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Caso  clínico
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r  e  s  u m  e  n

La esclerosis sistémica  (ES) en  una enfermedad autoinmune,  crónica,  multifactorial  y  sistémica  que afecta

al tejido  conectivo.  Presentamos  este  caso  clínico  dado  la  baja  prevalencia  de  ES  difusa  con compromiso

cardíaco  temprano  y  progresivo  en  una  paciente  joven,  y tratamiento  con  trasplante cardíaco.
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a  b s t  r a c  t

Systemic  sclerosis  (SS) in a multifactorial  and  systemic,  chronic, autoimmune  disease  that  affects  the

connective  tissue.  We  present  this  clinical case  given the  low  prevalence  of diffuse  SS  with  early and

progressive  cardiac  compromise  in a young  patient, and  treatment  with  cardiac  transplantation.

© 2015  Elsevier España,  S.L.U. and  Sociedad Española  de  Reumatologı́a y  Colegio  Mexicano  de

Reumatologı́a.  All  rights  reserved.

Introducción

La ES es una enfermedad autoinmune, multisistémica, caracte-

rizada por inflamación y depósito excesivo de matriz extracelular

en la piel y órganos internos. Su curso clínico puede variar desde

una condición benigna, con solo compromiso cutáneo y vascular

periférico hasta una enfermedad rápidamente progresiva, con afec-

ción de uno o  más  órganos internos. Se clasifica en localizada (solo

compromiso cutáneo) y  sistémica. A su vez, la variante sistémica se

subclasifica en limitada y  difusa según la extensión de piel afectada.

La forma difusa se  caracteriza por el rápido desarrollo de engro-

samiento cutáneo simétrico en las zonas proximales y  distales de

las extremidades, la cara y el tronco. Este subgrupo presenta el

anticuerpo antitopoisomerasa 1 (Scl 70) y  tiene mayor riesgo de

afección de órganos internos en  las fases iniciales de la evolución. La
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forma limitada se  define por la aparición de engrosamiento cutáneo

simétrico limitado a  las zonas distales de las extremidades y  la cara.

Presentan el anticuerpo anticentrómero y su pronóstico es mejor

excepto en aquellos que padecen hipertensión arterial pulmonar y

cirrosis biliar. La incidencia del compromiso cardíaco es similar en

ambas formas de presentación, pero la severidad es  mayor en  la ES

difusa (ESD)1.  Puede ser primario o secundario a  hipertensión arte-

rial pulmonar, enfermedad intersticial pulmonar y patología renal;

y  afectar al miocardio, sistema de conducción, pericardio y aparato

valvular2,3.

El ecocardiograma transtorácico (ETT) debe ser una evaluación

de rutina junto al electrocardiograma y la radiografía de torax4.

La resonancia nuclear magnética (RMN) con gadolinio muestra

característicamente un «realce tardío lineal y subendocárdico»

correspondiente al patrón de fibrosis miocárdica. La secuencia

T2 evalúa la presencia de edema miocárdico, característico de la

«miocarditis por esclerodermia»
5. La biopsia cardíaca es  patogno-

mónica y muestra «necrosis de la banda de contracción y  reemplazo

del  tejido miocárdico por fibrosis parcheada»
6.
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Dentro del tratamiento utilizado, los calcioantagonistas, los

inhibidores de la  enzima conversora de angiotensina y los anta-

gonistas de los receptores de angiotensina ii demostraron mejorar

la perfusión miocárdica. La inmunosupresión se propone como una

opción ante miocarditis. En el caso de insuficiencia cardíaca con-

gestiva (ICC) refractaria al tratamiento farmacológico, el trasplante

cardíaco debe ser considerado7.

Presentamos el caso de una paciente joven, de sexo femenino,

con diagnóstico de ESD, con compromiso cardíaco temprano y pro-

gresivo. Lo relevante de este caso es su forma de presentación y

su refractariedad al tratamiento médico con necesidad de tras-

plante cardíaco; permitiéndonos hacer una revisión bibliográfica

y reportar esta asociación, teniendo en cuenta la escasa literatura

al respecto.

Caso clínico

Paciente de sexo femenino de 19 años, es  referida a  nuestro ser-

vicio para evaluación de ESD. Como antecedentes presentaba ICC

complicada con cuadros de edema agudo de pulmón que habían

requerido múltiples internaciones en  los últimos 5 meses. Tres años

antes había comenzado con engrosamiento cutáneo generalizado

de rápida progresión, microstomía y  fenómeno de Raynaud, mial-

gias, debilidad muscular, xerostomía, xeroftalmia y disnea, que se

fue acentuando de forma progresiva. No presentaba compromiso

pulmonar, respiratorio ni renal.

Al examen físico: presión arterial: 100/70 mmHg, frecuencia

cardíaca: 80/min, frecuencia respiratoria: 16/min, temperatura:

36 ◦C. Peso 63 kg. Segundo ruido prominente en foco pulmonar,

ingurgitación yugular 2/3 sin colapso inspiratorio. Apertura bucal

disminuida, telangiectasias en cara, engrosamiento cutáneo gene-

ralizado con un score de Rodnan 27/51, fenómeno de Raynaud

leve.

Laboratorio: factor antinuclear: 1/1.280 patrón moteado fino.

SCL-70, anticentrómero, anti-RO, anti-LA, anti-RNP negativos. Pép-

tido natriurético cerebral: 2.495 pg/ml. ETT: hipoquinesia global

con función sistólica (FS) severamente deprimida, fracción de

eyección del ventrículo izquierdo (VI): 25%. Cavidades derechas

dilatadas, con FS del ventrículo derecho (VD) deprimida. Insuficien-

cia tricuspídea severa. VI con patrón de flujo mitral tipo restrictivo.

Tomografía de tórax: sin compromiso del parénquima pulmonar.

Capilaroscopia: SD Pattern activo. RMN  cardíaca: dilatación y dete-

rioro severo de la FS del  VI, dilatación de la aurícula izquierda, realce

con gadolinio con patrón subendocárdico difuso compatible con

fibrosis por esclerodermia con compromiso extenso del miocardio.

Dilatación y deterioro severo de la  FS del  VD. Derrame pericárdico

leve. Secuencia T2  sin edema. No se realizaron biopsia cutánea ni

otro estudio de imagen (SPECT).

Se encontraba en tratamiento con: azatioprina 150 mg/día, me-

prednisona 20 mg/día, nebivolol 5 mg/día, losartán 50 mg/día,

espironolactona 50 mg/día, furosemida 40 mg/día y  omeprazol

20 mg/día.

Ante la falta de respuesta a  este tratamiento, se  realiza tras-

plante cardíaco. Posteriormente, la paciente es  dada de alta, con el

siguiente tratamiento inmunosupresor: tacrolimús 3 mg/día, mofe-

til micofenolato 2 g/día, meprednisona 20 mg/día y  leucovorina

15 mg/día.

ETT postrasplante: función del  VD y VI conservadas, fracción

de eyección: 55%. Biopsia: fibrosis severa de reemplazo, en áreas

extensas de miocardio y endocardio, y  en sectores con compromiso

transmural.

Quince días postrasplante, la paciente presenta paro cardiorres-

piratorio, sin respuesta a  las maniobras de resucitación. Se informa

rechazo mediado por inmunidad humoral.

Discusión

El compromiso cardíaco temprano y selectivo en pacientes con

esclerodermia es un acontecimiento poco común.

Goetz y Berne, en el año 1945, acuñan el término de esclerosis

sistémica8. Heine (1926)9 y Weiss y Warren10 (1943) describen el

compromiso cardíaco en  esta patología.

Weiss, Stead y Warren en el año 1943 describen a 9  pacientes

con compromiso cutáneo asociado a enfermedad cardíaca11.

En 1976, Bulkley et al. publicaron un estudio en  el que se  inclu-

yeron 52 casos de autopsias en el Hospital Johns Hopkins, en  los

cuales se describe «necrosis de la banda de contracción y reemplazo

del tejido miocárdico por fibrosis parcheada, sin coronariopatía ni

hipertensión pulmonar asociada»
6. Numerosas revisiones indican

una incidencia de compromiso cardíaco en un 15 a  un 35% de los

pacientes con  esclerosis sistémica12.

Domsic et al. demostraron que la afección cardíaca grave fue

estadísticamente más frecuente en pacientes con rápida progre-

sión cutánea. Esta última fue asociada con enfermedad cardíaca

severa en el 3% de los pacientes vs. el 1% en pacientes con lenta

progresión13.

Para el  estudio del  compromiso cardíaco, la RMN  demostró pre-

sentar mayor sensibilidad y especificidad que el ETT. La misma

es  una técnica precisa y fiable para el diagnóstico del compro-

miso cardíaco en  ES y para analizar precisamente sus mecanismos,

incluyendo componentes inflamatorios, microvasculares y  fibró-

ticos. Como es no invasiva, cuantitativa y muy  sensible, la RMN

parece ser el método de elección para determinar la historia natu-

ral de los pacientes no tratados o para controlar con precisión los

efectos del tratamiento. En comparación con el ETT, la RMN parece

proporcionar información adicional en cuanto a la visualización de

infarto y fibrosis miocárdica, observándose un realce del gadolinio

con patrón subendocárdico lineal tardío5.

Nuestra paciente presentó una evolución tórpida y  a  la  vez atí-

pica de su patología de base, con un compromiso cardíaco selectivo,

que fue resistente a  la terapia médica instaurada, llegando a  reque-

rir trasplante de dicho órgano.

El trasplante cardíaco es considerado actualmente como el trata-

miento de elección en la  insuficiencia cardíaca terminal refractaria

a tratamiento médico. El rechazo del injerto es una de las com-

plicaciones más  temidas. Se han reconocido 3 tipos de rechazo:

hiperagudo, agudo (celular y humoral) y crónico. Nuestra paciente

presentó un rechazo agudo mediado por inmunidad humoral, el

cual puede presentarse días o semanas después del trasplante. Uno

de sus sellos es que pueden ocurrir episodios de rechazo con com-

promiso hemodinámico y sin evidencias de infiltración celular en

la  biopsia. El rechazo humoral está mediado por anticuerpos más

que por células, dirigidos contra antígenos HLA o endoteliales del

donante. Se produce con mayor frecuencia en mujeres. Afecta al

7% de los pacientes trasplantados, se asocia a  severa disfunción

ventricular izquierda (47% de los casos) y con mayor frecuencia de

rechazo crónico14-16.

Después de realizar una revisión amplia de la  literatura, solo

hallamos 2 casos similares; uno de una paciente de 14  años con

diagnóstico de ESD, con compromiso cutáneo y cardíaco selec-

tivo, sin  otro compromiso visceral. La misma  presentaba, al igual

que nuestro caso, factor antinuclear positivo sin otro anticuerpo

presente, ETT con hipoquinesia global y biopsia endomiocárdica

con fibrosis. Así mismo, a  pesar de tratamiento médico, presentó

una tórpida evolución, requiriendo trasplante cardíaco. Posterior al

mismo, a  pesar de recibir tratamiento inmunosupresor, 27  meses

después falleció por rechazo humoral17. El otro caso hallado es

el de un hombre de 36 años con diagnóstico de ESD de 3 años

de evolución, con compromiso cardíaco y cutáneo exclusivo. ETT,

RMN y biopsia cardíaca con  similar compromiso al de nuestra

paciente. A pesar de un tratamiento farmacológico óptimo, su falla
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cardíaca progresó rápidamente necesitando trasplante de urgencia.

Los datos aportados en este reporte remiten supervivencia pasado

el año de realizada la intervención18.

Es por la escasa prevalencia de este modo de presentación, que

reportamos este caso.

Conclusión

Si  bien el caso clínico que  presentamos tuvo un desenlace fatal

con rechazo del trasplante, en la literatura existe un reporte exitoso

al  año de realizado dicho procedimiento.
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