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Enfermedad relacionada con IgG4 que se presenta como F
parada cardiaca S

IgG4-related Disease Presenting as Cardiac Arrest

Sr. Editor:

La enfermedad relacionada con la inmunoglobulina (Ig) G4 (ER-
IgG4) es un proceso fibroinflamatorio, descrito por primera vez en
2003, que con frecuencia afecta a maltiples 6rganos, entre los
cuales son habituales el pancreas, los pulmones o el retroperito-
neo!. No obstante, las manifestaciones cardiacas son poco
habituales y solo se han comunicado algunos casos>.

Se presenta el caso de un varén de 47 afios previamente sano al
que, tras ser reanimado de una parada cardiaca extrahospitalaria,
se deriv a urgencias en ritmo desfibrilable. El electrocardiograma
que se le realizd una vez reanudada la circulacién espontanea
mostraba un bloqueo auriculoventricular de alto grado con ritmo
de escape variable.

Al ingreso el paciente estaba despierto y asintomatico y, tras
excluir alteraciones ecocardiograficas importantes, se le implanto
un marcapasos transvenoso temporal. Una angiografia coronaria
mostro una arteriopatia coronaria no significativa. Inicialmente se
dejo el marcapasos en una frecuencia baja para permitir el ritmo
intrinseco, pero el paciente sufri6 una taquicardia ventricular
en torsade de pointes, que se cardiovirti6 de inmediato. Se aument6
la frecuencia del marcapasos y se resolvieron las arritmias,
de manera que la parada inicial se interpret6 como dependiente
de bradicardia.

Una exploracion ecocardiografica minuciosa, complementada
con imagenes transesofagicas, mostré6 una masa nodular que se
extendia desde la raiz aortica hacia el septo interauricular, sin
obstruccion o disfuncién valvular; la masa no presentaba
opacificacion al introducir contraste (figura 1A y B). El marcapasos
temporal contraindicaba la exploracién con resonancia magnética,
por lo que se llevd a cabo una tomografia computarizada, que

mostro una masa de 36 x 37 mm de densidad similar a la del septo
interventricular (figura 1C y D).

Tras debatirlo en el equipo cardiaco, el objetivo fue diferenciar
si se trataba de una neoplasia maligna o un proceso benigno para
fundamentar la eleccion de cuidados paliativos o un enfoque
curativo. Se realizd6 una biopsia percutinea guiada mediante
ecografia, que revel6 solo un infiltrado inflamatorio inespecifico.
A falta de pruebas de neoplasia maligna, la cirugia cardiaca revelo
una masa tumoral inextirpable situada en el centro del corazon,
estrechamente relacionada con las valvulas aoértica, mitral y
tricaspide. Se recogié una muestra quirdrgica (figura 2A), con
exploracion intraoperatoria mediante seccion congelada, que
indicaba la existencia de una neoplasia benigna del tejido
conjuntivo; se implant6 un marcapasos definitivo y la intervencion
finalizo.

El paciente recibié el alta sin ningin otro acontecimiento
intercurrente y permanecio6 asintomatico. La exploracion histopa-
tologica de la muestra quirirgica mostré un estroma fibrotico con
células fusiformes y patrén estoriforme, asi como atipia no
significativa; también se observé flebitis obliterante. Esta lesion
difusa era notable, dada la presencia de un proceso inflamatorio
cronico y exuberante con numerosas células plasmaticas y
leucocitos polimorfonucleares; la inmunohistoquimica puso de
relieve el predominio de células plasmaticas productoras de IgG4
(274 por campo de gran aumento; figura 2By C). Esto dio lugar a la
posterior evaluacién inmunoldgica que confirmé el aumento de la
concentracion sérica de IgG4 (202 mg/dl).

Se estableci6 un diagnéstico de ER-IgG4 con afeccion cardiacay
se obtuvo una tomografia por emision de positrones que confirmé
la presencia de masa intracardiaca hipermetabdlica; no se hallaron
lesiones tumorales extracardiacas metabdlicamente activas
(figura 2D). El paciente empez6 un tratamiento con prednisona,
sin que se observaran sintomas adicionales y con normalizacion de
la concentracion sérica de IgG4, pero el seguimiento al cabo de
1 afio mostraba ausencia de respuesta significativa. Se prob6 con
rituximab como tratamiento de segunda linea, aunque no se
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Figura 1. A: ecocardiografia transtoracica que revela una masa nodular en el septo interauricular, cerca de las valvulas mitral y tricspide, sin opacificacion tras la
administracion de contraste (B). C y D: la tomografia computarizada mostrd la masa de 36 x 37 mm y densidad similar a la del septo interventricular.
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Figura 2. A: aspecto macroscopico de una muestra quirtrgica. B: la tincién con hematoxilina-eosina (HE) puso de relieve una lesion fibrética con patrén estoriforme
e infiltrado inflamatorio abundante. C: gran poblacién de células plasmaticas evidenciada en la inmunoquimica, con gran niimero de células productoras de 1gG4
(274 por campo de gran aumento). D: la tomografia por emisién de positrones confirmd la lesién cardiaca hipermetabdlica, sin afecciéon extracardiaca.
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produjo reduccién de la masa y, por consiguiente, se opto por un
enfoque expectante en funcién de la evolucion.

Aunque infrecuente, la afeccion cardiovascular en la ER-IgG4
se ha descrito en casos de aneurisma adrtico, aortitis, pericarditis
y seudotumores arteriocoronarios>>; no obstante, se han
publicado solo casos aislados de seudotumores intracardiacos®"
5. Estos suelen presentarse como insuficiencia cardiaca, debido a
disfuncion valvular, asociada en 2 casos con alteraciones de la
conduccién auriculoventricular®®. Se ha descrito la parada
cardiaca como resultado de la isquemia en el contexto de la
afeccién coronaria?.

Algunos autores han informado del éxito del tratamiento con
esteroides en la reduccién de las lesiones residuales tras la cirugia®,
aunque también hay casos en que estos farmacos solo sirvieron
para detener el crecimiento tumoral® y hubo incluso 1 paciente que
sufrié sintomas estando en tratamiento con esteroides para la
enfermedad extracardiaca®.

En nuestro conocimiento, este es el primer caso de ER-IgG4
cardiaca que se manifiesta como parada cardiaca no isquémica. Es
también el primero en que se informa del uso de rituximab, una
sustancia que reduce las células B y actualmente se considera un
tratamiento de segunda linea en la ER-IgG4. Aunque clinicamente
estable, el paciente no mostrd signos de reduccion de la masa;
nuestra hipdtesis es que estas estrategias terapéuticas actGian
sobre el componente inflamatorio de las lesiones, pero proba-
blemente no sirvan para reducir la reaccion fibrética establecida.
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Implante de marcapasos sin cables en un corazon L)

trasplantado ik
Leadless Pacemaker Implantation in a Transplanted Heart

Sr. Editor:

El marcapasos sin cables es una demostrada alternativa a los
marcapasos convencionales, con unos excelentes resultados de
seguridad y eficacia, una menor tasa de complicaciones y un
6ptimo rendimiento eléctrico a corto y medio plazo'~>. Esto se ha
observado tanto en el estudio pivotal como en los resultados
clinicos en pacientes del mundo real®>.

Se presenta el caso de un varon de 54 afios, trasplantado de
corazbn ortotépico con anastomosis biauricular por cardiopatia
dilatada no isquémica terminal en 2004. Durante los primeros
3 meses tras el trasplante, en las biopsias endomiocardicas de
rutina se demostro rechazo leve del trasplante (grado < IA), que se
resolvid con un aumento de la terapia de inmunosupresion.
Permaneci6 asintomatico hasta 2016, cuando ingresé por taqui-
cardia de QRS ancho (figura 1A). Una ecocardiografia transtoracica
mostré6 una funcidén ventricular izquierda normal, con ligera
dilatacion del ventriculo derecho, insuficiencia tricuspidea mode-
rada y dilatacién auricular derecha. Se realizé un estudio electro-
fisiol6gico, que document6 una taquicardia supraventricular con
conduccion aberrante (figura 1A). En la cartografia de activacion, se
confirmé una macrorrentrada auricular derecha dependiente de la
vena cava superior. Se aplicaron lesiones de radiofrecuencia en esta
localizacion (figura 2A), lo cual revirti6 a ritmo sinusal sin posterior
reinduccién arritmica. El paciente permanecié asintomatico en
tratamiento con bloqueadores beta y antagonistas del calcio hasta

6 meses después, cuando sufrié una recurrencia de la taquicardia
clinica asociada con insuficiencia cardiaca, por lo que se lo
program6 para un segundo estudio electrofisiologico. En este
se apreci6 disfuncion sinusal grave, intervalo de conduccion
infrahisiana (HV) prolongada y bloqueo de rama alternante
(figura 1A y B). Se realiz6 estimulacion programada, sin
reinduccién de la taquicardia clinica ni arritmias ventriculares.
Sumado a la baja eficacia de los bloqueadores beta en pacientes
trasplantados y el posible efecto deletéro de los antagonistas del
calcio, esto hizo que se decidiera el implante de un marcapasos
definitivo como la mejor opcion. Ademas, considerando la ausencia
de captura auricular en la amplia zona de cicatriz (figura 2A) y la
terapia inmunosupresora, asi como una posible indicacién de un
segundo trasplante cardiaco, se implanté un marcapasos sin cable
Micra (Medtronic Ibérica, S.A.). El dispositivo se liberd en posicion
medioseptal después de 3 liberaciones en distintas localizaciones
del ventriculo derecho, debido a umbrales elevados; los parame-
tros agudos eran: impedancia, 520 {); onda R, 7,2 mV, y umbral de
1,88 V a 0,24 ms. En el mismo procedimiento, tras el implante del
sistema Micra se realizo ablacion del nodulo auriculoventricular
(figura 2B). En el seguimiento, los parametros de estimulacién eran
estables a los 6 y los 10 meses del implante: impedancia, 500 {);
onda R, 7,9 mV, y umbral de 1,13 V a 0,24 ms. El porcentaje de
estimulacion ventricular fue del 100% y no hubo complicaciones
infecciosas, embolias ni reingresos por insuficiencia cardiaca.
Entre los pacientes con trasplante ortotopico, la necesidad de
electroestimulacion permanente es del 5,8%% y en la fase tardia
suele ser signo de rechazo o vasculopatia grave del trasplante. En
este escenario en que se precisa una terapia inmunosupresora
agresiva, el implante de un marcapasos puede conllevar un mayor
riesgo de infeccién®. El marcapasos sin cable es la alternativa
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