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Polimiositis y compromiso cardiaco

Cardiac involvement in polymyositis
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Resumen

Las miopatias idiopéticas son enfermedades que se caracterizan por cursar con una lesién muscular
de tipo inflamatorio, sin embargo, también se ha encontrado que presentan compromiso del muisculo
cardiaco de forma importante, inclusive con desarrollo de falla cardiaca. Lo anterior constituye una
causa frecuente de morbilidad y mortalidad en este grupo de pacientes. Al respecto, se presenta el caso
de una paciente de 54 afios con sospecha inicial de sindrome coronario agudo, quien cursé con polimio-
sitis, dolor tordcico y compromiso de la fraccion de eyeccion. (Acta Med Colomb 2014; 39: 293-297)
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Abstract

Idiopathic myopathies are disorders characterized by inflammatory muscle damage. However, it
has also been found that they may present significant muscle heart engagement, even with the develop-
ment of heart failure. This is a frequent cause of morbidity and mortality in this group of patients. In
this regard, the case of a 54 year old female patient with initial suspicion of acute coronary syndrome
accompanied by polymyositis, chest pain and commitment of the ejection fraction, is presented. (Acta
Med Colomb 2014; 39: 293-297)
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Introduccioén

La polimiositis hace parte del heterogéneo grupo de las
miopatias inflamatorias (polimiositis, dermatomiositis y
miositis por cuerpos de inclusidn), la mayoria de ellas de
origen autoinmune que comprometen principalmente el
musculo esquelético y en grados variables otros 6rganos y
sistemas como piel, sistema cardiovascular, respiratorio y
gastrointestinal. Presenta grados variables de inflamacién
muscular, con compromiso principalmente de la muscula-
tura proximal (1). En comparacién con la dermatomiositis,
cuya forma de presentacidn suele ser mas evidente dado el
compromiso cutdneo (rash), la polimiositis suele representar
un mayor reto diagnéstico, ficilmente se confunde con otros
tipos de miopatia y sigue considerdndose un diagndstico
de exclusién luego de descartar entre otras, afeccidon por
enfermedades neuromusculares, medicamentos miotoxicos,
o endocrinopatias (2).

Aunque el compromiso cardiaco no se incluye en los
criterios diagndsticos, se ha demostrado que se asocia con
peor prondstico y constituye la causa mds frecuente de mor-
talidad (20%), relacionada con falla cardiaca, enfermedad
coronaria, miocarditis y arritmias. Recientemente gracias
a la aparicién de métodos diagndsticos mds sensibles y
menos invasivos se ha logrado la identificacién de diferen-
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tes formas de compromiso cardiaco desde presentaciones
subclinicas hasta casos fatales. En un estudio de cohorte
con seguimiento a seis afios se encontré que pacientes
con polimiositis tenfan aumento de la mortalidad hasta de
cuatro veces, principalmente relacionada con el desarrollo
de infarto agudo de miocardio (3).

Presentacion del caso

Mujer de 54 afios procedente de Fusagasugd (Cundina-
marca) que ingresa al servicio de urgencias remitida de la
consulta externa de reumatologia por sospecha de miopatia
con cuadro de tres afios de evolucion de astenia, adinamia
dolor muscular principalmente en la cintura escapular y
cadera con exacerbaciones y remisiones, negaba regurgita-
cion, disfagia o sintomas mucocutdneos. Tres meses antes,
presentd dolor tordcico opresivo constante no asociado a
esfuerzo, acompafiado de palpitaciones, motivo por el cual
recibié atencién médica en otra institucion, donde con la
impresion de sindrome coronario agudo realizaron catete-
rismo cardiaco encontrando coronarias epicardicas sanas.

Tiene antecedentes de cdncer de cérvix hace 20 afios tra-
tado con histerectomia en remision, hipertension arterial con-
trolada, gastritis crénica activa (biopsia reporta metaplasia
intestinal tipo colénico sin malignidad). Niega antecedentes
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toxicos. Recibia prednisolona 20 mg dia, enalapril 5 mg dia,
metoprolol 50 mg/12 horas. Al examen fisico tenia ruidos
cardiacos sin soplos, ni extratonos, disminucién generalizada
de la fuerza muscular simétrica de predominio proximal
de 3/5 en las cuatro extremidades, reflejos osteotendinosos
simétricos, sin déficit neurolégico focal.

Los paraclinicos iniciales (en el momento del dolor
tordcico) muestran electrocardiograma con hemibloqueo
anterosuperior, supradesnivel del segmento ST en cara
anterior y QRS 110 ms. Creatinkinasa (CK) total 1152 U/L
con posterior descenso progresivo hasta 366 U/L, CK-MB
183 U/L, troponina negativa seriada. Ecocardiograma con
hipertrofia ventriculo izquierdo leve, fraccién de eyeccién
del ventriculo izquierdo (FEVI) 55%, trastorno segmentario
contractilidad leve del segmento apical de la pared anterior
y septum, disfuncion diast6lica y leve dilatacion biauricular.
Anticuerpos antinucleares dilucién 1/640 patrén centrémero
(Método IFI-Células Hep II), antiRo SSA 2.85 UE/mL,
antiSm 3.38 E/mL, antiRNP 4 2UE-mL, anti Scl70 3.4,
Aldolasa 23.3UI/L todos los anteriores por método inmu-
noenzimdtico — EIA.

Durante la hospitalizacion, se inicia estudio para des-
cartar etiologia paraneopldsica con ecografia abdominal,
radiograffa y tomografia de térax, colonoscopia, antigeno
carcinoembrionario y alfafeto proteina los cuales mostraron
resultados dentro de los rangos de referencia. No presenta-
ba alteracidn en ninguna de las lineas celulares del cuadro
hematico, ni en la funcién renal. CK total de ingreso en 427
U/L y elevacién de transaminasas (AST 36 UI/L, ALT 44
UI/L), sin otra alteracién en perfil hepdtico. Las pruebas
de neuroconduccién fueron normales, la electromiografia
mostré signos de denervacion dados por potenciales agudos
positivos y micropotenciales de fibrilacién con ondas moto-
ras de franco patrén miopdtico, disminuidas en frecuencia,
sugestivos de enfermedad inflamatoria leve de la fibra
muscular (polimiositis).

La paciente persistié con dolor tordcico y con elec-
trocardiogramas sin cambios dindmicos (Figura 1) y
ecocardiograma de control con FEVI comprometida 40%
(Figura 2).

Se aumento la dosis de prednisolona a 50 mg/dia (que ya
recibia previamente) y se inicié metotrexate 15 mg sema-
nales, con desparasitacién y suplemento con 4cido félico.
Luego de tres dias de la nueva hospitalizacion, la paciente
inicia lenta mejoria de la fuerza muscular y disminucién de
la CK total a 272 U/L. Posteriormente en el seguimiento
ambulatorio a los dos meses de tratamiento en abril 2013,
se realiz6 una resonancia magnética cardiaca con contraste,
encontrando una FEVI de 50% con hipoquinesia de la pared
lateral del ventriculo izquierdo con realce, sin derrame,
hallazgos compatibles con infiltracién miocédrdica de origen
autoinmune (Figura 3). La fuerza muscular era normal. La
biopsia muscular de ese mismo mes se encontré fasciculos
musculares de histologia normal; sin embargo, ésta se realiz6
después de iniciado el tratamiento.

Figura 2. Ecocardiograma con hallazgo de hipoquinesia generalizada, insuficiencia adrtica
leve, esclerosis leve de la vdlvula mitral e hipertension pulmonar (PSAP 45 mm Hg).
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Figura 1. Electrocardiograma que muestra hemibloqueo anterosuperior, supradesnivel del ST anteroseptal y trastorno inespecifico de la conduccion intraventricular.
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Figura 3. Resonancia magnética con contraste que evidencia realce anormal de localizacion
mesocdrdica y subepicdrdica con distribucion en parches en los segmentos anterolaterales,
laterales e inferolaterales del ventriculo izquierdo.

Discusion

La polimiositis es una entidad poco frecuente, su inci-
dencia aumenta luego de los 20 afios de edad a aproximada-
mente 4-10 casos por millén/afio y afecta principalmente a
las mujeres en una proporcién de 2-3:1 similar a la mayoria
de enfermedades autoinmunes (4). Actualmente, siguen
utilizdndose los criterios diagnésticos de Bohan y Peter que
utilizan variables clinicas (debilidad muscular simétrica
proximal), de laboratorio (elevacién de enzimas muscula-
res), electromiogréficas (potenciales motores polifdsicos,
cortos y pequefios, fibrilacidn, ondas agudas positivas, au-
mento de la irritabilidad de insercién y descargas repetitivas
de alta frecuencia), histolégicas (degeneracion, regenera-
cion, necrosis e infiltrados intersticiales mononucleares) y
caracteristicas mucocutaneas de dermatomiositis (eritema
heliotropo periocular y signo de Gottron) (5).Los criterios
no incluyen el compromiso miocéardico. De acuerdo con
estos criterios se considera que el diagndstico es definitivo
si cumple con cuatro de los cinco, probable si cumple con
tres y posible si cumple con dos criterios. La sensibilidad
global de estos criterios varian entre 74-100%, mientras
que su especificidad es 90%, cuando se compara con otras
enfermedades autoinmunes sistémicas (6).

El compromiso cardiaco fue descrito por primera vez en
1899 (3), pero sdlo en las tltimas décadas, se ha podido
documentar dicho compromiso de forma mds consistente,
gracias a la aparicién de métodos diagndsticos mas sen-
sibles y menos invasivos, que permiten la identificacién
de diferentes formas, desde presentaciones subclinicas
hasta casos fatales. No hay claridad de la frecuencia del
compromiso cardiaco, ya que no se cuenta con criterios
establecidos, pero varia entre 6 y 75%, siendo mayor en los
estudios disefiados para la bisqueda del mismo. En general,
es mas probable el compromiso cardiaco en la polimiositis
que en la dermatomiositis, encontrdndose que ciertos tipos
de autoanticuerpos como los antiRo se han asociado con
lesion miocardica (7).
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Las manifestaciones clinicas de compromiso cardiaco
son infrecuentes y son secundarias a miocarditis con un
proceso inflamatorio similar al presentado en el misculo
esquelético, relaciondndose con mal prondstico (7) con
mortalidad de 10-20% (3). Se caracteriza por fibrosis f,ocal,
vasculitis, proliferacién intimal y esclerosis de la capa
media vascular e infiltracion linfocitica (7). El rendimiento
diagnéstico de la biopsia miocardica depende del sitio del
musculo cardiaco tomado para el estudio histopatolégico,
al respecto, las biopsias obtenidas de diferentes partes del
ventriculo derecho pueden o no mostrar infiltrados focales
(variabilidad espacial), debido a la naturaleza irregular de
las lesiones en el miocardio, y las biopsias obtenidas en
diferentes momentos en el tiempo documentan infiltrados
inflamatorios intermitentes (variabilidad temporal) (8). Los
sintomas mas usuales son disnea (10%), angina (7%) y edema
(3%). La falla cardiaca es la entidad clinica mas observada
(32-77%), seguida por las arritmias (13.8%). Esta enfermedad
puede cursar también con pericarditis, hipertensién pulmonar,
miocardiopatia hipertréfica sin correlacionarse con la
severidad del compromiso del musculo esquelético (9).

La cardiopatia puede presentarse en cualquier estadio
de la enfermedad, incluso durante su remision. Estudios
longitudinales han observado progresién de cardiopatia y
aparicién de nuevas anormalidades a pesar de manejo con
esteroides y logro de remisién de la enfermedad. El compro-
miso subclinico se evidencia a través de anormalidades en las
pruebas diagndsticas no invasivas como electrocardiograma
de ritmo y de superficie, ecocardiografia y perfusiéon miocér-
dica. La incidencia de anormalidades electrocardiogréficas
en la mayoria de los estudios se observa entre 25y 85% y
las mds comunes son las extrasistoles auriculares y ventricu-
lares (18%), anormalidades de conduccién del nodo sinusal
(14%), hipertrofia ventricular izquierda (7%), bloqueos de
rama, anormalidades inespecificas del ST-T (5%), bloqueo
auriculoventricular (4%), taquicardia supraventricular (3%)
y fibrilacién auricular (2%), entre otros (10). Nuestra pacien-
te presentaba hemibloqueo izquierdo anterior y cambios del
segmento ST en pared anterior.

Las anormalidades ecocardiogréficas varian de 12-64%
e incluyen cambios en la estructura cardiaca como dilata-
cién auricular y ventricular izquierdas (8-12%), hipertrofia
ventricular izquierda (8-15%), valvulopatia (7-23%) como
prolapso mitral, estenosis o insuficiencia adrtica y mitral y
derrame pericardico (8-66%) que suele ser pequefio y sin
repercusion hemodindmica. También son frecuentes desor-
denes de la funcién cardiaca como disfuncién diastélica
(6-12%) o hipoquinesia global o segmentaria. La hiper-
tensién pulmonar, la cual suele ser leve a moderada, se ha
evidenciado hasta en 75% de los casos (9). En nuestro caso
se evidenciaron cambios segmentarios de contractilidad
y disfuncién sistdlica del ventriculo izquierdo, los cuales
mejoraron con el tratamiento instaurado.

La resonancia magnética nuclear con contraste con
gadolinio ha sido utilizada para la deteccién temprana de
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miocarditis y es util en el seguimiento de pacientes bajo
tratamiento para la identificacion de correccion de trastor-
nos de motilidad y reduccidn de las dreas de cicatrizacién
generadas por el proceso inflamatorio (11). Nuestra paciente
muestra en la resonancia nuclear cardiaca compromiso
miocardico compatible con dafio por polimiositis. El realce
del medio de contraste es un hallazgo frecuente en el es-
cenario clinico de sospecha de miocarditis y estd asociado
con inflamacién activa definida por histopatologia (12).

En el caso expuesto se observa cdmo la paciente presentd
dolor toricico, disnea y alteraciones electrocardiografi-
cas con compromiso de la fraccién de eyeccion, ademds
del trastorno diastdlico de la relajacién (no atribuibles a
hipertensién, dada la rdpida evolucién de cuadro clinico)
secundarios a miopatia inflamatoria (se descart6é enferme-
dad coronaria con el cateterismo). Present6 ademds mejo-
ria clinica y en la funcién ventricular posterior al manejo
farmacolégico.

Por otra parte, aunque en algunos casos la presencia de
enfermedad coronaria es concomitante y se ha reportado
prevalencia de isquemia miocdrdica hasta en 26%, la ele-
vacién de troponina I representa afectacion inflamatoria
miocérdica de cualquier tipo y no tiene utilidad como mar-
cador de enfermedad coronaria o inclusive de compromiso
cardiaco en este contexto, ya que en este tipo de pacientes
se ha encontrado positiva a pesar de la ausencia de enferme-
dad clinica significativa. Estd por evaluarse su utilidad en
predecir mortalidad o afectacién cardiaca subclinica, como
lo reportan Fisher ef al. en un estudio observacional (13).

El tratamiento debe fundamentarse en el control del
proceso inflamatorio de base, se han reportado casos de
mejoria de falla cardiaca, arritmias y derrame pericardico
mediante el uso de ciclos de glucocorticoides, principal-
mente prednisolona. Sin embargo, existen algunos signos
de progresion de la enfermedad a pesar de intervencién
farmacoldgica (corticoides e inmunosupresores como aza-
tioprina, metotrexate y ciclofosfamida) (14). Aun asi, éste
es el pilar fundamental del tratamiento junto con el bloqueo
neurohumoral para el manejo de la falla cardiaca (15). Hay
reportes de casos de mejoria del compromiso cardiaco con
el uso de medicamentos bioldgicos, como el rituximab (16).

Existen algunas particularidades en nuestro caso, una de
ellas es la presencia de dolor importante en el cuadro clinico.
A menudo se cree que son enfermedades no dolorosas; sin
embargo, tanto la polimiositis como la dermatomiositis
pueden asociarse a mialgias e hipersensibilidad muscular
durante el curso temprano de la enfermedad, mas frecuen-
temente en la dermatomiositis (17). Las mialgias y el dolor
a la palpacién de las masas musculares ocurren entre 25%
y 50% de los pacientes. No es tan dolorosa como en la
polimialgia reumadtica, fibromialgia o las miositis virales o
bacterianas (18, 19). Un estudio retrospectivo llevado a cabo
en una unidad de enfermedades neuromusculares en Brasil
sobre manifestaciones clinicas de la polimiositis evidencié
que el dolor muscular (45.8%) era el sintoma mds frecuente
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después de la debilidad muscular proximal (95.8%) llevando
inclusive a la idea de utilizar dicho sintoma como criterio
diagnéstico adicional (20).

Por dltimo debemos notar que nuestra paciente tenia
una biopsia muscular negativa. La biopsia muscular es
una prueba importante para establecer el diagndstico de
la polimiositis y hace parte de los criterios de Bohan y
Peter (5). Sin embargo, la inflamacién en la polimiositis
es segmentaria, por lo que se puede encontrar un resultado
normal pese a tener la enfermedad en 20% de pacientes
en biopsia con aguja (21) y 17% en biopsia abierta (22).
Se puede considerar la toma de biopsia de un musculo
diferente si el paciente cumple los criterios clinicos, pero
la primera muestra no fue diagndstica. En algunos casos
la resonancia magnética muscular puede ser de utilidad en
identificar las zonas inflamatorias y seleccionar el drea para
tomar la biopsia (1).

Conclusiones
La polimiositis es una enfermedad reconocida frecuen-
temente por el compromiso muscular esquelético en la que
se debe evaluar siempre la presencia de lesién miocérdica
concomitante, debido a que esta afectacién puede no produ-
cir sintomas y es considerada una de las principales causas
de mortalidad en este grupo de pacientes.
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