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RESUMEN

Se present6 un paciente con esclerodermia que se diagnostico a partir de las
manifestaciones cardiovasculares de la enfermedad: palpitaciones, disnea de
esfuerzo, inflamacion de manos y pies e incluso la cara. Clinicamente se manifestd
fendmeno de Raynaud vy litiasis renal. Eléctricamente, fibrilacidon auricular de
respuesta rapida y por la ecocardiogiografia, patrén de miocardiopatia restrictiva,
hipertensién pulmonar y comunicacion interauricular tipo fosa oval.
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ABSTRACT

A patient was reported with a diagnosis of scleroderma based on the cardiovascular
manifestations of the disease: palpitation, exertional dyspnea, swelling of the hands
and feet and even the face. Clinical manifestations were Raynaud's phenomenon
and renal lithiasis. Electrically, rapid response atrial fibrillation, and
ecocardiogiographically, a pattern of restrictive cardiomyopathy, pulmonary
hypertension and fossa ovalis atrial septal defect.
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INTRODUCCION

La esclerosis sistémica es una afeccion rara, generalizada, de pequefas arterias,
microvasos y tejido conectivo difuso, caracterizada por cicatrizacion (fibrosis) y
obliteracién vascular en piel, tubo digestivo, pulmén, corazén vy rifiones.’ La
afectacion primaria del miocardio en la esclerodermia es comun y cuando aparecen
evidencias clinicas de la misma, se reconoce que ha aparecido un factor de peor
prondstico.? La presencia de afectacién cardiaca en estos pacientes varia entre 10 y
15 %, seglin grandes estudios poblacionales.® Desde el punto de vista etioldgico,
esta manifestacion estd determinada en gran medida por las alteraciones de la
microcirculacion y la vasorreactividad anormal con asociacién, o sin ella, a algunas
anormalidades estructurales de las pequeias ramas de las arterias coronarias que
traen como consecuencia alteraciones de la perfusion miocardica, disminucion de la
reserva coronaria y secundariamente disfuncién global de ventriculo izquierdo y
derecho o, en algunos casos, disfunciéon segmentaria.**®

Presentacion clinica del caso
Motivo de consulta: Palpitaciones.

Historia de la enfermedad actual: Paciente masculino, raza blanca, de 64 afios,
trabajador agricola, con antecedentes de salud anterior, que refiere cambio de
coloracién (cianosis) y entumecimiento de las manos, particularmente con la
exposicién al frio, desde diciembre del 2008. Se acompafia de disnea al caminar
largas distancias (clase funcional II NYHA), palpitaciones de aparicion diaria,
inflamacion diaria de ambas piernas, que se incrementa en el transcurso del dia e
inflamacion matutina de la cara, de manera ocasional. En abril de 2009 se le
diagnostica litiasis renal. Niega disfagia, constipacion o diarreas. Por los sintomas
que refiere se le envia directamente al departamento de ecocardiografia.

Datos positivos al examen fisico

Piel: Endurecida. Pérdida de lineas y pliegues cutaneos en region facial. Dificultad
para hacer el pliegue hasta el codo. Ulceras digitales en ambas manos. No hay
pérdida de anejos cutaneos.

TCS: Atrofia. Ligeramente infiltrado al nivel maleolar en ambos miembros
inferiores.

SOMA: Dificultad para la extension y para hacer el pufio en miembros superiores.

SCV: Ruidos cardiacos arritmicos. FC: 122 + 10 lat/min. TA: 170/70. Soplo sistdlico
apical grado II/VI de escasa irradiacion. Fenédmeno de Raynaud en ambas manos.
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Examenes complementarios

Hb: 14,4 g/L; colesterol total: 4,9 mmol/L; eritrosedimentacion: 4 mm; VLDL: 0,66
mmol/L; triglicéridos: 1,46 mmol/L; glicemia: 5,3 mmol/L; fosfatasa alcalina: 213
u/L; GGT: 43 p/L; proteina C reactiva: 1 p/L; creatinina: 148 mmol/L; acido Urico:
448 mmol/L.

ECG: Episodios documentados de Flutter auricular 2:1

Ecocardiograma

Vista 4c apical, se observa funcidn sistolica global del VI limitrofe (50 %) con
diametros ventriculares normales (fig. 1). Se observa aumento concéntrico de la
masa miocardica a predominio septal: TIV 17 mm PP 12 mm y una dilatacion
biauricular importante: area de Al (4c): 36,3 cm?, area de AD (4c): 26,7 cm?.

by

Fig. 1. Vista 4c apical.

El flujograma mitral muestra funcién diastélica con patrén de llenado anormal y
ausencia de onda A (fig. 2).
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Fig. 2. Estudio Doppler.

La curva de flujo pulmonar tipo II presenta un tiempo de aceleracion de 80 ms (fig.
3) y presion media pulmonar de 40 mmHg; hay regurgitacion tricuspidea con
gradiente VD-AD en 39 mmHg; presién sistélica pulmonar en 55 mmHg. En la
figura 4 se observa, en 2 vistas 4c y subcostal, la presencia de una comunicacién
interauricular tipo foramen oval permeable como hallazgo interesante.

Fig. 3. Curva de flujo pulmonar.

278
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Medicina.2010; 49(2)275-281

A A A A A
aoa o Sk
MY LYY

Fig. 4. Comunicacdion interauricular tipo foramen oval permeable desde vista de 4C apical y subcostal.

Tratamiento
- Metrotexate 12,5 mg IM cada 10 d.
- Nifedipina (10 mg) 1 tableta VO 3 veces al dia.

- Acido félico (5 mg) 1 tableta 2 veces por semana.

COMENTARIOS

La miocardiopatia restrictiva (MCR) se caracteriza por un llenado diastolico
restrictivo con voliumenes diastélicos disminuidos en ambos ventriculos no
complacientes o restrictivos, que provocan una importante dilatacion biauricular,
con funcidn sistdlica normal o limitrofe.” En la MCR primaria, el grosor de las
paredes ventriculares suele ser normal, no en las de causa secundaria, donde la
masa miocardica estd aumentada, principalmente a predominio septal.® La
afectacion miocardica suele ser mas frecuente en la forma difusa de la
esclerodermia aunque se han reportado casos en la afectacién cutdnea limitada.’ El
remodelado cardiaco parte del hallazgo en biopsias miocardicas del endomiocardio
gue muestran clasicas bandas de fibrosis, en parches, que alternan con tejido
cardiaco normal y las anormalidades estructurales y funcionales de la
microcirculacion explican por qué estos pacientes tienen disminucidn de la reserva
coronaria.*®

Algunas afecciones cardiacas clinicamente son asintomaticas, pero en el 20 % de
los pacientes se pueden encontrar arritmias auriculares y ventriculares, defectos de
conduccidn, especialmente bloqueos de ramas y auriculoventriculares y hasta en el
40 %, pericarditis con derrames muchas veces subclinicos o asintomaticos.*! La
presencia de hipertensién arterial pulmonar en este grupo de pacientes varia entre
10 y 15 %.'2 De las causas de miocardiopatia restrictiva, la Gnica que se asocia a
anomalias congénitas como el foramen oval permeable es la fibroelastosis
endocardica, no hemos hallado casos reportados para la esclerodermia,’ por lo que
la comunicacion interauricular puede haber sido un hallazgo casual en nuestro
paciente. Se han demostrado los efectos beneficiosos de agentes vasodilatadores
en los trastornos de la perfusién miocardica, con ventriculografia con Talio 201, que
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han demostrado reversibilidad de la redistribucion, por esto las drogas de eleccidon
son los bloqueadores de los canales del calcio (principalmente dihidropiridinicos
como el nifedipino) y los inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina.?

Habria sido ideal la culminacién de exdmenes renales, pruebas funcionales
respiratorias y manometria esofagica, pero el paciente fallecié a 2 sem del
diagndstico clinico-ecocardiografico, de muerte subita.

En estos pacientes, la afectacion miocardica propiamente dicha puede expresarse
por episodios de angina de pecho o de infarto del miocardio y algunos estudios han
evidenciado la induccion del espasmo coronario por el frio en la esclerosis sistémica
e incluso las alteraciones de la perfusion inducidas por el ejercicio observadas por
escintiografia fueron predictores de muerte por enfermedad cardiaca.*
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