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La prevalencia de la afectacion cardiaca en la esclerosis
sistémica (ES) se sitia entre el 15 y el 35%' aunque en
la mayoria de los enfermos es asintomatica?. Puede ser
secundaria a hipertension arterial pulmonar o sistémica,
pero de forma primaria cualquier estructura del corazon se
puede comprometer y se han descrito pericarditis, derrame
pericardico, miocarditis, fibrosis miocardica, afectacion val-
vular, isquemia e hipertrofia miocardica e insuficiencia
cardiaca®. En un metanalisis reciente la afectacion car-
diaca clinica fue el factor predictivo mas importante de
mortalidad®. El mecanismo patogénico es desconocido pero
se ha propuesto que el vasoespasmo recurrente de la micro-
circulacion seguido de fenomenos de reperfusion dan lugar
a areas de fibrosis parcheada con necrosis en banda y en
algunos casos fibrosis miocardica irreversible. Respecto al
tratamiento, los bloqueantes de los canales de calcio (BCC)
y los inhibidores del enzima convertidor de la angiotensina
(IECA) mejoran la perfusion miocardica y pueden impedir la
progresion de esta afectacion®. En caso de deterioro agudo
de la funcion cardiaca con datos de miocarditis, los expertos
recomiendan el uso de tratamiento citotoxico agresivo?.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: gespino@clinic.ub.es (G. Espinosa).

Mujer de 46 anos sin factores de riesgo vascular, que
consulté en mayo de 2009 por un cuadro de un mes de dis-
nea progresiva hasta hacerse de minimos esfuerzos (clase
funcional Ill de la New York Heart Association [NYHA]),
ortopnea franca, disnea paroxistica nocturna y edemas en
extremidades inferiores. Entre sus antecedentes persona-
les relataba fendmeno de Raynaud de afos de evolucion
por el que no habia consultado. Un mes antes del ingreso
se la habia diagnosticado de hernia de hiato, eséfago de
Barret y gastritis cronica con ulcus bulbar por el que habia
seguido tratamiento erradicador de Helicobacter pylori. En
la exploracion fisica destacaba la presencia de telangiecta-
sias faciales y esclerodactilia, la presion arterial fue normal,
la auscultacion cardiaca era regular con ritmo de galope y
presentaba edemas por encima de las rodillas. La radiografia
de torax mostro cardiomegalia con signos de redistribucion
vascular (fig. 1) y el electrocardiograma taquicardia sinu-
sal con complejos de bajo voltaje, sin otras alteraciones.
El ecocardiograma puso de manifiesto una funcién global
deprimida de forma grave del ventriculo izquierdo por hipo-
cinesia difusa, con una fraccion de eyeccion menor del 20%
e hipocontractilidad del ventriculo derecho. La presion sis-
tolica estimada de la arteria pulmonar (PAPs) fue normal.
La coronariografia no mostré lesiones coronarias significati-
vas. Se realiz6 una resonancia magnética cardiaca en la que
el ventriculo izquierdo no aparecia dilatado ni hipertréfico,
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Figura1 Radiografia de torax en la que se aprecia cardiome-
galia con signos de redistribucion vascular.

con una contractilidad global gravemente deprimida y una
fraccion de eyeccion del 28%. Los valores de troponina | fue-
ron normales y el estudio inmunolégico detectd anticuerpos
antinucleares a titulo > 640 URF y anticuerpos anticentro-
mero a titulo muy elevado (1:10240). En la capilaroscopia
se objetivd un patron esclerodermiforme con destruccion
capilar y areas avasculares. El estudio funcional respirato-
rio (EFR) mostré una capacidad vital forzada (FVC) del 77%
y una grave reduccion de la capacidad de transferencia de
monoxido de carbono (DL¢g) de 34%. Una tomografia compu-
terizada toracica de alta resolucion no objetivo afectacion
intersticial pulmonar.

Con el diagndstico de ES® con afectacién miocardica,
disfuncion ventricular aguda e insuficiencia cardiaca conges-
tiva se inicio tratamiento sintomatico con oxigeno, diurético
de asa y ahorrador de potasio, IECA y dosis bajas de B-
bloqueantes junto a prednisona (0,5 mg/kg/dia durante un
mes y descenso progresivo de la dosis a lo largo de 10
meses hasta su suspension). La evolucion clinica inicial fue
favorable con resolucion completa de la sintomatologia de
insuficiencia cardiaca al cabo de un mes. A los tres meses
el ecocardiograma mostré una fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo del 57%. En la actualidad, 17 meses
después, la paciente sigue en clase funcional I, en trata-
miento con BCC, IECA e inhibidores de la bomba de protones.
En el ecocardiograma realizado a los tres meses de la sus-
pension de los glucocorticoides mantiene una fraccion de
eyeccion del 49% sin evidencia de hipertension pulmonar
arterial y el EFR ha mostrado una FVC del 82% y una DLco
del 40%.

La evidencia cientifica y la experiencia clinica del tra-
tamiento de la afectacion miocardica de la ES es escasa.
El vasoespasmo de la microcirculacion coronaria parece
ser el mecanismo principal de este tipo de compromiso
organico y como consecuencia puede haber una respuesta
favorable al tratamiento vasodilatador con BCC o IECA,
que ha demostrado una mejoria de la perfusion miocar-
dica en pacientes asintomaticos’. Sin embargo, los enfermos
con lesiones irreversibles en forma de anomalias organi-
cas o fibrosis miocardica y, en consecuencia con reserva
de flujo coronario reducida, no se beneficiarian de esta

terapia*®. Desafortunadamente, en la resonancia magné-
tica realizada en el momento del diagndstico no se pudo
determinar la caracterizacion del miocardio porque no se
administro contraste endovenoso. No esta claro el papel de
los glucocorticoides e inmunosupresores en estos pacien-
tes. Algunos expertos recomiendan el tratamiento citotoxico
agresivo Unicamente en pacientes con datos de miocarditis?.
Por tanto, y a falta de estudios mas especificos, se dis-
pone del tratamiento estandar de la insuficiencia cardiaca
de cualquier etiologia. En el caso descrito se inicié ademas
una pauta de glucocorticodes de forma empirica a pesar de
que las troponinas fueron normales, hallazgo infrecuente en
la miocarditis.

La coronariografia no mostré lesiones valorables por lo
que en el diagnostico diferencial se podria incluir la mio-
cardiopatia de Takotsubo que también se caracteriza por
la disfuncion transitoria del ventriculo izquierdo junto a la
ausencia de lesiones coronarias y suele presentarse en muje-
res de edad media. Su etiologia también es desconocida
y se han implicado la activacion de receptores adrenérgi-
cos por las catecolaminas, secundarias a la hiperactividad
aguda del sistema simpatico, el espasmo de las arterias
epicardicas o una alteracion en la microvascularizacion
coronaria’®.

Un dato que llama la atencion es la disminucion acusada
de la DL¢o que la paciente presentd al inicio del cuadro a
pesar de la ausencia de patologia intersticial y vascular pul-
monar. La disminucién de la DL es el parametro funcional
mas sensible para la deteccidn de hipertensién pulmonar®.
Ademas la DLco puede estar disminuida de forma signifi-
cativa varios anos antes del diagndstico de hipertension
pulmonar. De hecho, en un estudio realizado en 104 pacien-
tes con ES, aquellos con hipertension pulmonar presentaban
niveles bajos de DLco casi desde 5 anos antes del diagnostico
de hipertension pulmonar'. Sin embargo, hasta en el 20%
de los pacientes con esclerosis sistémica se puede detectar
una reduccion aislada de la DL¢o, cuyo significado patolo-
gico no esta bien establecido'. En este estudio, sélo 5 de
73 pacientes (6,8%) con descenso de los valores de la DL¢o
desarrollaron hipertension pulmonar durante una media de
seguimiento de 5,4 anos. La mitad de los pacientes con una
DLco inicial baja la normalizaron durante el seguimiento y
ello no se pudo explicar por caracteristicas clinicas, demo-
graficas ni de laboratorio en la primera visita. En la paciente
descrita, la persistencia de la disminucion de la DL¢o a pesar
de la normalizacion de la fraccion de eyeccion hace nece-
sario su seguimiento estrecho con el fin de diagnosticar de
forma precoz el desarrollo de hipertension pulmonar.

La aparicion de sintomatologia cardiaca es un marcador
de mal pronostico en la ES. En un estudio multicéntrico
reciente de 234 pacientes con ES que fallecieron, el 14%
de las muertes fueron debidas a causa cardiaca aunque
solo el 3% lo hicieron debido a fallo cardiaco izquierdo'3.
Debido a que la afectacion cardiaca en la ES suele cursar de
forma subclinica, es importante considerar su posible apari-
cion durante el seguimiento. En la actualidad se recomienda
la monitorizacion anual con ecocardiograma doppler?. La
determinacion de la porcion N-terminal del péptido natriu-
rético cerebral (NT-pro-BNP), ademas de identificar los
pacientes con mayor riesgo de desarrollar hipertension
pulmonar, puede detectar aquellos con contractilidad mio-
cardica disminuida'.
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