en un 84% es la debilidad, proximal
y simétrica®. Hallazgos clinicos menos frecuentes
son disfagia (36%), neumopatia intersticial (78%),
miocarditis (38%) entre otras*®, las cuales se
asocian con un incremento en la mortalidad. Un
diagnostico y tratamiento tempranos mejoran
sustancialmente los resultados clinicos y el
pronostico de las MIl. Se expone el caso de una
paciente con MIl de presentacion subaguda,
grave, con compromiso muscular (esquelético,
miocardico) 'y  extramuscular  (pericardico,
pulmonar).

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 43 anos, afroamericana, sin antecedentes
clinicos, quirurgicos, farmacolégicos o toxicolégicos
relevantes, acude por cuadro de dos meses de
evolucién con edema facial y de extremidades
superiores; en los 10 dias previos a su ingreso se
sumo debilidad proximal de miembros superiores
e inferiores, con dificultad para realizar actividades
habituales como levantar objetos por sobre la
cabeza, peinarse, vestirse, levantarse de una silla,
subir o bajar escaleras, también se reportd dolor
muscular (EVA 7/10) y disfagia.

En la evaluacion inicial se encontré un pulso de
100 latidos por minuto, tension arterial de 100/80
mmHg, afebril, 22 respiraciones minuto, saturacién
de oxigeno 84% (FiO2 0.21). Al examen fisico,
orientada e hidratada. Pulmones con murmullio
vesicular disminuido, estertores crepitantes difusos
bilaterales. Corazén con ruidos de intensidad
disminuida. Extremidades dolorosas a la movilidad
activa y pasiva, la prueba de fuerza muscular
manual (MMT8) demostré debilidad segun escala
de Daniels 2/5 en musculatura axial (flexor del
cuello), y debilidad 2/5 simétrica de miembros
superiores (deltoides, biceps) e inferiores 2/5
(cuadriceps, gluteos mayor y menor), sensibilidad
superficial y profunda conservadas.

En los examenes complementarios se reportaron:

aspartato aminotrasferasa (AST) 681.5 U/L y
alanina aminotrasferasa (ALT) 437.1 (normal <40),
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lactato deshidrogenasa (LDH) 1027 U/L (normal
207-414), troponina T 2356 pg/ml (12.7-24.9),
creatina fosfocinasa (CPK) 13476 U/L (20-180).
Se realiz6 biopsia de musculo cuadriceps derecho
con infiltrado inflamatorio linfocitario endomisial
y perimisial con necrosis extensa (Imagen N°1).
En la radiografia de térax se observé un infilirado
alveolar bilateral. Durante evolucion hospitalaria
se reportd hipotension arterial de 80/40 mmHg,
taquicardia (140 latidos minuto), dolor opresivo
retroesternal, ruidos cardiacos disminuidos en
tono y un electrocardiograma (ECG) con ritmo
sinusal y sin signos de lesion, isquemia o necrosis
miocardica, se documenté por ecocardiografia
transtoracica (ECOTT) un derrame pericardico
de aproximadamente 500 cc siendo necesaria
pericardiocentesis de urgencia por taponamiento
cardiaco y posterior colocacién de catéter para
drenaje (Imagen N°2), se ingresa a unidad de
cuidados intensivos por necesidad de vasoactivo
(norepinefrina), la produccién promedio de liquido
pericardico fue de 200 ml/dia, hasta el dia 9
de estancia hospitalaria en donde se reportd
una produccion de 48 ml retirandose catéter
pericardico. Se obtuvieron muestras para cultivos
de orina, sangre y liquido pericardico con reportes
negativos; la prueba de antigeno para SARS-
CoV-2 fue negativa (paciente con esquema de
vacunacion contra SARS-CoV-2 de dos dosis,
Sinovac).

En base a los criterios ACR/EULAR 2017 se
trata de una miopatia inflamatoria autoinmune,
subgrupo polimiositis (9.4 puntos con una
probabilidad del 95%), con los siguientes
criterios de gravedad: debilidad marcada,
disfagia, compromiso miocardico y pulmonar.
Se inici6 manejo inmunosupresor para induccién
a la remisién de actividad con pulsos de
metilprednisolona (1 g dia por 3 dias), seguido de
prednisona oral (1 mg/kg/dia, con dosis reduccion
bisemanal) y ciclofosfamida venosa en bolo de
1 g (se programaron bolos mensuales en total
de 6), posteriormente se sumd azatioprina oral
(2 mgl/kg/dia) al manejo inmunosupresor. No
se reportaron eventos adversos asociados a la
inmunosupresion.
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Imagen N°1

A. Liquido pericardico. B. Ecocardiograma transtoracico que demuestra derrame pericardico (DP) de
aproximadamente 500 cc.

Imagen N°2

A. H&E (4X) Musculo esquelético con intenso infiltrado inflamatorio peri y endomisial. Presencia de fibras
necréticas. B. H&E (10X) Musculo esquelético: infiltrado perimisial (flechas negras), infiltrado endomisial
(flechas rojas), fibras con necrosis (cabeza de flecha).

El detalle de los estudios complementarios y y especificos de miositis, por su utilidad diagnéstica
cambios en los niveles enzimaticos (CPK vy (definir subtipos clinicos) y prondstica (asociacion
troponina T) se describen en la Tabla N°1 y con cancer, mortalidad) y que pueden estar
Grafico N°1 respectivamente. En las pruebas presentes hasta en un 60% de pacientes con Mil.
inmunoldgicas destacan los anticuerpos asociados
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Tabla N°1

Estudios complementarios

08/12/21 Control Referencia
Hemoglobina 11.6 12.2 14-18 g/d|
Hematocrito 35.6 37.8 40-54%
Leucocitos 19390 5.86 5.0-10.0x10%/mL
Neutrdfilos 78.4 75.4 45-74%
Linfocitos 11.5 13.8 16—45%
Plaquetas 382000 317 000 150-450x103/mL
Glucemia 118 100 70-105 mg/dL
Urea 28 27 19-44.1 mg/dL
Creatinina 0.39 0.51 0.8-1.25 mg/dL
Sodio 139 142 135-145 mEq/L
Potasio 3.5 3.8 3.5-5.1 mEq/L
Calcio 8.9 - 8.10-10.40 mg/dL
Proteinas 6.40 5.2 6.10-7.9 mg/dL
Albumina 3.34 2.53 3.5-4.8 mg/dL
Bilirrubinas 0.26 0.29 <1 mg/dL
AST 681.5 237.9 05-34 U/L
ALT 4371 231.2 05-55 U/L
CPK 13470 4 046 20-180 U/L
CK-MB 438.9 250.3 <25 U/L
Troponina T 2 356 3974 12.7-24.9 U/L
PCR 1.34 2.33 < 0.5 mg/dl
Procalcitonina 0.27 0.134 <0.04 ng/ml
VIH Negativo -
HBsAg Negativo -
VHC/VHA Negativo -
Marcadores tumorales
AFP 3.6 - 0.0-5.8 Ul/ml
CEA 1.3 - 0.0-5.2 ng/ml
Ca 125 8.7 - 0.0-35 Ul/ml
Ca15.3 5.4 - 0.0-25 Ul/ml
Ca19.9 4.3 - 0.0-34 Ul/ml
Liquido pericardico
Proteinas 494 - <30 g/L
LDH 554 - <300 U/L
Glucosa 126 -
Inmunoldgicos
ANCA Negativo -
ANA-IFI 1:160 (AC5) patrén nuclear granular grueso
Anti-DNAdc Negativo -
AMA-M2 Negativo
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08/12/21 Control Referencia
RIB-P Negativo
Anti- Ku Negativo
Anti PM-SCL-100 Ne gativo
SRP Negativo
Mi-2 Negativo
Anticuerpos antisintetasas
Negativos

Jo-1; PL-7; PL-12

AFP: alfa feto proteina; ACE: antigeno carcinoembrionario; ANA-IFI: anticuerpos antinucleares
por inmunofluorescencia indirecta; ANCA: anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo. AMA-M2:
antimitocondrial -2; RIB-P: anti proteinas P ribosomales; Anti- Ku, asociado a miositis; Anti PM-SCL-100,
asociado a miositis; SRP: anti sefial de particula de reconocimiento; Mi-2: anti proteina nuclear de 240
kD; Jo-1: anti histidil RNAt sintetasa; PL-7: anti treonil RNA-t sintetasa; PL-12: anti alanil RNA-t sintetasa.
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Grafico N°1

Niveles enzimaticos en relacion al manejo inmunosupresor.

Los cambios enzimaticos de CPK y troponina
T durante la estancia hospitalaria desde el inicio
del manejo inmunosupresor de induccién hasta
la remision de actividad muestra diferencia en
la disminuciéon de niveles mas marcada para
CPK, lo cual probablemente se explique por la
disminucién gradual de los niveles de troponina T,
que pueden ser de varios dias hasta 2 semanas.
CYC: ciclofosfamida, 1 g. intravenoso. MTP:
metilprednisolona, 1 g intravenoso dia por 3 dias.
PDN: prednisona, 1 mg/kg/dia. AZA: azatioprina, 2
mg/kg/dia.

DISCUSION

Las MIl son heterogéneas en su presentacion
y se diagnostican por exclusion de otras
miopatias inflamatorias (secundarias), el abordaje
multidisciplinario tiene un efecto directo en los
resultados clinicos, lo cual fue una fortaleza en el
presente caso.

El compromiso cardiovascular se ha identificado
como un factor prondstico de muerte en MIl, la
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miocarditis como manifestacion es responsable de
hasta un 30% de los decesos por causa cardiaca’,
por ello se aconseja una evaluacion sistematica
con una historia clinica dirigida, ECG, medicion de
enzimas cardiacas y de sernecesaria unavaloracion
por un cardiélogo que incluya un ECOTT. La RMN
cardiaca como herramienta diagnostica tiene
una alta sensibilidad para identificar miocarditis
(areas de inflamacion, fibrosis o cambios en la
microcirculacion), estudio no disponible en el
centro de atencién y que a pesar de ser un limitante
para la evaluacion diagndstica, es aconsejable
su realizacién. Sobre la medicion enzimatica es
importante mencionar que la isoforma cardiaca
troponina-1 es el biomarcador mas especifico de
compromiso miocardico, mientras que la isoforma
T de troponina y CK-MB pueden expresarse
también en las fibras en regeneracion del musculo
esquelético (que suelen observarse en MII'°. La
afeccion pericardica es comun en las enfermedades
del tejido conectivo (lupus eritematoso sistémico,
esclerosis sistémica, enfermedad mixta del tejido
conectivo), en MIl suele ser asintomatica y menos
frecuente (10% a 11.4%)", las complicaciones
como la pericarditis constrictiva o el taponamiento
cardiaco secundario a una Mll son infrecuentes'5,

En casos graves de MIl y manifestaciones
extramusculares como la enfermedad pulmonar
intersticial se requieren terapias combinadas de
glucocorticoides (GC), farmacos inmunosupresores
y agentes que modulan la funcién de las células
T y agotan las células B. La primera linea de
tratamiento incluye GC a dosis altas (prednisona
1 mg/kg/dia) o en pulsos (metilprednisolona 1g/
dia durante 3 a 5 dias) mas ciclofosfamida (1 g
mensual 0 250 mg por m2 por 6 meses) o rituximab
(1 g cada 15 dias por 2 ocasiones)'®'®, no se
aconseja el uso de GC solos debido a sus efectos
indeseables y altas tasas de recaidas, por lo que
los inmunosupresores convencionales como el
metotrexato, azatioprina y micofenolato de mofetilo
son una alternativa valida que permite ahorrar
GC y mantener la eficacia del tratamiento en Mll
grave y/o refractaria. Las pautas de reduccion de
GC son variables, se aconseja una disminucién
mensual del 20% al 25% de la dosis inicial para
llegar al objetivo de 5 a 10 mg dia en 6 meses’®.
El papel de otras terapias inmunosupresoras (anti-
TNF, anti-IL6, inhibidores de células T, anti-IL1) o
inmunomoduladoras (inmunoglobulina 2 g kilo de
peso de inicio, seguido de 1 g kilo de peso mensual)
son alternativas terapéuticas para disminuir la
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actividad y la progresién rapida de la enfermedad
en casos graves Yy/o refractarios®2!

El prondstico y la respuesta terapéutica en Mll es
variable, el curso clinico puede ser monofasico,
recidivante/remitente o crénico/persistente, con
una supervivencia acumulada a 5 afios del 94%
y a 10 afios del 82%. Dermatomiositis (25%) y en
menor medida PM (10.15%) se asocian con cancer
por lo que su busqueda activa debe ser orientada
al diagnostico y seguimiento. Entre los factores
de riesgo descritos y parcialmente presentes en el
caso estan los siguientes: compromiso muscular
extenso, elevacion de marcadores inflamatorios,
disfagia, edad >40 afios, sexo masculino, ANA
negativos y anticuerpos asociados a miositis
positivos (AAM). Se aconseja por lo mencionado
realizar pruebas de deteccién de cancer acorde
a la edad y sexo del paciente que incluyan
mamografia, colonoscopia, medicion de PSA,
examenes pélvicos, de proéstata (US, TC, RMN) y
marcadores tumorales®

CONCLUSIONES

El presente caso de MIl con manifestaciones
musculares (esquelética, miocardica) y
extramusculares (derrame pericardico) presento
mejoria clinica y enzimatica luego del tratamiento
inmunosupresor instaurado (esteroides mas
inmunosupresor), por lo que un diagnostico y
tratamiento temprano permite mejorar el pronéstico
a corto y largo plazo.
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