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La miocarditis de células gigantes (MCG) es una rara
entidad, de causa desconocida, probablemente autoin-
mune, de pronéstico grave, con frecuencia mortal salvo
que pueda llevarse a cabo un trasplante cardiaco, si bien
recientemente se han descrito casos de respuesta a tra-
tamiento inmunodepresor. Presentamos un caso de un
paciente que desarrollé de forma fulminante un sindrome
de insuficiencia cardiaca que precisé finalmente trasplan-
te cardiaco. El estudio del corazén explantado confirmé
el diagnostico de MCG.
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Bloqueo cardiaco. Trasplante.

Giant Cell Myocarditis. A Case Report

Giant cell myocarditis is a rare disease of unknown ori-
gin that is probably autoimmune in nature; the prognosis
is poor and death often ensues unless a heart trans-
plant is performed. Several cases responding to immuno-
suppressive therapy have been recently reported, howe-
ver.

We describe a patient who developed fulminant heart
failure requiring heart transplantation. Examination of the
explanted heart confirmed the diagnosis of giant cell myo-
carditis.

Key words: Myocarditis. Heart failure. Shock. Cardiac
block. Transplantation.
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INTRODUCCION

La miocarditis de células gigantes (MCG) es una
rara y grave enfermedad, de probable origen autoin-
mune, caracterizada histolégicamente por la presencia
de células multinucleadas gigantes junto a extensos in-
filtrados inflamatorios con zonas amplias de necrosis'.

Hasta 1997, apenas se habian publicado 80 casos
aislados y dos series reducidas®. En Espaifia s6lo tene-
mos constancia de la publicacién previa de 3 casos*>.
Describimos un caso de MCG cuya grave evolucién
determiné que el paciente precisara un trasplante car-
diaco como Uunica alternativa terapéutica, llegandose al
diagnéstico definitivo a través del estudio anatémico
de la pieza explantada.
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CASO CLIiNICO

Paciente de 50 afios de edad, sin antecedentes de in-
terés. Horas antes de su ingreso consulté a su médico
por sensacion disneica, sin fiebre ni sintomas atribui-
bles a un proceso infeccioso, siéndole prescrito trata-
miento antibidtico y broncodilatador. La noche de su
ingreso refiri¢ intolerancia al decubito. Acudi6 a ur-
gencias a la mafiana siguiente por un episodio presin-
copal. Se objetivan signos clinicos y radiolégicos de
edema agudo de pulmén. Se realizé ECG (fig. 1) que
puso de manifiesto bloqueo de rama derecha, hemiblo-
queo anterior de rama izquierda y bloqueo AV de pri-
mer grado. En la evolucién se constaté la ocurrencia
de bloqueo AV completo intermitente, no requiriendo
estimulacion eléctrica. Fue trasladado a la unidad de
vigilancia intensiva y tratado con diuréticos, inotropi-
cos 1.v. (dobutamina) y vasodilatadores. El ecocardio-
grama demostr6 un ventriculo izquierdo no dilatado
(didmetro diastdlico de 46 mm), con fraccién de eyec-
cion deprimida en grado severo (25%). Se realizé un
cateterismo con coronariografia que no revelé enfer-
medad coronaria significativa, asi como una ventricu-
lografia que demostré una fraccién de eyeccién del
22%, con hipocinesia severa anterolateral y diafrag-
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Fig. 1. ECG que pone de manifiesto
una taquicardia sinusal con bloqueo
AV de primer grado, bloqueo comple-

to de rama derecha y hemibloqueo

anterior de rama izquierda.

Fig. 2. Ventriculografia en proyeccion
oblicua anterior derecha, en sistole y
didstole. La fraccion de eyeccion esta
severamente deprimida, quedando
preservada la contraccion del dpex y
la region anterolateral basal. Los bor-
des se han delineado para una mayor
claridad.

SISTOLE

madtica e hipocinesia leve anterobasal y apical (fig. 2).
La seriacioén enzimética fue normal salvo un ligero in-
cremento de troponina T.

El paciente llegd a mejorar lo suficiente para ser
trasladado de nuevo a planta, 10 dias después del in-
greso, pero empeoro en los siguientes dias y reingreso
en la UCI en situaciéon de edema agudo pulmonar y
shock cardiogénico. Un cateterismo derecho, realizado
entonces, puso de manifiesto presiones de llenado ele-
vadas (capilar pulmonar 27 mmHg, presiéon media de
auricula derecha 16 mmHg) con un gasto cardiaco se-
veramente reducido (3,1 I/m, indice cardiaco 1,68
1/m/m?), pese a tratamiento con dobutamina y diuréti-
cos. Lejos de mejorar, el paciente sufrié un empeora-
miento progresivo, por lo que se decidi6 su traslado a
nuestro hospital con el objetivo de realizar un trasplan-
te cardiaco.

Ingres6 en nuestro centro 28 dias después de inicia-
da la sintomatologia. Se colocé un balén intraadrtico,
con lo que se logré una mejoria en los pardmetros cli-
nicos, un balance hidrico negativo y la estabilizacién
hemodindmica. En la exploracion fisica realizada en el
momento del ingreso el paciente estaba bien perfundi-
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DIASTOLE

do pero obnubilado, con una presién arterial de 100/75
mmHg bajo perfusién de dobutamina. El pulso arterial
arritmico por extrasistoles era de 96 lat/min. Se apre-
ci6 un aumento de la presién venosa central, asi como
galope por tercer y cuarto ruidos izquierdos. No se de-
tectaron soplos. Se auscultaban crepitantes en ambas
bases. Asimismo, se objetivé una hepatomegalia a 6
cm de reborde costal y no se hallaron edemas.

En los exdmenes complementarios, se obtuvo un
ECG con ritmo sinusal con bloqueo auriculoventricu-
lar de primer grado, bloqueo completo de rama dere-
cha, y bajo voltaje. La radiografia de térax puso de
manifiesto un edema agudo de pulmén. En el ecocar-
diograma se aprecié un ventriculo izquierdo dilatado
con fraccién de eyeccion < 20%. El hemograma y la
bioquimica no presentaban alteraciones significativas.

El paciente se incluy6 en la lista de trasplante urgen-
te el tercer dia de ingreso y se le realiz6 el trasplante el
mismo dia de su inclusién. El postoperatorio transcu-
rrié sin complicaciones de interés. Recibid terapia in-
munodepresora de induccién con gammaglobulina an-
titimocitica. La terapia de mantenimiento consistié en
triple terapia con ciclosporina, micofenolato mofetil y
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Fig. 3. Pieza anatémica del corazon explantado, en su zona basal y media (A) y apical (B). Obsérvese cémo el tejido muscular ha sido reemplazado

por tejido cicatrizal en amplias zonas de ambos ventriculos, muy evidente en el septo y la pared anterior y lateral del ventriculo izquierdo; sin embar-
go, el musculo se encuentra preservado en sus porciones mas apicales, en correspondencia con los hallazgos demostrados en la ventriculografia.

prednisona. Present6 un episodio de rechazo modera-
do (grado 3A) en el control bidpsico de la segunda se-
mana postrasplante, que fue tratado con choque este-
roide, con resolucion completa en la biopsia de la
cuarta semana, sin que se apreciara reaparicion de cé-
lulas gigantes en ninguna de las biopsias realizadas.
En el momento de transcribir este informe (6 meses
después del trasplante), el paciente realiza una vida
normal, sin disnea ni otra sintomatologia, con funcién
normal del injerto en los sucesivos controles ecografi-
cos realizados.

Los estudios seroldgicos han resultado negativos.
Tampoco se ha identificado genoma viral por técnicas
de reaccion en cadena de la polimerasa en las muestras
de miocardio analizadas.

El estudio anatomopatolégico macroscépico del co-
razén explantado (fig. 3) revel6 una dilatacion discreta
de ambos ventriculos con reemplazamiento del tejido
muscular normal de los dos tercios basales de septo,
pared anterior y lateral de ventriculo izquierdo y en
menor medida de la pared posterior del mismo por te-
jido de aspecto cicatrizal, de coloracién grisaceo-par-
duzco, mientras que el tercio apical del corazén estaba
en apariencia conservado en su praictica totalidad. Los
cambios macroscépicos afectaban ligeramente al ven-
triculo derecho en su cara anterior. En el examen his-
toldgico (fig. 4) se aprecidé un intenso infiltrado infla-
matorio de linfocitos y células plasmadticas, con
algunos eosinéfilos y abundantes células gigantes mul-
tinucleadas. Existian dreas de necrosis serpinginosa e
importante sustitucion del tejido muscular por tejido
fibroso en las zonas anteriormente resefiadas. Se reali-
zaron tinciones especiales para la identificacién de ba-
cilos 4cido-alcohol resistentes, que resultaron negati-
vas. Los cortes seriados de las arterias coronarias
demostraron lesiones en la arteria descendente anterior
media, sin caracteristicas de inestabilidad y que no se
juzgaron causantes de las anomalias anatomicas rese-
nadas.
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Fig. 4. Estudio histoldgico (tincion hematoxilina-eosina) en el que pue-
de observarse el infiltrado inflamatorio compuesto sobre todo de linfo-
citos e histiocitos que se aprecia en las células gigantes multinuclea-
das.

DISCUSION

La MCG es una enfermedad poco frecuente.
Cooper?recopila la serie mds extensa, de 63 pacientes,
provenientes de 36 hospitales, cifrando en alrededor
de 90 casos los publicados hasta 1997 en la bibliogra-
fia en lengua inglesa.

En Espaiia, Ruiz et al® publicaron en 1993 un caso
de una mujer con MCG que se acompaifiaba de timo-
ma, miastenia gravis, tiroiditis linfocitica cronica,
miositis de células gigantes e infiltracién granulomato-
sa de nédulos linfiticos de los hilios pulmonares. Ari-
za et al*, en 1994, informaron de un caso de MCG
mortal en una mujer de 46 afios con antecedentes de
colitis ulcerosa. Ferndndez et al® describieron en 1999
un nuevo caso que se presentd en un varén de 57 afios
que se inici6 simulando un infarto de miocardio api-
cal, con evolucién muy grave a insuficiencia cardiaca
refractaria, que finalmente precisé trasplante cardiaco.
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Nuestro caso ha afectado a un paciente de 50 afios que
se presenté como insuficiencia cardiaca y bloqueo au-
riculoventricular, que finalmente precisé trasplante
cardiaco por su evolucion a shock cardiogénico depen-
diente de bal6n intraadrtico.

La MCG se asocia en aproximadamente un 20% de
los casos a otros procesos de cardcter autoinmune®’.
En el estudio de recopilacién multicéntrico, la insufi-
ciencia cardiaca fue la forma de presentacién mads fre-
cuente?, constituyendo el 75% de los casos. Como ta-
quicardia ventricular lo fueron el 14%, con sintomas
de palpitaciones, sincope o muerte subita. Simulando
un infarto agudo de miocardio el 6% y como bloqueo
auriculoventricular completo un 5%. En la evolucién
es frecuente la aparicién de mas de una manifestacién
principal. Asi, en la serie de Stanford’, los 5 casos de-
sarrollaron insuficiencia cardiaca progresiva y taqui-
cardia ventricular. En la de Boston® se detect6 ta-
quicardia ventricular en un 90% de los casos. El diag-
néstico requiere un alto grado de sospecha clinica ante
un enfermo con sintomas cardioldgicos de reciente
aparicion y de cardcter rdpidamente progresivo con
datos de disfuncion ventricular intensa, en ausencia de
otras etiologias que lo justifiquen, siendo la biopsia
endomiocdrdica el procedimiento diagndstico definiti-
vo. No es infrecuente que el diagnéstico se produzca
en el estudio de la pieza explantada.

La MCG conlleva mal pronéstico. En el estudio
multicéntrico, el 89% de los pacientes fallecieron o
precisaron trasplante cardiaco en un tiempo medio de
evolucion de 5,5 meses. En el estudio de Davidoff et
al® se objetivé un descenso en la fraccién de eyeccion
de 17 puntos porcentuales durante un seguimiento me-
dio de aproximadamente 2 afios, lo que contrastaba
con la mejoria de 8 puntos objetivada en el grupo de
miocarditis linfocitica.

En el momento actual, diversas opiniones favorecen
el empleo de tratamiento con farmacos inmunodepre-
sores. En el estudio multicéntrico, la media de supervi-
vencia de los enfermos no tratados fue de 3 meses®. La
mayor supervivencia, de 12,6 meses, se obtuvo en el
grupo de pacientes tratados con ciclosporina en com-
binacion con otro agente inmunodepresor. Los propios
autores sefalan la dificultad de valorar estos resulta-
dos, pues dado el curso habitualmente fatal de estos
pacientes, solo aquellos que hubiesen sobrevivido un
tiempo sin tratamiento tendrian una mayor posibilidad
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de recibir el mismo, estableciéndose un sesgo en la se-
leccidén de supervivientes. Con posterioridad al estudio
mencionado se han publicado casos anecdéticos, tanto
de aparente respuesta como de fracaso al tratamiento
inmunodepresor combinado®®.

El trasplante cardiaco constituye, cuando es posible,
la principal alternativa terapéutica. Este fue el caso de
nuestro paciente y de 34 de los 63 pacientes comuni-
cados en el estudio multicéntrico, con una superviven-
cia del 74% tras un seguimiento medio de 3,7 afios?.
La MCG puede recurrir en los injertos de los pacientes
asi tratados'?, un hecho que ocurrié en nueve de los 34
enfermos trasplantados en el estudio multicéntrico, en-
tre 3 semanas y 9 afios del mismo.
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