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Resumen

Las enfermedades reumaticas se caracterizan en general por el espectro proteiforme de sus manifestaciones clinicas.
Recientemente y con el uso cada vez més generalizado de evaluaciones cardiacas no invasivas se reconcen formas de afeccion
cardiovascular, tanto primaria como secundaria, de manera mas temprana.

Enestearticulo se hard una descripcion de las alteraciones cardiovasculares que se presentan en las enfermedades reumaticas
mds frecuentes, con la excepcién de la cardiopatia reumatica, que por su importancia y caracteristicas distintas requiere

mencién aparte.

Abstract

Rheumatic diseases are charaterized by the proteiform spectrum of their clinical manifestations. Recently, with the
continuous and every time more generalized non-invasive cardiac evaluations there are several forms of early primary and

secundary cardiovascular disturbances.

In this article me will describe the more frequent cardiovascular disturbances in rheumatic diseases with the exception of

rheumatic cardiopathy that needs a specific paper.

Palabras claves: Lupus eritematoso, enfermedades cardiovasculares, enfermedades reumadticas.

Lupus eritematoso generalizado (LEG)

Las alteraciones cardiacas en el LEG pueden o no
ser trascendentes en la evolucién clinica del pacien-
te, pero generalmente son muy ttiles para ayudar a
establecer el diagnéstico de la enfermedad.

La pericarditis es el hallazgo mas frecuente; su
frecuencia varifa dependiendo si el diagnéstico es
clinico (29%), ecocardiografico (37%) e histo-
patolégico (68%) (1). Los hallazgos histopatolégicos
de enfermedad activa o previa son mucho mas
frecuentes que los registrados en los estudios clini-
cos. Sin embargo, no hay cambios histopatolégicos
patognomonicos, con la posible excepcion de los
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cuerpos de hematoxilina. Se ha demostrado la pre-
senciadeinmunocomplejos enelliquido pericardico
de pacientes activos con la enfermedad (2).

No es infrecuente que el primer dato de activi-
dad de un paciente ldpico sea una pericarditis, la
cual a menudo se acompana de derrame pleural.
Por otra parte, la evolucion de la pericarditis hacia
una pericarditis constrictiva o un taponamiento
cardiaco es muy rara (3).

Los derrames pericardicos por lo general son
pequetios (alrededor de 100 cc), aunque se han
reportado casos de hasta 100 cc. Las alteraciones
hemodindmicas relevantes se pueden observar has-
ta con derrames menores de 300 cc, dado que el
corazén muchas veces es pequefio (4). Hay que
tener en mente otras causas de dolor en la pared
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anterior del térax de pacientes lipicos, como la
presencia de costocondritis, espasmo esofédgico, re-
flujo gastroesofagico, embolismo pulmonar, hiper-
tension pulmonar, pleuritis, pneumonitis e isquemia
miocardica. Aunque es rara la presencia de tapona-
miento cardiaco, puede ocurrir inusualmente como
primera manifestacion clinica (5). El andlisis del
liquido pericardico de pacientes con taponamiento
muestra una importante leucocitosis con neutrofilia
(mayor del 90%) y valores de glucosa disminuida,
lo que hace dificil el diagnéstico diferencial con una
pericarditis bacteriana, que siempre hay que tener
en cuenta, sobre todo en aquellos pacientes que
estan recibiendo dosis moderadas a altas de esteroi-
des o bien tratamiento con inmunosupresores. La
presencia de anticuerpos antinucleares positivos a
titulos elevados, células LE e hipocomplementemia
sugieren actividad lipica en el paciente, aunque no
descartan etiologia infecciosa, méxime si se esta
ante un liquido de caracteristicas exudativas por el
contenido de proteinas (6).

El agente infeccioso mds frecuentemente repor-
tadoen caso de etiologia infecciosa es el Estafilococos
Aureus. En Latinoamerica hay que tener en mente la
posibilidad de una infeccién por Salmonella (7). El
prondstico de las pericarditis infecciosa en los pa-
cientes ltipicos es malo.

El tratamiento de la pericarditis lipica depende
del grado de actividad extracardiaca, asi como de
las potenciales secuelas hemodindmicas. Esasicomo
enlos casos complicados utilizamos AINES del tipo
de la Indometacina, 50 mg cada 8 horas, para alivio
sintomadtico o como complemento de los esteroides
que previamente pueda estar utilizando el pacien-
te. En casos conactividad en otros sitios, preferimos
utilizar esteroides (Prednisona o equivalente) en
dosis moderada a alta segtin respuesta (30-45 mg/
dia 0 0.5 a 0.75 mg/kg de peso).

Los casos de taponamiento cardiaco requieren
dosis altas de corticoides (1 a 1.5 mg/kg de peso),
asi como drenaje.

La miocarditis, frecuentemente en asociaciéon
con pericarditis, se presenta hasta en el 25% de
pacientes con LEG. Debe ser sospechada en todo
paciente lipico con taquicardia de reposo o que no
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guarda relacién con la temperatura corporal, cam-
bios en el segmento ST-T o cardiomegalia en la Rx
de torax en ausencia de derrame pericardico. En la
mitad de los casos que se hace el diagnéstico de
carditis ltpica la frecuencia cardiaca no rebasa de
100 por minuto, y en algunos casos puede haber
bradicardia y paros sinusales, sugiriendo compro-
miso del nodo sinusal. En los electrocardiogramas
se observanlos cambios descritos y frecuentemente
una disminucién del voltaje que parece guardar
relacion con la actividad de la enfermedad.

Los estudios histopatolégicos muestran, como
enel caso de la pericarditis, una mayor prevalencia
de alteraciones, destacandose la presencia de depo-
sitos difusos de inmunoglobulinas, asi como com-
ponentes tempranos de la cascada del complemen-
to en dreas de fibrosis tanto difusas como localiza-
das (8).

Aproximadamente una cuarta parte de los pa-
cientes que cursan con miocarditis presentan un
cuadro clinico franco de insuficiencia cradiaca
congestiva (9). Hay que tener en cuenta, en la eva-
luacion de estos pacientes, la presencia de otras
alteraciones que pueden coexistir con la actividad
de la enfermedad, tales como anemia, fiebre, enfer-
medad pulmonar, aterosclerosis, hipertensién y uso
de esteroides, lo cual puede hacer supremamente
dificil la valoracién adecuada de estos pacientes.

La evaluacién clinica y seroldgica de actividad
de la enfermedad, en conjunto con los resultados
del electrocardiograma, de la Rx de térax y de la
ecocardiografia orientan el manejo terapéutico de
estos pacientes. Hay dos estudios ecocardiogréficos
(10-11) que sugieren que la funcién miocardica sélo
se afecta reversiblemente durante la actividad de la
enfermedad, y que con el tratamiento adecuado
revierten a la normalidad. Algunos autores han
sugerido el uso de la biopsia miocardica en estos
pacientes. Sin embargo, estonosepuede considerar
un manejo de rutina, aunque en casos extremada-
mente bien seleccionados puede ayudar a descartar
alternativas diagnosticas infrecuentes, tales como
la presencia de amiloidosis (12) o miopatia por
hidroxicloroquina (13).

El tratamiento de eleccién es con Prednisona o
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equivalente, a dosis de 0.75 a 1 mg/kg de peso dia.
Aquellos pacientes con insuficiencia cardiaca
congestiva requieren manejo estandar, teniendo en
cuenta que en ellos estd aumentada la sensibilidad
a la digital, por lo que se debe disminuir la dosis o
tener monitoreo estricto de los datos de intoxica-
cion (14).

Los pacientes con LEG también presentan cua-
dros de endocarditis, tal como lo describieron
Libman y Sacks, la cual cursa en forma tipica de
manera silenciosa con ausencia de soplos o altera-
cion hemodindmica (15). Por otra parte, se han
informado lesiones valvulares severas de predomi-
nio en la valvula mitral y adrtica en las que histo-
patolégicamente se ha observado la presencia de
valvulitis con infiltracién celular importante acom-
pafiado de vegetaciones nobacterianas que compli-
can el dafno valvular. Ocasionalmente se pueden
presentar fenémenos embolicos que requieren tera-
pia anticoagulante.

Conelestudiodelosanticuerpos anticardiolipina
(ACLA) se ha encontrado cada vez mads frecuente-
mente una asociacién entre las lesiones valvulares
de los pacientes con LEG y titulos altos de ACLA, lo
cual sugiere de alguna manera que la presencia de
estas lesiones, asi como los informes ocasionales de
infarto agudo de miocardio y trombosis arterial
coronaria, estarian mediados fisiopatolégicamente
por la presencia de los ACLA, los cuales, es bien
conocido, tienen asociaciones contodo tipode fené-
menos trombdticos, tanto arteriales como venosos,
pérdidas fetales repetidas, livedo reticularis, ane-
mia hemolitica, trombocitopenia, mielitis transver-
sal y tlceras en miembros inferiores (16).

Otra de las manifestaciones clinicas, probable-
mente asociada con los ACLA, es la hipertension
arterial pulmonar (HAP), que frecuentemente cur-
sa con manifestaciones cardiacas, tales como Cor-
pulmonale, dolor tordcico, arritmias, sincope y muerte
stbita. La manifestacién clinica inicial es la presen-
cia de disnea de esfuerzo y fatigabilidad, a veces en
ausencia de otras manifestaciones de actividad de
la enfermedad. Aunque recientemente se ha encon-
trado la relacién conlos ACLA (17), previamente se
habia descrito una asociacién con el fenémeno de
Raynaud, locuales supremamenteinteresante, dado
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que otras enfermedades que cursan con HAP, tales
como el sindrome de Crest o la esclerodermia gene-
ralizada progresiva, tienen una incidencia aumen-
tada de fendmeno de Raynaud. Igualmente, noso-
tros hemos descrito una mayor prevalencia de alte-
raciones extraglandulares, incluida la fibrosis
pulmonar y la HAP en pacientes con sindrome de
Sjogren y fendmeno de Raynaud (18).

Por ultimo, es necesario resaltar los defectos de
conduccion cardiaca en pacientes con LEG. Quizas
la asociacién mds conocida es la del LEG con blo-
queo cardiaco completo congénito. Elnifio afectado
puede presentar transitoriamente algunas caracte-
risticas tipicas delupus, tales como el eritema malar,
serologia positiva, fiebre, alteraciones hematologicas
que identifican el cuadro clinico del lupus neonatal.
Enelsuerodelas madres se reporta frecuentemente
la presencia del autoantigeno Ro o SSA (19). Se
calcula que hasta un tercio de los infantes nacidos
con bloqueo cardiaco congénito tienen madres que
padecenodesarrollaran LEG u otraenfermedad del
tejido conectivo (20).

Artritis reumatoide (AR)

Las alteraciones cardiacas en los pacientes con AR
por lo general son asintomaticas. En los estudios
postmortem se ha encontrado compromiso pericar-
dico con adhesiones fibrinosas viejas hasta en un
40% de los pacientes examinados (21). La presencia
de una AR de larga evolucién, con algunos de los
factores de mal prondstico, como ser seropositiva,
HLADR4 positivo, compromiso extraarticular al
inicio delaenfermedad, hace més factible la presen-
cia de alteraciones cardiovasculares.

La alteracion mds frecuentemente detectada es
la pericarditis, la cual puede no guardar relacion
con el tiempo de evolucion de la enfermedad, aun-
que si aparece mas frecuentemente en los pacientes
seropositivos. Aproximadamente un 10% de pa-
cientes hospitalizados por severidad de la AR tie-
nen pericarditis, pero es infrecuente que se modifi-
que el manejo terapéutico de estos pacientes por la
sola pericarditis, que por lo general es asintomatica
eirrelevante. La ecocardiografia es altamente sensi-
ble para detectar estas alteraciones; el andlisis del
liquido pericardico muestra caracteristicamente una
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baja concentracién de glucosa (menos de 15 mg/
dl), deshidrogenasa ldctica mayor que en el suero,
nivelesdeinmunoglobulinas elevados, mésde4 grs
de proteinas e hipocomplementemia (22).

Como en el caso del LEG, se puede presentar
raramente taponamiento cardiaco con sintomas
comodolor torécico, disnea, frote pericardico. Estos
pacientes, ademas de ser uniformemente seropositi-
vos, tienen otra complicacién extraarticular asocia-
da.

La complicacién mds frecuente es la pericarditis
constrictiva con los sintomas y signos cldsicos. Sin
embargo, el signo definitivo para realizar el diag-
néstico es encontrar un pulso de la yugular en
descenso al realizar el estudio hemodindmico de
estos pacientes (23).

Otras alteraciones descritas menos frecuente-
mente son la presencia de los nédulos tipicos de la
enfermedad en 5-10%delos pacientes seropositivos
alos que se les ha realizado autopsia, y que pueden
ser responsables de las alteraciones a nivel valvular
odelsistema de conducciéndelos pacientescon AR
(24); igualmente, en raras ocasiones se puede en-
contrar una incompetencia aértica o infarto
miocardico secundarioa cambios inflamatorios (25).

El tratamiento de las alteraciones cardiovascu-
lares requiere un adecuado control de la enferme-
dad debase, y en ocasiones, bien evaluadas desde el
punto de vista clinico, electrocardiografico de fun-
cién pulmonar y ecocardiografico, se pueden utili-
zar esteroides, endosisde 0.5a 1 mg/kg de peso dia
segun respuesta.

Esclerodermia

El compromiso cardiovascular en los pacientes con
esclerodermia ensombrece el prondstico y las ex-
pectativas de vida de los pacientes afectados, por lo
que es necesario detectarlo a tiempo. Si bien en
series de autopsia de pacientes con esclerosis gene-
ralizada progresiva (EGP) se reporta hasta un 20%
de compromiso pericardico principalmente (26), o
en estudios funcionales hay alta incidencia de
disfuncién ventricular (27), la evidencia clinica
manifiesta no es frecuente, aunque un 10% de pa-
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cientes con EGP pueden cursar con insuficiencia
cardiaca.

La pericarditis se ha detectado cada vez mas
frecuentemente con la ayuda de la ecocardiografia;
se han descrito dos tipos de presentacion: una cré-
nica en la mayoria de pacientes afectados, y ocasio-
nalmente una forma aguda. La forma crénica se
asocia con la presencia de disnea, fenémeno de
Raynaud, cardiomegalia, insuficiencia cardiaca
congestiva y derrame pleural en ausencia de com-
promiso a nivel renal. Algunos de estos pacientes
pueden presentar los signos cldsicos de tapona-
miento cardiaco. En los pacientes con derrame
pericardico hay una mayor incidencia de afeccién
renal posterior (en un periodo de 6 meses) que la
esperada para la poblacién sin afeccién pericardica
de pacientes con EGP, lo cual definitivamente en-
sombrece el prondstico. Los pacientes con pericar-
ditis aguda tienen dolor tordcico, disnea, fiebre,
frote pericardico y cardiomegalia, y a diferencia de
aquellos con pericarditis crénica, es infrecuente el
compromiso renal posterior. El andlisis de liquido
pericardico de estos pacientes muestra las caracte-
risticas de un exudado con un contenido abundante
de proteinas (5.8 a 6.8 gr/100ml), y a diferencia del
LEGola AR, la cuenta celular es baja (menos de 400
cel/ul) (28). No se ha encontrado en los pocos
liquidos aspirados la presencia deinmunocomplejos
o activacién del complemento.

En menos de 10% de los pacientes se puede
encontrar evidencia clinica de miocarditis, la cual,
al igual que las otras manifestaciones cardiovascu-
lares, ensombrece el pronéstico. Las manifestacio-
nes clinicas de miocarditis incluyen la presencia de
insuficiencia cardiaca congestiva refractaria, asi
como una variedad importante de arritmias auricu-
lares y ventriculares. La histopatologia del corazén
muestra que la causa es la presencia de fibrosis
miocérdica, el cual parece desarrollarse a partir de
bandas denecrosis eimplicaenausenciade compro-
miso delos vasossanguineos queirriganel corazén,
a diferencia de lo que ocurre en otros érganos, que
estas alteraciones puedan ser ocasionadas por un
espasmo vascular intermitente (fenémeno de
Raynaud) de los vasos suplementarios (29).

Los defectos de conduccion que se detectan fre-
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cuentemente en los electrocardiogramas de estos
pacientes parecen ser més la consecuencia del dafio
miocardico que de una alteracién especifica a nivel
de la porcién proximal del especializado sistema de
conduccién. Sin embargo, algunos autores han in-
formado evidencia que parece indicar que el tejido
de conduccién podria estar reemplazado por tejido
fibroelastico (30).

Utilizando estudios de electrocardiografia,
monitoreo de Holter y estudios electrofisiolégicos
se pueden detectar anormalidadesenel 32,62y 70%
de pacientes escogidos consecutivamente y de ma-
nera prospectiva (31). La atrofia del sistema de
conduccion puede explicar tanto la conduccién
auriculoventricular alterada como las arritmias
supraventriculares. Es también frecuente encon-
trar, a consecuencia de la miocardiopatia y por la
presencia de fibrosis, un retraso en la conduccién
auriculoventricular que origina diferentes grados
de bloqueo, incluido el bloqueo cardiaco completo.
El mecanismo de reentrada podria explicar la alta
frecuencia de taquiarritmias.

En resumen, aunque clinicamente la evidencia
de compromiso cardiaco severo es relativamente
baja, los estudios de electrocardiografia, Holter,
ecocardiografia y electrofisiologia permiten detec-
tar una alta prevalencia de alteraciones cardiovas-
culares, que deben ser seguidas apropiadamente,
dado el pronéstico ominoso que representan.

Nohay recomendaciones especificas en relacién
al tratamiento, teniendo en cuenta que la mayoria
de informacion al respecto es anecdética. Es impor-
tante descartar en estos pacientes la presencia de
hipertensién arterial pulmonar, ya que puede pre-
sentar confusién diagndstica por su sintomatologia
cardiovascular, asi como la presencia de fibrosis
pulmonar, que puede originar un Cor pulmonale.

Polimiositis-dermatopolimiositis

La afeccién cardiovascular de los pacientes con
poli-dermatopolimiositis no es infrecuente, si bien
clinicamente no es tan significativa. Durante el cur-
so dela enfermedad se pueden encontrar alteracio-
nes cardiacas hasta en el 30% de los pacientes afec-
tados, que porlo general son asintomaticos, como lo
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revelael hechode que pacientes conelecrocardiogra-
mas normales tienen arritmias en el monitoreo Jle
Holter.

En los estudios electrocardiograficos, las altera-
ciones mds frecuentes son los inespecificos del seg-
mento ST y las arritmias. De las cifras totales se
estima que hay arritmias en el 6%, insuficiencia
cardiaca congestiva en el 3%, bloqueo de rama en el
5%y bloqueo de alto gradoen el 2% de los pacientes
(32). En los estudios de necropsia, la alteracion més
frecuente es la miocarditis, en casi un 30% de los
pacientes. El compromiso cardiovascular ensom-
brece el prondstico, ya que se ha demostrado, enla
mitad delos casos fatales de la enfermedad, eviden-
cia patoldgica de enfermedad cardiaca con necrosis
de fibras miocardiacas, usualmente con poca reac-
cién inflamatoria. Es probable que haya un incre-
mento de prolapso de valvula mitral e infarto agu-
domiocardico enestos pacientes, aunque es necesa-
rio corroborar estos datos (33).

Otras alteraciones descritas en estos pacientes,
comeo la pericarditis y la insuficiencia cardiaca, al
igual que los trastornos de conduccion y las arrit-
mias, parecen ser consecuencia de la miocarditis
con que cursan estos pacientes.

El compromiso cardiaco puede ocurrir tanto en
la polimiositis comoenla dermatopolimiositis, pero
puede pasar inadvertido, a menos que se efectien
exdmenes electrocardiogréficos de rutina en estos
pacientes.

Espondiloartropatias
Espondilitis anquilosante

Las alteraciones cardiovasculares en la EA y otras
espondiloartropatias por lo general guardan rela-
cién con el tiempo de evolucién de la enfermedad,
asocidandose con etapas avanzadas de ésta. Igual-
mente ocurren con més frecuencia en pacientes con
otras manifestaciones extraarticulares o con com-
promiso articular periférico.

En 3.5a10% de los pacientes se ha documentado

la presencia de insuficencia adrtica, cardiomegalia
otrastornos de conducciénauriculoventricular, sien-
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dolomas frecuente unbloqueo AV de primer grado
(34). La insufiencia adrtica por lo general no tiene
mayor repercusion hemodindmica. Sin embargo,
en ocasiones las manifestaciones clinicas pueden
ser tan relevantes que se requiera de correcién
quirurgica valvular.

Histopatolégicamente se ha encontrado un en-
grosamiento importante de la valvula aértica con
tejido de cicatrizacién en las raices de la valvula.

El manejo clinico es el de la valvulopatia, siendo
importante detectar a tiempo la complicacion, so-
bre todo en aquellos pacientes con enfermedad de
larga data y compromiso extraarticular.

Sindrome de Reiter

Del 5al 10% de los pacientes con sindrome de Reiter
tienen afeccién cardiovascular. Las mds frecuentes
son la prolongacién del segmento PR, bloqueo AV
complejo, alteraciones inespecificas del ST y laonda
Q, los cuales pueden aparecer desde etapas tempra-
nas de la enfermedad. En etapas avanzadas se pre-
senta una insuficiencia aértica indistinguible de la
que aparece en los pacientes con EA (35).
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