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Miocarditis como forma de presentacion de una R
miopatia inflamatoria autoinmunitaria asociada con B
anticuerpos antiparticula de reconocimiento de sefal

Myocarditis as a Form of Presentation of an Inflammatory
Autoimmune Myopathy Associated With Anti-signal Recognition
Particle Antibodies

Sr. Editor:

La miopatia autoinmunitaria necrosante (MAN) es una entidad
muy poco frecuente pero grave, cuya forma de presentaciéon puede
ser el dafio cardiaco!. Se presenta un excepcional caso de
miocarditis por MAN que supuso un reto diagnéstico y pone
de manifiesto la utilidad de los estudios de autoinmunidad en las
miocarditis de origen incierto. Ademas, se lleva a cabo una revision
de esta enfermedad sistémica y su dafio cardiaco.

Mujer de 82 afios, con antecedentes de hipercolesterolemia sin
tratamiento, sin historia de diabetes mellitus, hipertension arterial
o cardiopatia previa, acudio al servicio de urgencias por una disnea
a moderados esfuerzos de 4 semanas de evolucion, sin otros
sintomas ni signos de insuficiencia cardiaca.

A su llegada se realiz6 analitica, en la que destacaban elevacion
de la troponina T y la creatincinasa (figura A), y un electro-
cardiograma con bloqueo completo de la rama izquierda, ya
presente en los previos; el hemograma, la coagulacion, la
bioquimica basica y la radiografia de térax no mostraron
alteraciones. Con la sospecha de disnea como equivalente
anginoso, se decidié ingresar a la paciente para completar los
estudios.

La ecocardiografia transtoracica mostro unas funciones sisto-
licas general y segmentaria normales, sin valvulopatias; a la
coronariografia no aparecian lesiones.

Dada la persistente elevacion de los marcadores de dafio
miocardico sin indicios de isquemia, se considerd la posibilidad de
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miocarditis. Una vez descartado el origen infeccioso o toxico, con
enzimas musculares persistentemente elevadas, se sospech6 una
miopatia, y se solicité un perfil de anticuerpos especificos, que
resultaron positivos para antiparticulas de reconocimiento de
sefial (anti-SRP).

Con la sospecha de una MAN asociada con anticuerpos anti-SRP,
se realiz6 tomografia computarizada toracoabdominopelviana y se
determinaron los marcadores tumorales, que no mostraron
neoplasia como desencadenante del cuadro autoinmunitario. El
estudio neurofisioldgico y la biopsia muscular eran compatibles
con MAN (figura By C).

Ante el dafio miocardico enzimatico con una ecocardiografia
transtoracica inespecifica, se solicitd resonancia magnética (RM)
cardiaca, que mostré un ventriculo izquierdo no dilatado, con
funcion sistolica normal, y areas intramiocardicas en los segmen-
tos inferior y lateral basal de captacion tardia de gadolinio
compatibles con fibrosis (figura D).

Recibié tratamiento con acido acetilsalicilico, bloqueadores
beta y esteroides: 3 bolos de 250 mg de 6-metilprednisolona
seguidos de prednisona a dosis de 0,4 mg/kg/dia. Dado el
pronostico grave, se decidié administrar rituximab 1 gi.v., repetido
alas 2 semanas. Sigui6 una pauta decreciente de prednisona, y a los
3 meses estaba sin disnea y se habian normalizado los marcadores
de dafio miocardico.

Las miopatias inflamatorias autoinmunitarias (MIA) son un
grupo heterogéneo de trastornos musculares caracterizados por
debilidad muscular, elevacion de la creatincinasa y alteraciones
electromiograficas, ademas de hallazgos tipicos en la biopsia
muscular, como infiltrados inflamatorios, necrosis y/o expresion
anémala del antigeno de histocompatibilidad de clase I (MCH1)'.

Clasicamente, las miopatias inflamatorias se clasificaban como
polimiositis, dermatomiositis, miositis por cuerpos de inclusion,
miositis necrosante e inespecificas, con base en criterios anato-
mopatoloégicos y clinicos. En los Gltimos afios, con la descripcion de

Figura. A: marcadores de dafio miocardico; elevaciéon de ambas enzimas con predominio de la creatincinasa. B: biopsia muscular, inmunofluorescencia para IgG
(x10); las flechas indican la acumulacion de fibras musculares en la membrana plasmatica y el circulo indica la fibra necrética intramisial. C: biopsia muscular, tincién
inmunohistoquimica para MCH1 (x 10); sobreexpresién de anti-MCH1 de fibras musculares (flechas) en la membrana plasmatica. D: resonancia magnética cardiaca,
secuencia de realce tardio con gadolinio; la flecha indica la captacién intramiocardica inferolateral basal. MCH1: antigeno de histocompatibilidad de clase I.
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nuevos anticuerpos y la disponibilidad de técnicas para determi-
narlos, se ha propuesto una reclasificacion con el término de MIA,
dado que casi todas presentan diferentes anticuerpos?.

Nuestro caso muestra una MAN, en la que, a diferencia de otras
MIA, la biopsia muscular muestra un patrén inflamatorio minimo o
ausente, pero marcadas areas de necrosis y regeneracion.

La MAN ocurre sola o junto con infecciones virales, cancer,
esclerodermia o farmacos (estatinas). Existen 2 anticuerpos
asociados: anticuerpos anti-SRP y anticuerpos contra la 3-
hidroxi-3-metilglutaril-coenzima A reductasa®, aunque hasta en
un tercio de los pacientes son negativos.

Los anticuerpos anti-SRP son muy especificos y se asocian con
formas mas agudas, mayores concentraciones de creatincinasa y
mayor dafio de musculos respiratorios y esofagicos. El dafo
cardiaco es menos frecuente! .

Oppenheim describi6 el dafio cardiaco en las MIA por primera
vez en 1899. Su prevalencia esta todavia por determinar (un 6-75%,
seglin seleccion de pacientes y métodos para determinar el dafio
cardiaco), pero se considera que es una manifestacion clinica
mayor y una de las principales causas de muerte>*,

La expresidon clinica del dafio cardiaco es relativamente
infrecuente (3-6%); la miocarditis es la manifestacion mas comin
(40%). Se cree que la miocarditis recurrente podria llevar a la
fibrosis del tejido de conduccion, los vasos y el miocardio, y como
consecuencia final produce insuficiencia cardiaca, que es la causa
mas frecuente de muerte cardiovascular (20%)>°. Sin embargo, el
dafio subclinico oscilaria entre el 13 y el 72%, con amplia variedad
de presentaciones: alteraciones electrocardiograficas (arritmias,
alteraciones de conduccién y repolarizacion), ecocardiograficas
(disfuncion diastolica, patron de tako-tsubo) y en RM, que destaca
como mejor técnica para detectar inflamacién miocardica inicial y
fibrosis miocardica en fase crénica’.

Nuestro caso pone de manifiesto la relevancia de alcanzar un
diagnostico etioldgico del dafio miocardico no isquémico, ademas
de la posibilidad de que el dafio cardiaco sea la fnica
manifestacion de las MIA. Destacan la importancia de la RM
cardiaca, los estudios de autoinmunidad y, sobre todo,
la colaboracion multidisciplinaria para un adecuado abordaje
clinico de estas entidades.
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Simulacion impresa en 3D de intervencion coronaria L)
percutanea especifica para un paciente et

A 3D Printed Patient-specific Simulator for Percutaneous
Coronary Intervention

Sr. Editor:

La evolucion de la impresion tridimensional (3D) en la Gltima
década ha hecho que esta tecnologia, antes reservada al uso
industrial, se haya popularizado a otros ambitos, incluida la
cardiologia'.

La impresién mediante modelado por deposicion fundida es la
que ha vivido una mayor expansion, y hoy los modelos de
impresoras comerciales asequibles permiten alcanzar una resolu-
cion de 20 wm sin practicamente ningGn limite para imprimir
cualquier geometria.

Previamente se ha descrito la utilidad de modelos de impresi6on
3D para probar tratamientos®, entrenamiento® o simulacién
fisiolégica®, entre otros. En nuestro conocimiento, el presente
modelo es el primero que se publica dirigido especificamente al
entrenamiento de la intervenciéon coronaria percutanea que

permite reproducir las estructuras conservando la disposicion
espacial en el paciente y manteniendo un detalle anatémico de alta
precision.

El modelo se elabor6 a partir de imagenes de una tomografia
computarizada cardiacasincronizada. Lasegmentacion delaaorta
ascendente y las arterias coronarias se realiz6 mediante el
software de codigo abierto HOROS (The Horos Project), con el
que se consiguié una malla del volumen intravascular de las
estructuras. El modelo se procesd posteriormente en un programa
de modelado 3D (Rhinoceros), donde se hizo hueco con un espesor
de pared definido manteniendo las dimensiones de la luz
intravascular. Después se disefid una peana especifica para el
modelo con el objetivo de mantener la correcta posicion
anatomica de las estructuras cardiacas en el paciente. Finalmente,
el modelo se prepar6é para su impresion mediante el software
CURA (Ultimaker inc.).

El modelo obtenido era una réplica de la luz intravascular de la
aorta y el arbol coronario del paciente que conservaba
la orientacion espacial real. Con el objetivo de simular el flujo
sanguineo, se afiadi6 al modelo un circuito abierto impulsado por
una bomba de flujo continuo, y como fluido se utilizé suero salino.
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