
Miocardiopatía severa reversible 
en el síndrome de Sjögren primario
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El síndrome de Sjögren es un trastorno autoinmunológico
con prevalencia de 0,5-1,0%, caracterizado por la destruc-
ción linfocitaria progresiva de las glándulas exocrinas, que
afecta predominantemente a mujeres de edad media y que
puede ser primario o secundario. Sus manifestaciones clíni-
cas principales incluyen fatiga, fiebre, síndrome seco (que-
ratoconjuntivitis seca y xerostomía), sequedad de otras mu-
cosas y afección extraglandular (artralgias-artritis, síndrome
de Raynaud, linfadenopatías, neumonitis intersticial, vascu-
litis, nefritis, hepatitis, miositis, neuropatía y linfoma). En la
analítica pueden aparecer parámetros inespecíficos de activi-
dad inflamatoria, como son el aumento de la velocidad de
sedimentación globular (VSG) y de la proteína C reactiva
(PCR), hipergammaglobulinemia-gammapatía monoclonal y
marcadores autoinmunológicos: anticuerpos antinucleares
(ANA), factor reumatoide (FR) y anticuerpos específicos
frente a antígenos nucleares y citoplasmáticos antiRo (SS-
A) y antiLa (SS-B). El diagnóstico está determinado por los
criterios de queratoconjuntivitis seca + xerostomía + serolo-
gía autoinmunológica positiva. En el caso de que las prue-
bas serológicas sean negativas, se exige una biopsia de teji-
dos positiva, con infiltración predominante de células T,
para establecer el diagnóstico. En cuanto al tratamiento, los
corticoides (y en casos más graves azatioprina y ciclofosfa-
mida) son ineficaces en el síndrome seco, pero efectivos en
las manifestaciones sistémicas.

Presentamos el caso de una mujer hipertensa de 74 años.
Unas semanas antes comienza con astenia, fatigabilidad y
disnea progresivas, dolor torácico de características inespe-
cíficas, hipotensión sintomática y síncope; no refería fiebre.
En el momento del ingreso presentaba una presión arterial
sistólica (PAS) de 90 mmHg, un electrocardiograma con ta-
quicardia sinusal, bloqueo de rama derecha más hemiblo-
queo anterior izquierdo, con PR normal y cardiomegalia-
congestión en la radiografía de tórax. Analítica básica:
creatinina 1,4 mg/dl, Na 121 mEq/l, K 5,6 mEq/l, aclara-
miento de creatinina 95 ml/min, microalbuminuria 9,4
mg/dl, troponina I 2,4 ng/ml, cLDL 78 mg/dl, GOT-GTP
239 U/l, GGT 136 U/l, FA 154 U/l, LDH 904 U/l. Leucoci-
tos 5,9 � 103/ µl; hemoglobina 11 g/dl; plaquetas 233 �103/
µl; actividad de protrombina 87%, VSG 133 mm en la pri-
mera hora y PCR 13,2 mg/dl. Hemocultivos y serologías va-
rias negativas. La ecocardiografía en el momento del ingre-
so muestra un ventrículo izquierdo no dilatado, sin
alteraciones segmentarias de la contractilidad y disfunción
sistólica severa, biventricular, con fracción de eyección del
ventrículo izquierdo (FEVI) del 15%, sin otros hallazgos. La
gammagrafía de ventilación-perfusión y la tomografía com-
putarizada toracoabdominal no presentaban alteraciones, y
el Holter no evidenciaba arritmias. La coronariografía/cate-
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terismo mostraba arterias coronarias normales, presión tele-
diastólica del ventrículo izquierdo de 20 mmHg, presión ca-
pilar pulmonar de 18 mmHg y presión sistólica arterial pul-
monar de 30 mmHg, sin patrón de constricción-restricción.
Tras iniciar tratamiento convencional de insuficiencia car-
diaca (ramipril, carvedilol y digoxina en dosis muy bajas
por intolerancia debida a hipotensión) se observó una ligera
mejoría de los parámetros analíticos, con una FEVI del 30%
en el nuevo control ecográfico tras el tratamiento, aunque
continuaba sintomática. En la analítica documentamos un
incremento de parámetros de actividad inflamatoria, con
factor reumatoide de 221 U/ml y ANA 9,7 positivo, IFI 640
con patrón granular (anti-SS-A y SS-B positivos 995 y 494
U/ml). Con el diagnóstico de síndrome de Sjögren primario
(no cumplía criterios de otras enfermedades autoinmunoló-
gicas reconocidas como causantes de miocarditis autoinmu-
nológica como son el lupus eritematoso, la artritis reumatoi-
de, la enfermedad mixta del tejido conectivo y la
enfermedad de Churg-Strauss), se inició tratamiento con
corticoides, obteniendo en poco tiempo una mejoría clínica
significativa. En un control tras mes y medio de tratamiento,
la paciente se encontraba asintomática, sin clínica de insufi-
ciencia cardiaca ni nuevos episodios de presíncope-síncope.
La PCR había descendido a 1,6 mg/dl y un nuevo control
ecográfico mostraba una FEVI del 49%. Concluimos con el
diagnóstico de insuficiencia cardiaca por disfunción sistóli-
ca severa en el contexto de una miocarditis causada por en-
fermedad de Sjögren primaria, con afectación multisistémi-
ca y con buena respuesta a tratamiento corticoideo.

El síndrome de Sjögren primario se asocia raramente con
afectación cardiaca: los hallazgos ecocardiográficos más ha-
bituales de la enfermedad han sido descritos en una amplia
serie de México y la afectación más común es la valvular,
con escasa repercusión funcional1. La relación de esta enfer-
medad y sus anticuerpos (que activan receptores muscaríni-
cos de la acetilcolina tipo M1) con el bloqueo auriculoven-
tricular congénito es ampliamente conocida2; los adultos
parecen ser menos sensibles a ellos, si bien los anticuerpos
anti-SSB se han relacionado con algunos casos de bloqueo
auriculoventricular en edad adulta3-5. La disfunción autonó-
mica en la enfermedad es un hecho más discutido en la lite-
ratura científica, que presenta tanto estudios positivos como
negativos6-9. Finalmente, se han descrito varios casos de
miocarditis en este síndrome10-12, aislada o en el contexto de
una afectación multisistémica, como nuestro caso, con esca-
sa respuesta al tratamiento convencional y buena al trata-
miento corticoide. El mecanismo etiopatogénico de esta
miocarditis se ha relacionado con una posible vasculitis leu-
cocitoclástica.

Consideramos que, en los casos de disfunción severa de
etiología incierta, debemos buscar siempre una actividad in-
flamatoria sistémica y una etiología específica autoinmuno-
lógica, pues el tratamiento más adecuado puede ser simple y
efectivo.
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Síndrome de vena cava superior
como primera manifestación 
de un leiomiosarcoma cardiaco
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Los tumores cardiacos primarios son poco frecuentes
(0,001-0,03%) y la mayoría son benignos (90%). El leio-
miosarcoma representa el 0,019% del total1. Deriva de célu-
las musculares lisas y se caracteriza por su elevada capaci-
dad invasiva, por lo que frecuentemente está extendido
cuando se realiza el diagnóstico.

Presentamos el caso de una mujer de 35 años que acudió
a urgencias por cuadro de fiebre, astenia y anorexia de 2
meses de evolución y, en las últimas semanas, edema matu-
tino facial y en el hemitórax superior. En la exploración físi-
ca se apreciaba edema palpebral, facial y en el tórax supe-
rior, así como circulación colateral inframamaria. 

Durante su estudio se realizó una ecocardiografía transto-
rácica y una transesofágica donde se objetivó una gran masa
de contornos lobulados, de 7,5 × 6 cm, que crecía desde el
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