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Varon de 68 afos, con colitis ulcerosa, que ingresa por inestabilidad objetivandose derrame pericardico severo. Estudio de
miocarditis y tratamiento de soporte con evolucion térpida hasta la muerte.
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Abstract

A 68-year-old man with ulcerative colitis, who was admitted at the hospital due to instability and showing a severe pericardial
effusion. Study of myocarditis and supportive treatment with torpid evolution leading to death.

Keywords: Myocarditis, pericardial effusion.

Presentacion del caso

Se trata de un vardn de 68 anos, sin habitos toxicos,
con antecedentes de colitis ulcerosa de larga
evolucion en remision mantenida con mesalazina.
Acudid a Urgencias por segunda vez en un mes por
inestabilidad incapacitante de 3 dias de evolucion. A
su llegada se encontraba con tension arterial de 70/40
mmHg, afebril. El ECG mostrd una fibrilacion auricular
con RVM de 180 lpm, con lesion subendocardica de
V1-V3 (Figura 1). El ecocardiograma reflejo un derrame
pericardico severo, por 1o que, dada la inestabilidad
hemodinamica, se drend mediante pericardiocentesis
guiada por ecografia.

Se realizO un ecocardiograma de control, con minima
persistencia del derrame, con hipocinesia inferobasal,
inferolateral medial y basal, y fraccion de eyeccion
preservada. Analiticamente destacaba insuficiencia renal
aguda y elevacion marcada de troponina | (156951,4
ng/L), por lo que se inicid doble antiagregacion. El

cateterismo cardiaco no mostrd lesiones coronarias
significativas. Se intentd cardioversion eléctrica sin éxito.
Todas las serologias -VHHG, VIH, C.bumetti, C.psittaci,
C.pneumoniae, M.pneumoniae, VHC, Eryvirhrovirus B19,
adenovirus, enterovirus y VEB- vy los cultivos —incluyendo
hongos y micobacterias— fueron inicialmente negativos.
El analisis del liquido pericardico mostrd un aumento de
la celularidad a expensas de linfocitos (230 células -91%
MN-, 570 hematies/mm?®, glucosa 112 mg/dl, proteinas
3.7 g/dl). No se pudo realizar resonancia magnética
cardiaca por inestabilidad clinica.

El paciente persistia hipotenso, iniciandose perfusion
de dobutamina, pero por inestabilidad hemodinamica
persistente se trasladod a la UCI. A los tres dias presentd
fiebre, con aislamiento de S.epidermidis linezolid
resistente  en muestras respiratorias. A pesar de
tratamiento antibidtico dirigido y soporte ventilatorio el
paciente empeord rapidamente, siendo finalmente exitus.
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Inestabilidad cefalica y derrame pericardico

Figura 1.
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Presentacion del caso
Discusion del caso clinico

Teniendo en cuenta el cuadro clinico en su conjunto,
la primera sospecha clinica seria miocarditis. Segun
los criterios diagnosticos establecidos por la European
Society of Cardiology en 2013" (Tabla I), el paciente
presentaria 2 de las presentaciones clinicas —arritmias y
shock cardiogénico— junto con 3 criterios diagnosticos
-alteraciones  electrocardiograficas, elevacion  de
troponinas 'y anomalias funcionales/estructurales en
la ecografia. Ademas, presentaria como caracteristica
auxiliar una enfermedad autoinmune extracardiaca
(colitis ulcerosa).

La miocarditis se trata de una enfermedad inflamatoria
del musculo cardiaco, de etiologia variada y con una
incidencia no bien definida, fundamentalmente por la
gran variabilidad en la presentacion clinica que posee:
enfermedad subclinica, dolor toracico, insuficiencia

Tabla I: Criterios diagnosticos de miocarditis de la Sociedad Europea de Cardiologia.

Diagnostic criteria for clinically suspected myocarditis

a
Clinical presentations’

Acute chest pain, pericarditic, or pseudo-ischaemic

cardiaca, derrame pericardico, arritmias, muerte stbita,
etc. Las causas se engloban en dos subgrupos,
infecciosas (virus, bacterias, hongos y parasitos vy
protozoos) y no infecciosas (autoinmunitarias, por
hipersensibilidad, por toxinas y por patdgenos fisicos).

Una vez se tiene la sospecha clinica, el diagndstico
definitivo lo otorgarfa la biopsia endomiocardica,
una técnica que realizada por manos expertas es
de bajo riesgo?. Aln asl, durante los Ulimos afos
se han potenciado las pruebas de imagen cardiaca
como meétodo diagndstico, sobre todo la resonancia
magnética cardiaca. De esta manera se han
establecido los criterios de Lake Louise (Tabla 1) que,
si se cumplen 2 o mas, consigue una especificidad del
96% y una sensibilidad del 76%.

Pese a la importancia de obtener el diagndstico,
finalmente el tratamiento basico de toda miocarditis es
el de soporte de la insuficiencia cardiaca.

Tabla II: Criterios en RM cardiaca diagndsticos de miocarditis (criterios de
consenso de Lake Louise).

Ante la sospecha clinica de miocarditis, los hallazgos en la RM cardiaca
son compatibles con inflamacién miocardica si estan presentes al menos
2 de los siguientes criterios:

1. Aumento de la seial focal o difusaen las secuencias potenciadas en T2.
2. Realce precoz con Gd (midiendo el realce global relativo del miocardio).
3. Al menos un foco de realce tardio focal no isquémico.

Un estudio de RM cardiaca es compatible con dafio del miocito y/o
cicatriz por inflamacion miocardica si el tercer criterio esta presente.

Si el estudio inicial con RM es normal, se recomienda repetir RM entre
la primera y la segunda semana si la sospecha clinica es muy alta y el
comienzo de la clinica ha sido muy reciente.

- La presencia de disfuncién del ventriculo izquierdo o derrame pericardico
son datos adicionales que favorecen la presencia de miocarditis.

New-onset (days upto 3 months) or worsening of: dyspnoea at rest or exercise, and/or fatigue, with or without left andor right heart ailure signs.

Subacute/chronic (3 months) or worsening of. dyspnoea at rest or exercise, and/or fatigue, with or without left andfor right heart failure signs

Palpitation, and/or unexplained arrhythmia symptoms and/or syncope, and/or aborted sudden cardiac death

Unexplained cardiogenic shock

Diagnostic criteria

I. ECG/Holter/stress test features

Newly abnormal 12 lead ECG andior Holter and/or stress testing, any of the following: | to IIl degree atrioventricular block, or bundle branch block, ST/T wave change (ST elevation or non ST elevation, T wave inversion), sinus arrest, ventricular tachycardia or fibrillation and
asystole, atrial fibrillation, reduced R wave height, intraventricular conduction delay (widened QRS complex), abnormal Q waves, low voltage, frequent premature beats, supraventricular tachycardia

1l Myocardiocytolysis markers
Elevated TnT/Tnl

1ll. Functional and structural abnormalities on cardiac imaging (echo/angio/CMR)

New, otherwise unexplained LV and/or RV structure and function abnormality (including incidental finding in apparently asymptomatic subjects): regional wall motion or global systolic or diastolic function abnormality, with or without ventricular dilatation, with or without increased

wall thickness, with or without pericardial effusion, with or without endocavitary thrombi
IV Tissue characterization by CMR

Oedema and/or LGE of classical myocarditic pattern (see text)

Clinically suspected myocarditis if 21 clinical presentation and 21 diagnostic criteria from different categories, in the absence of: (1) angiographically detectable coronary artery disease (coronary stenosis = 50%); (2) known pre-existing cardiovascular disease or extra-
cardiac causes that could explain the syndrome (e.g. valve disease, congenital heart disease, hyperthyroidism, efc) (see text). Suspicion is higher with higher number of fulflied criteria.

?If the patient is asymptomatic 2 diagnostic criteria should be met
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En este caso, debido a la ausencia tanto de la biopsia
endomiocardica como de la resonancia magnética, la
prueba analitica gue mayor informacion nos aporta es
el andlisis del liquido pericardico. Es un liquido seroso
con baja celularidad aunque con predominio linfocitario
(hematies 570/ul, leucocitos 230/ul, linfocitos 91%),
con glucosa similar a la que hay en sangre y con
proteinas elevadas (3’7 g/dl), pudiéndose orientar
como exudado (aunque no disponemos de la LDH).

Por lo tanto, iniciando el diagndstico diferencial, estas serian
las principales causas de miocarditis a tener en cuenta®®;

- Miocarditis viral: se trata de la causa mas comun,
teniendo como patdgenos mas frecuentes el parvovirus
B-19, virus herpes humano 6, adenovirus, enterovirus
(Coxsackie), Citomegalovirus, Virus Epstein Barr, VIH,
Virus hepatitis C, gripe, Varicela Zoster... A favor de
este diagnostico tendriamos el exudado de predominio
linfocitico. En contra, que las serologias para VIH, VHC,
PVB19, adenovirus y CMV fueron negativas.

- Miocarditis bacteriana: los patbgenos mas frecuentes
son la mycobacteria, chlamydia, estreptococo,
mycoplasma, legionella, salmonella, rickettsia,
corynebacteria, borrelia... En este caso se evidencid
crecimiento en esputo de Estafilococo Epidermidis en
el dia 6 de ingreso hospitalario, por lo gue se engloba
mas dentro de las complicaciones habituales de ingreso
en Unidad de Cuidados Intensivos que como agente
causal de la miocarditis. Por lo demas no hay datos
de neutrofiia en el liquido pericardico, v el resto de
cultivos -hemocultivos, urocultivo, coprocultivo vy liquido
pericardico- fueron negativos. Serfa interesante disponer
también de una determinacion de ADA en la biogquimica
del liguido, ya que las miocarditis tuberculosas pueden
presentarse con predominio linfocitico.

- Miocarditis autoinmune: suele estar relacionada con
trastornos intestinales inflamatorios, miocarditis de células
gigantes, Lupus eritematoso sistémico, Sarcoidosis,
sindrome de Sjogren, Sindrome de Churg-Strauss,
Granulomatosis de Wegener, Arteritis de Takayasu. A
favor de este diagnéstico tendriamos el antecedente de
la colitis ulcerosa y la evolucion fulminante del cuadro.
En contra, que estos cuadros suelen ir acompanados de
brotes o agudizaciones de las enfermedades autoinmunes
de base, que no se especifican para este caso.

- Miocarditis por hipersensibilidad: suelen tener lugar
como respuesta alérgica a ciertos farmacos como los
antimeumaticos, penicilina, antidepresivos  triciclicos,
clozapina, sulfamidas, cefalosporinas... A favor de esta
orientacion estaria el tratamiento con mesalazina del
paciente, aunque se trata de una medicacion iniciada
afos atras. En contra, que no se ha evidenciado la
eosinofilia tipica de estas patologias ni en suero ni en el
liquido pericardico.

Por ultimo, serfa interesante tener en cuenta el sindrome
MINOCA®  (acute Myocardial Infarction with  Non-
Obstructive Coronary Arteries) ya que se trata de un
caso en el que el paciente presentaba alteraciones
de la repolarizacion en forma de elevacion del ST
junto con elevacion de troponinas, aunque con una
coronariografla  sin  lesiones  significativas.  Dicho
sindrome engloba mlltiples causas como el espasmo
coronario, la trombosis aguda, la diseccion coronaria, la
miocardiopatia de Takotsubo, la disfuncion microvascular
y la embolia coronaria, entre otras. Aungue para este
caso la clinica no cuadraria ya que el paciente presentd
una clinica subaguda sin dolor toracico, y con evolucion
desfavorable rapidamente progresiva.

Por lo tanto, las principales sospechas diagnosticas serfan:
1. Miocarditis viral: al ser la causa mas frecuente junto
con un exudado de predominio linfocitico.

2. Miocarditis autoinmune: debido al antecedente de
colitis ulcerosa.

3. Miocarditis por hipersensibilidad: secundario a la
mesalazina, aungue poco probable al tratarse de un
tratamiento cronico.

Examen anatémico
y patolégico postmortem

El examen externo mostrd un vardn obeso, con abdomen
globuloso, sin que se palpasen masas/visceromegalias.
En fosa lliaca derecha, piermnas y brazos se observaron
lesiones equimdticas. A la apertura, en la cavidad toracica
no se observan lesiones. El pulmédn derecho pesa 620g vy
el izquierdo 520g, con congestion general del izquierdo y
ambos con aspecto antracotico. Presencia de leve derrame
pericardico de caracter seroso. Corazén de tamafio y peso
incrementado (550g). No se observan lesiones en pericardio
ni material fibrinaceo. Se remite muestra de miocardio al
servicio de microbiologia para estudio de microorganismos.
A la apertura de cavidades cardiacas se observa leve
incremento de grosor en ventriculo izquierdo. Placas de
ateroma no oclusivas en la salida de la coronaria izquierda,
asi como también en la aorta. Con respecto a la cavidad
abdominal, se observd hematoma en partes blandas en
fosa lliaca derecha, asl como también gran hematoma
en pared abdominal posterior, con afectacion de psoas
derecho principalmente (Imagen 1). Esdfago, estomago
e intestino delgado sin lesiones; colon con presencia de
aspecto congestivo en sigmay recto, sin otras alteraciones.
Higado de 1930g, de superficie lisa y amarillento al corte.
Vesicula, via biliar, pancreas y suprarrenales sin alteraciones
macroscopicas. El bazo pesd 210g, congestivo. Los
rifones de 220g y 210g, de superficie iregular con
mdltiples, cicatrices corticales, asi como lesion quistica
de contenido seroso de 4 cm en rifAdn derecho. Prostata
de 20g, sin alteraciones; ambos testiculos presentaron
hidrocele. Encéfalo de 1410g con hemisferios simétricos,
CON SUrcos y circunvoluciones sin alteraciones.
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Microscopicamente, se observaron mditiples  focos
parcheados de distribucion pancardiaca con destruccion
y necrosis de cardiomiocitos, a expensas de un infiltrado
macrofagico y linfocitario con fenotipo T (CD3+, CD4+) vy
sin inflamacion aguda (Imagen 2)"8. No se observaron
microorganismos con las tinciones para Citomegalovirus,
Epstein-Barr, nihongos mediante PAS/Grocott. Parénguima
pulmonar congestivo generalizado, de predominio en lébulo
inferior izquierdo, con focal hemorragia alveolar en algunas
areas (Imagen 3). El resto del parénguima pulmonar
mostrd  patron  enfisematoso en  lobulos  superiores,
antracosis, presencia de émbolos de médula dsea y se
observaron tapones mucoides en bronquios principales
con escamas comeas y presencia de estructuras
fingicas por probable contaminacion de vias superiores/
orofarige (Imagen 4). Mucosa gastrointestinal autolitica,
con areas congestivas en sigma vy recto, sin evidencia
de inflamacion. Parénquima hepético con arquitectura
conservada, marcada esteatosis macrovacuolada en
zonas 3y 2 de Rappaport y congestion sinusoidal. Los
rifiones presentaron areas de necrosis tubular y cambios
congestivos glomerulares y medulares, con quiste simple
en rifidn derecho. En el estudio histoldgico cerebral, se
observd mediante la inmunotincion para Tau la presencia

Imagen 1

de depdsitos puntiformes en amigdala, hipocampo anterior
y posterior vy circunvoluciones adyacentes, llamados
cuerpos argirdfilos (Imagen 5), que se acompanan de
preovillos vy ovillos, neuronas balonizadas, astrocitos “en
arbusto” y “coilled bodies™ !, El resto de 6rganos no
mostré alteraciones relevantes.

Imagen 3
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Los diagnosticos realizados  fueron:  Miocarditis
evolucionada idiopética, con cultivos negativos para
bacterias en la biopsia miocéardica; signos de disfuncion
multiorganica (con congestion  hepatoesplénica v
necrosis tubular aguda incipiente); arterioesclerosis
generalizada (ateromatosis coronariay adrtica e hipertrofia
del ventriculo izquierdo); enfermedad de los granos
argirofilos, estadio Il de Saito. Como otros diagndsticos
se identificd enfisema pulmonar, émbolos de médula
6sea pulmonares (en relacion con maniobras de RCP),
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