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Resumen

La miocarditis es una enfermedad inflamatoria del
tejido cardiaco de etiologia variable, infecciosa o no in-
fecciosa. Su presentacién va desde formas asintomadticas
hasta fulminantes.

Se presenta el caso de un varén de 24 anos, con
antecedente de hepatitis autoinmune, en fase cirrética
compensada. Consulté por disnea de 15 dias de evolu-
cién. Presenté cuadro gastrointestinal un mes previo a
la consulta. El examen fisico reveld signos de sobrecarga
hidrica. El laboratorio informé elevacién de biomar-
cadores cardiacos, insuficiencia hepatica aguda sobre
cronica y graves trastornos de coagulacién. Se realizé un
ecocardiograma transtoracico que evidencié disfuncién
biventricular grave global, con adelgazamiento de las
paredes. Las hipdtesis diagndsticas fueron compromiso
cardiaco por reactivaciéon de enfermedad autoinmu-
ne versus miocarditis viral. Se realizé una resonancia
magnética que confirm¢ la disfuncién ventricular grave
en la que se observé realce tardio de gadolinio suges-
tivo de miocarditis. Se indicé tratamiento con pulsos
de metilprednisolona. El primer dia de la internacién
evolucioné con signos de shock cardiogénico y arritmia
ventricular refractaria al tratamiento. Posteriormente a
una evaluacién multidisciplinaria exhaustiva y dificulto-
sa por el estado clinico, se plante6 la posibilidad de un
trasplante cardiaco. Se instaur soporte con membrana
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de oxigenacién extracorpérea (ECMO) como puente al
trasplante. Al séptimo dia de colocado el ECMO, y luego
de gran mejoria de los pardmetros del hepatograma,
recibié un trasplante cardiaco. Tuvo buena evolucién
postoperatoria, sin embargo, a los dos meses fallecié por
una infeccién oportunista. Los resultados de la biopsia
del 6rgano explantado confirmaron el diagnéstico de
miocarditis linfocitica.

Palabras clave: miocarditis, membrana de oxigena-
cién extracorpdrea, trasplante cardiaco.

Abstract
Fulminant myocarditis in a patient with a history of
autoimmune hepatitis

Myocarditis is an inflammatory disease of the cardiac
tissue of variable etiology, both infectious and non-in-
fectious. Its presentation can range from asymptomatic
to fulminant forms.

We present the case of a 24-year-old male patient
with a history of autoimmune hepatitis in compensated
cirrhotic phase. He consulted for dyspnea of 15 days
evolution. He had presented gastrointestinal symptoms
one month prior to the consultation. Physical examina-
tion revealed signs of heart failure. Laboratory examina-
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tion showed elevated cardiac biomarkers and acute on
chronic hepatic insufficiency. A transthoracic echocar-
diogram showed severe global biventricular dysfunction.
The diagnostic hypotheses were cardiac involvement
due to reactivation of autoimmune disease versus viral
myocarditis. An MRI was performed which confirmed
very severe ventricular dysfunction and late gadolinium
enhancement suggestive of myocarditis. It was indicated
treatment with methylprednisolone pulses. On the first
day of hospitalization he evolved with clear signs of car-
diogenic shock and ventricular arrhythmia refractory to
medical treatment. After an exhaustive multidisciplinary
evaluation, which was difficult due to his clinical condi-
tion, the possibility of a heart transplant was considered.
Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) support
was established as a bridge to transplantation. On the
seventh day after ECMO, and after great improvement
of the hepatogram parameters, the patient received a
heart transplant. He had good postoperative evolution.
However, he died two months after the transplant due
to an opportunistic infection. The results of the biopsy
of the explanted organ confirmed the diagnosis of lym-
phocytic myocarditis.

Key words: myocarditis, extracorporeal membrane

oxygenation, heart transplantation

La miocarditis es una enfermedad inflamato-
ria del tejido cardiaco de etiologia variable, tanto
infecciosa como no infecciosa que puede afectar
el miocardio de manera focal o difusa y presen-
tarse de manera aguda, subaguda o crénica. Se
estima que esta entidad tiene una incidencia
global entre 1 y 10 casos cada 100 mil personas
al ano y que el mayor riesgo se observa en indi-
viduos entre 20 y 40 anos'!®. Su espectro de pre-
sentacién es muy variado, pudiendo presentarse
desde formas asintomaticas (solamente con ele-
vaciéon de biomarcadores) hasta formas fulmi-
nantes con evolucién hacia shock cardiogénico®.
El tratamiento de los casos de miocarditis ful-
minante representa un desafio para el médico
cardiélogo de unidad coronaria. Para mejorar los
resultados de estos pacientes, resulta crucial su
tratamiento temprano en centros de alta com-
plejidad.

Se presenta el caso clinico de un paciente
joven con miocarditis fulminante con dificulta-
des en el abordaje diagnéstico terapéutico debi-
do a insuficiencia hepatica aguda sobre la cré-
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nica, y coagulopatia grave con requerimientos
de asistencia ventricular y posterior trasplante
cardiaco.

Caso clinico

Varén de 24 afios, sin factores de riesgo ni antecedentes
cardiovasculares personales y/o familiares de relevancia,
con antecedentes de hepatitis autoinmunitaria idiopatica
con cirrosis en estadio Child Pugh A (diagnosticada a los
13 anos de edad y sin tratamiento especifico en el momen-
to de la consulta), vitiligo y alopecia areata rapidamente
progresiva. Consulté en la guardia de otra institucién por
disnea de 15 dias de evolucién que progresé hasta clase
funcional 1V, asociada a epigastralgia. Ademas, informé
haber presentado sintomas gastrointestinales un mes
antes de la consulta. Al interrogatorio dirigido refirié
tener buena clase funcional previa.

Al examen fisico de ingreso, se present6 con ten-
dencia a la hipotensién, con una frecuencia cardiaca de
115 latidos por minuto, saturando 98% al aire ambien-
te, buena mecdnica ventilatoria y crepitantes himedos
hasta campos pulmonares medios. No tenia edemas en
miembros periféricos y se observé ingurgitacion yugu-
lar 3/3, sin colapso inspiratorio. El electrocardiograma
evidenci6 ritmo sinusal a 115 latidos por minuto, con el
eje eléctrico desviado a la izquierda, QRS angosto con
llamativa mala progresién de ondas R en precordiales. El
segmento ST-T no presenté cambios isquémicos agudos.
La radiografia de térax mostré un indice cardiotoracico
aumentado con signos leves de redistribucién de flujo
hacia campos pulmonares superiores. En el laboratorio
de ingreso se destacé hiponatremia de 126 mg/dl (para
un valor normal de 135-145 mg/dl), hepatograma alte-
rado con transaminasas multiplicadas por 40 del valor
normal, bilirrubina total de 20 mg/dl (valor normal entre
0.10 a 1.4 mg/dl) a predominio directo, con leve aumen-
to de fosfatasa alcalina y grave disminucién de tiempo
de protrombina de 20% (valor normal entre 70-120%).
El acido lactico fue de 4.15 mmol/L (para un valor nor-
mal de hasta 2.50 mmol/L). También presenté biomar-
cadores cardiacos elevados, con propéptido natriurético
cerebral N-terminal (NT-Pro BNP) de 8170 pg/ml (valor
normal hasta 125 pg/ml seglin corte etario) y troponina
ultrasensible de 192 pg/ml (valor normal de hasta 15 pg/
ml). Se realizd un ecocardiograma Doppler transtoracico
que evidencié disfuncién biventricular grave global con
marcado adelgazamiento de las paredes miocardicas y
dilatacién de las cuatro cavidades cardiacas (fraccién de
eyeccién de ventriculo izquierdo de 25% calculado por
método de Simpson).
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Ante el cuadro clinico descrito se dagnosticé shock
cardiogénico y se plantearon diferentes diagnésticos di-
ferenciales que pudieran haber llevado al paciente a este
estado. Uno de ellos fue el de compromiso cardiaco en
contexto de reagudizacién de su enfermedad autoinmu-
ne y el otro el de miocarditis aguda.

Como parte del estudio etiolégico se solicité una reso-
nancia cardiaca con contraste endovenoso. En la misma
se observé aumento en los volumenes de ambos ven-
triculos con un grave deterioro biventricular, con frac-
cién de eyeccién del ventriculo izquierdo del 10% y del
ventriculo derecho del 12%. Ademas, se observd realce
de gadolinio con patrén intramiocardico lineal en seg-
mentos anteroseptal basal y medial, inferoseptal basal, y
patrén subepicérdico en segmentos inferior basal y me-
dial e inferoseptal medial, sugestivos de diagnéstico de
miocarditis (Fig. 1).

Ante el cuadro clinico mencionado, se inici6 trata-
miento con pulsos de metilprednisolona, diuréticos en-
dovenosos en altas dosis y apoyo inotrépico con dobu-
tamina. Luego del primer dia de internacién, evolucioné
con arritmia ventricular sostenida y shock cardiogénico
refractario a tratamiento médico. Posteriormente a una
evaluacién multidisciplinaria exhaustiva (en conjunto
con equipos de reumatologia, infectologia y hepatologia)
y dificultosa por el estado clinico comentado, se planted
la posibilidad de un trasplante. En este momento se pre-
sento el dilema de realizar un trasplante combinado (he-
patico y cardiaco) o solo cardiaco. Luego de la decisién
de comenzar la evaluacién pretrasplante, se decidié la
canulacién de un dispositivo de asistencia ventricular de
oxigenacién por membrana extracorpérea (ECMO) como
puente al mismo.

Miocarditis fulminante

Los dias posteriores a la colocacién del ECMO se objeti-
vé mejoria marcada del hepatograma y de los parametros
de la coagulacién, por lo que se interpreté en contexto
del compromiso hemodindmico producto del estado de
bajo volumen minuto, asociado a la presencia de un pa-
rénquima hepatico previamente comprometido. Por ello
se decidié su ingreso en lista de emergencia de trasplan-
te cardiaco desestimando la posibilidad de un trasplante
combinado. Al séptimo dia de colocado el ECMO, recibié
un trasplante cardiaco ortotépico. Tuvo buena evolucién
postoperatoria y se consiguié el retiro exitoso del disposi-
tivo de asistencia ventricular al cuarto dia del mismo. Sin
embargo, fallecié a los dos meses del trasplante debido a
una infeccién oportunista por Aspergillus. Los resultados
de la biopsia del érgano explantado confirmaron el diag-
nostico de miocarditis linfocitica (Fig. 2).

El paciente habia firmado el correspondiente consen-

timiento informado.

Discusion

La miocarditis es una enfermedad inflamatoria
del miocardio la cual se diagnostica sobre la base
de criterios inmunohistoquimicos compatibles.
En algunas oportunidades, el rapido deterioro cli-
nico no permite realizar una biopsia endomiocar-
dica, siendo necesario instaurar un tratamiento
de forma empirica*’. De todas maneras, hoy en
dia, con el aumento de la sensibilidad y especi-
ficidad de otros estudios complementarios como
la resonancia magnética nuclear, sumado a va-
riables del laboratorio y la presencia de un sin-
drome clinico compatible, suele ser suficiente
para la aproximacion diagndstica®®.

Figura 1 | Imagenes de resonancia magnética cardiaca. Secuencias posteriores a inyeccién de gadolinio. A: Vista de eje corto
donde se evidencia dilatacion de ambos ventriculos con realce tardio de gadolinio intramiocardico parcheado. B: Vista de 4 camaras
donde se evidencia dilatacion de las 4 cavidades junto con realce tardio de gadolinio parcheado intramiocardico. C: Vista de 2
camaras donde se evidencian similares hallazgos descritos en imagenes previas
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Figura 2 | Imagenes de biopsia de corazon explantado, cortes con tincion hematoxilina y eosina en tamafio 10x. A: Se observan
areas hialinas acelulares, compatibles con secuela de miocarditis. Imagen B: Se observan areas hialinas acelulares (secuelares),

hipertrofia miocardiocitica focal e infiltrados linfocitarios

En esta ocasién presentamos un paciente sin
antecedentes cardiovasculares de relevancia,
con un historial de enfermedades inmunome-
diadas, que se presentd con signos y sintomas
de shock cardiogénico. Este caso presentd dificul-
tades tanto en el diagnoéstico como en el aborda-
je terapéutico.

En cuanto al diagnéstico, se planteé la posi-
bilidad de que el compromiso cardiaco se debie-
ra y estuviera estrechamente relacionado con
el antecedente de enfermedad autoinmunita-
ria y reactivaciéon de la misma. Hoy se conoce
que la afectacién cardiaca dentro de las enfer-
medades inmunomediadas sistémicas puede
comprometer desde el endocardio hasta el pe-
ricardio, incluyendo las estructuras valvulares®
0 Sin embargo, la informacién respecto al de-
sarrollo de disfuncién miocardica secundaria a
estas afecciones es escasa debido a la dificultad
para realizar un diagnéstico certero. Otro de los
diagnosticos diferenciales fue de una miocardi-
tis postviral. Para este posible diagndstico cobr6
relevancia el antecedente clinico de gastroente-
rocolitis un mes previo a la presentacion.

La resonancia cardiaca realizada al ingreso
fue crucial para sospechar fuertemente el diag-
néstico de miocarditis aguda. Si bien la posibili-
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dad de realizar una biopsia endomiocardica se
plante6 de inicio, la rapida progresién del cuadro
clinico conjuntamente con la coagulopatia gra-
ve y el marcado adelgazamiento de las paredes
ventriculares inclinaron a no realizar la misma.
Por eso, se decidi6 instaurar tratamiento empiri-
co de forma urgente. Esto destaca la importancia
de los nuevos métodos para aproximar el diag-
néstico y ofrecer el mejor tratamiento especifico
posible de forma temprana.

Con respecto al abordaje terapéutico a ins-
taurar, la presencia de disfuncién hepética rea-
gudizada y la grave coagulopatia sumado al an-
tecedente de hepatopatia crénica comentado,
representé un verdadero desafio. Por otro lado,
la dilatacién ventricular y el adelgazamiento de
las paredes sugirieron la baja probabilidad de
recuperaciéon. El abordaje multidisciplinario re-
sulté indispensable para avanzar con la decisién
de comenzar una valoracién pretrasplante y por
ende la canulacién del dispositivo de asistencia
ante la descompensacién hemodindmica refrac-
taria.

El segundo interrogante fue la posibilidad de
realizar un trasplante combinado o solamente
cardiaco. La decisién final fue incluirlo en lista
de emergencia para trasplante cardiaco orto-
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topico, desestimando el trasplante combinado.
Esta decisién se bas6 en que la posibilidad de
efectuar un trasplante doble hubiera sido muy
dificultosa en cuestién de tiempos para un pa-
ciente con inestabilidad hemodinadmica y bajo
soporte con ECMO™. Por otro lado, la mejoria en
los parametros de laboratorio posterior a la co-
locacién del dispositivo de asistencia, acerco a
la hipétesis de que el agravamiento de la enfer-
medad previa se debid principalmente al estado
de bajo volumen minuto y no a la progresién de
su hepatopatia.

El caso clinico destaca por un lado la impor-
tancia del tratamiento de pacientes con afeccio-
nes complejas y con rapida evolucién en centros
de alta complejidad, para poder ofrecer las me-
jores medidas de soporte disponibles. Por otro
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