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CASO CLiNICO

Miocarditis como manifestacion inicial de Lupus Eritematoso Sistémico: Reporte
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Myocarditis as initial manifestation of Systemic Lupus Erythematosus: A Case Report
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RESUMEN. Antecedentes: El Lupus Eritematoso Sistémico es
una enfermedad autoinmune, sistémica, que involucra diferentes
organos incluyendo el corazén. Una de las manifestaciones
cardiacas mas comunes es la pericarditis; sin embargo, también se
pueden presentar otras formas de afectacion cardiaca entre las que
se incluye la enfermedad arterial coronaria, arteritis y enfermedad
valvular. Una de las presentaciones raras del lupus eritematoso
sistémico incluye la miocarditis y una vez sospechada, debe ser
diagnosticada y tratada con prontitud para evitar consecuencias
fatales para el paciente. Descripcién del caso: Presentamos un
caso de una paciente femenina de 31 afios con historia de dolor
toracico, fiebre, fatiga, alteraciones ecocardiograficas y niveles
elevados de troponina, a quien se le diagndstico miocarditis y
confirmacion de Lupus Eritematoso Sistémico. El manejo fue terapia
anti-isquémica e inmunoreguladores, con respuesta terapéutica y
evolucion satisfactoria. Conclusion: La miocardiopatia clinicamente
evidente rara vez es la manifestacion inicial de Lupus Eritematoso
Sistémico, aunque también puede presentarse en el curso de
la enfermedad con disfuncién ventricular izquierda, insuficiencia
cardiaca aguda y edema pulmonar, es de progresion rapida y requiere
de diagnostico y atencién temprana, manejo multidisciplinario para
evitar complicaciones fatales.
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INTRODUCCION

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad
crénica, autoinmune con heterogeneidad clinica y serolégica;'?
que afecta a todas las razas y etnias, con prevalencia variable
entre 28.3-149.5/100,000 habitantes e incidencia entre
1-31.9/100,000, con particular riesgo para afrocaribefios,
afroamericanos, indigenas canadienses, maories y austra-
lianos con la menor incidencia para europeos o sus descen-
dientes, representando el 15-20% de todos los casos en
mujeres jovenes.** A pesar de recientes avances sobre la
fisiopatologia de LES, se desconoce la patogenia asi como
el desencadenante de la respuesta autoinmune.® El cuadro
clinico puede ser muy variable, los signos y sintomas se
clasifican en constitucién de drganos, y pueden ser cutaneos,
hematolégicos, articulares y renales entre otros,? con tasa de
supervivencia entre 57-95% a cinco afios.® La enfermedad
cardiovascular es la principal causa de muerte en estos
pacientes, la afectacion cardiaca puede ocurrir hasta en 50%
de casos en forma de miocarditis, pericarditis, hipertension
pulmonar, vasculitis coronaria y endocarditis de Libman-
Sacks; presentandose miocarditis lipica de importancia clinica
en 5-10% de casos y considerandose una condicién grave que
afecta la supervivencia.'?

Se estima que el riesgo de evento cardiovascular
es entre 2-9 veces mayor que en la poblacion general en
forma de infarto de miocardio, enfermedad cardiovascular,
insuficiencia cardiaca congestiva con mortalidad de 10% a los
tres afios, reportandose la afectacion subclinica en 57% de
los fallecimientos relacionados con LES.'La miocarditis lupica
clinicamente evidente rara vez es la manifestacion inicial, puede
ocurrir durante el curso de la enfermedad presentandose como
disfuncién ventricular izquierda, insuficiencia cardiaca aguda y
edema pulmonar, que amerita atencién urgente por arritmias,
trastornos de la conduccion, miocardiopatia dilatada y falla
cardiaca."?

Aunque el estandar de oro para el diagndstico es la biopsia
mioendocardica, no es un procedimiento de rutina, debiendo
basarse en hallazgos clinicos, electrocardiograma, marcadores
bioldgicos, angioTAC y ecocardiografia; siendo dos los criterios
principales para el diagndstico, uno inmunoldgico y otro clinico

REV MED HONDUR, Vol 88, Nim 2, 2020


mailto:maldonadotriminio@gmail.com

segun el Colegio Americano de Reumatologia (ACR) y cuatro
por el Grupo Clinico de Colaboracién Internacional para el
Lupus Sistémico (SLICC) que deben incluir al menos un criterio
clinico y un criterio inmunoldgico, tener biopsia positiva por
nefritis lUpica con presencia de anticuerpos ANA o antiDNA.3
El manejo debe ser multidisciplinario y en general se dirige a
controlar la enfermedad o manifestaciones subyacentes o
coexistentes. Entre los farmacos utilizados y aprobados por
la Administraciéon de Drogas y Alimentos de Estados Unidos
por sus siglas en inglés FDA estan los corticoesteroides,
hidroxicloroquina, inmunosupresores 0 agentes bioldgicos que
implican riesgo de infeccion y mielosupresion, de los cuales
la FDA ha aprobado unicamente el Belimumab (Benlysta™,
Human Genome Sciences and Glaxo-SmithKline).? En informes
de serie de casos, se ha demostrado que la miocarditis lUpica
acorta la supervivencia general, especialmente en pacientes con
enfermedad crénica de mas de 5 afios, con multiples factores
involucrados como los genéticos, epigenéticos, hormonales,
ambientales e inmunomoduladores.*

La presentacion de miocarditis inicial relacionada con
LES es rara, con relativamente pocos estudios publicados,
disponiéndose de reporte de casos aislados o informes de
series pequefias.' En Honduras en las ultimas dos décadas se
dispone de dos publicaciones sobre LES, un caso clinico de
LES cutaneo subagudo y otro de nefropatia ltpica.> ¢ Siendo
el objetivo de los autores aportar conocimientos sobre una
modalidad de presentacidn rara de LES.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 31 afos con dolor toracico de un
mes de evolucion que pasa de leve a moderado, episddico,
tipo opresivo, irradiado a zona interescapular y exacerbado
por cualquier actividad fisica acompafiado de palpitaciones;
ademas fiebre intermitente de dos meses de evolucién con
fatiga y pérdida de peso, Unico antecedente patoldgico asma
bronquial. Al examen fisico se encuentra licida, consciente y

MIOCARDITIS MANIFESTACION INICIAL DE LUPUS

orientada, con presion arterial (PA): 129/92 mmHg, frecuencia
cardiaca (FC) y respiratoria (FR) 103 por minuto y 28 por
minuto, respectivamente, temperatura 35.9°C, saturacion de O,
(Sa0,) 87%; se encuentra soplo sistolico mitral Grado Il con
crépitos pulmonares basales, bilaterales de predominio derecho
con leve edema maleolar févea positiva. Radiograficamente se
identifica cardiomegalia Gl y congestion pulmonar (Ver Figura
1A); EKG con ritmo sinusal, FC 87x, con infra desnivel ST en V4,
V5, V6, discreta elevacién del segmento ST V1, V2 con pobre
progresion de la onda R en V3 en EKG (Figura 2A); asi como
ecocardiograma con hipocinesia de pared anterior, acinesia de
apex, atresia de 2/3 distales de la pared lateral con PSAP=45
mmHg, PDAP=17 mmHg, compatible con cardiopatia isquémica,
insuficiencia mitral moderada/severa (IMM/S) secundaria a
hipertension pulmonar (HTP) en el ecocardiograma. En la
evaluacion inicial con pruebas de laboratorio se encuentra
elevacion de Troponina 767 ng/L, BUN 60 mg/dl, leucocitos
13.2x10%/ml, neutrdfilos 57.4%, glucosa 108 mg/dl, Cromo 0.37/
dl, plaquetas 232x10%ml, ingresandose con diagnosticos de
infarto agudo de miocardio sin elevacion ST, KILLIP II, IMM/S,
HTP moderada, asma bronquial controlada, con manejo anti-
isquémico y ordenando estudios complementarios.

Presenta cuadro de dolor precordial con taquicardia,
taquipnea, evacuaciones diarreicas en el tercer dia intra-
hospitalario con PA 90/70 mmHg, FC 134 por minuto, FR 34
por minuto, Sa0, 97%, temperatura 36.6°C, con taquicardia
supraventricular en EKG. Serologia por Enfermedad de Chagas
y VIH negativo, TSH 0.005 mmol/ml, T4 300 mmol/ml, T3 4.74
mmol/ml, anticuerpos antiperoxidasa positivos, agregandose
el diagndstico de hipertiroidismo probable tiroiditis autoinmune;
por lo que se da manejo. Al sexto dia persiste dolor precordial.
Se reciben resultados: troponina control 1507 ng/l, radiografia
control muestra cardiomegalia GlIl y congestiéon pulmonar
(Ver Figura 1B); se identifica en EKG control compromiso
subendocardico isquémico de la cara lateral alta y anteroseptal
por infradesnivel en DI, AVL, V4, V5 y V6 con pobre progresion
de R de V1 a V4 (Ver Figura 2B); sin anormalidades en

Figura 1. Radiografias del paciente tomadas al ingreso (A) y control (B). En la imagen A se observa cardiomegalia grado
Il'y en la imagen B se observa cardiomegalia grado |Il.
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Figura 2. Iméagenes del electrocardiograma realizado al paciente al ingreso (A) y control (B). En la imagen A se observan cambios incipientes de
injuria miocardica leve infradesnivel V4, V5, V6 y en la imagen B se observa mayor compromiso precordial en infradesnivel V4, V5, V6, | y AVL

compatible con lesién subendocardica isquémica lateral alto.

AngioTAC. En el séptimo dia se instala sospecha diagnostica
de LES por datos de ANA positivo, hipocomplementemia, USG
de cuello con vascularidad moderadamente aumentada que
podria asociarse a tiroiditis, la determinacion de Troponina
control es >2000 ng/L, Cardiolipinas negativas, IgM=3.5 MPL
u/ml negativo, ANCA negativo. En el décimo dia se realiza
angiografia con posible lesién Ostial o de tronco principal de la
arteria coronaria izquierda y circulacién colateral de coronaria
derecha; se confirma ANA positivo, ELISA: 5.2, Cardiolipinas
negativas, ANCA negativo, Troponina control 1381 ng/dl, sin
alteraciones en quimica sanguinea.

En el décimo quinto dia intrahospitalario radiografia
control muestra cardiomegalia global GlI-lll con pequefio
derrame pleural derecho. Ecocardiograma control: FEVI 40,
ventriculo izquierdo levemente dilatado, acinesia de apex,
septum e hipocontractilidad de pared anterior compatible con
miocardiopatia con funcion eyectiva reducida. La evaluacion
laboratorial reporta ANCA negativo, Anti-DNA negativo,
Anticoagulante IUpico negativo, Factor reumatico negativo,
VDRL no reactivo, ANA por IFI positivo con patréon moteado
1:320 que confirma diagndstico por LES. Se iniciaron pulsos
de ciclofosfamida de 500 mg IV ¢/15 dias por 6 dosis mas
prednisona, con buena respuesta terapéutica y alta a los 30
dias de ingreso con disminucion significativa de troponina 482
ng/L (Ver Figura 3). Ecocardiograma control: Acinesia apical,
hipocinesia de la pared anteroseptal y anterior, volimenes
ventriculares aumentados compatible con miocardiopatia
dilatada, funcién sistdlica moderadamente deprimida e insu-
ficiencia mitral moderada a severa. Diagndsticos finales
fueron: 1. Miocarditis por LES; 2. Lupus Eritematoso Sistémico;
3. Tiroiditis autoinmune. Se realiza seguimiento en consulta
externa de Reumatologia, Endocrinologia y Cardiologia.

DISCUSION
Aungue en la década de los afios cincuenta se reportaba

hallazgo de afectacion cardiaca en alrededor de 50% de los
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Fecha de realizacion de control de Troponina

Figura 3. Muestra progresion de niveles de Troponina desde ingreso hasta
egreso del paciente, con disminucion de niveles una vez realizado el diagnésti-
co e inicio de tratamiento. Limite de normalidad de Troponina 0.04 ng/L.

casos de LES en autopsias y atribuyéndosele a la forma
subclinica un rol probable sobre la mortalidad por LES, asume
una importancia clinica en 5-10% de los casos, con influencia
sobre el pronostico de mortalidad. Se caracteriza en muchos
casos como vasculitis de vasos pequefios y trombosis,
raramente identificable como manifestacion inicial del cuadro,
aunque potencialmente fatal.”'® Se cuenta con escasa literatura
sobre las manifestaciones clinica acompafiantes y evolucion
final de dichos casos de miocardiopatia lipica temprana.
Presentamos el caso de una mujer de 31 afios que debuta con
miocarditis grave por lupus, con deterioro cardiogénico cuyo
cuadro clinico inicia con dolor toracico compatible con un infarto
agudo de miocardio tipo II.

La miocarditis sintomatica es una rara manifestacion
inicial de LES, con complicaciones como arritmias, alteraciones
de la conduccion, bloqueo cardiaco, miocardiopatia dilatada
e insuficiencia cardiaca; el paciente puede presentar una
variedad de sintomas que van desde disnea, fiebre, dolor
toracico y/o palpitaciones;" "2 sintomatologia similar al caso que
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presentamos, en que un paciente sin antecedentes o factores
de riesgo cardiovascular debuta con dolor toracico acompafiado
de palpitaciones, fiebre, fatiga y pérdida de peso.

El estandar de oro en el diagnéstico de miocardiopatia
lipica es la biopsia mioendocardica aunque no es un
procedimiento de rutina en la practica clinica, por lo que se
realiza la aproximacién diagndstica mediante identificacién
de criterios clinicos de congestion cardiaca, falla o arritmia
inexplicable asi como ecocardiografia por la facilidad de acceso
a este recurso. En este estudio los datos clinicos y radiograficos
iniciales fueron inespecificos pero se correspondieron con lo
reportado en la literatura,™' con especial utilidad del EKG que
mostré cambios isquémicos, y el ecocardiograma con el cual
se identifica probable isquemia cardiaca y su rapida progresién
a miocardiopatia dilatada e hipertensién pulmonar, tal como lo
reportado por Chung et al en una serie de cuatro casos en Korea.?

La prevalencia de anticuerpos circulantes incluyendo
ANA en los pacientes con miocarditis lUpica parecen no ser
diferentes de lo encontrado en LES en la poblacion general, y
se han descrito posibles asociaciones entre estos anticuerpos
y miocarditis lupica.”™ ® En este paciente el resultado de ANA
positivo con hipocomplementemia, y anticuerpos antiperoxi-
dasa positivos, inducen en ese momento la sospecha de
colagenopatia probable, confirméndose esta por resultado de
ANA positivo por IFl con patron moteado 1:320 e iniciandose
tratamiento especifico por LES con respuesta terapéutica
positiva y resolucion paulatina del cuadro cardiovascular.

El tratamiento de la miocarditis Iipica se basa en
corticosteroides en dosis altas, que mejora la funcion ventricular
izquierda. La miocarditis que se presenta como choque cardio-
génico requiere soporte mecanico; otros medicamentos
utilizados son la azatioprina, ciclofosfamida, rituximab e
inmunoglobulinas intravenosas.” En el caso reportado, la
paciente fue manejada con glucocorticoides y pulsos de
Ciclofosfamida, siendo evidente la buena respuesta terapéutica,
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evolucionando satisfactoriamente y llegando a recuperar la
funcién cardiaca con manejo ambulatorio actual.

Algunas de las lecciones aprendidas con este caso se
relacionan conlasdificultades paralograrundiagnésticotemprano
de LES en un paciente con cuadro clinico, electrocardiogréfico
y de imagen asociado a insuficiencia cardiaca de instalacion
subita acompafiado de datos de laboratorio atipicos, excepto
por los niveles progresivamente elevados de Troponina y datos
de imagen compatibles con vasculitis. Se realizd diagnéstico
diferencial por laboratorio y recursos de imagen por virus
y protozoos (e.g T. cruzi). Contribuy6é al nivel de dificultad
diagnéstica inicial el hallazgo de valores elevados de hormonas
tiroideas con alteracién imagenoldgica asociada a tiroiditis. En el
caso que nos ocupa uno de los factores que podrian contribuir
a la supervivencia es la decisién temprana de asumir manejo
interdisciplinario, ya que la miocarditis lupica es importante
causa de mortalidad en LES y sobre todo en casos en que es
la manifestacion inicial. En este caso que reportamos se inicia
manejo temprano por sospecha de LES aun sin confirmacién
laboratorial con manejo cardiovascular, endocrino e infeccioso
de forma paralela y agresiva.

En conclusion presentamos un caso de miocarditis
lipica como manifestacion inicial de LES en quien se logra
instaurar sospecha diagnéstica y manejo temprano confirmado
por pruebas de laboratorio e imagenes. La miocardiopatia
clinicamente evidente rara vez es la manifestacién inicial de
LES, aunque también puede presentarse en el curso de la
enfermedad con disfuncién ventricular izquierda, insuficiencia
cardiaca aguda y edema pulmonar; es de progresion rapida
y requiere de diagnostico y atencion temprana, manejo
multidisciplinario para evitar complicaciones fatales.
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ABSTRACT. Background: Systemic Lupus Erythematosus is a
systemic autoimmune disease that involves the different members
of the heart. One of the most common manifestations is pericaditis;
nevertheless, other forms of cardiac involvement may also occur,
including coronary artery disease, arteritis, and valvular disease.
One of the presentations of systemic lupus erythematosus includes
myocarditis and once suspected, it must be diagnosed and treated
with the possibility of avoiding the fatal consequences for the patient.
Case report: We present an interesting case of a 31 years old female
patient with a history of chest pain, fever, fatigue, echocardiographic
alterations and elevated levels of troponin, who is diagnosed with
myocarditis and confirmation of systemic lupus erythematosus. The
management was anti-ischemic and immunosuppressive therapy,
with therapeutic response and satisfactory evolution. Conclusion:
Clinically evident cardiomyopathy is seldom the initial manifestation
of Systemic Lupus Erythematosus, although it can also present in
the course of disease with left ventricular dysfunction, acute heart
failure, and pulmonary edema, is rapid in progression, and requires
early diagnosis and care, multidisciplinary management for avoid
fatal complications.

Keywords: Heart failure; Hypertension, Pulmonary; Lupus Erythe-
matosus, Systemic; Myocarditis.
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