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INTRODUCCION

El conocimiento wuniversal de gque las enfermedades
reumatoldgicas afectan cualquier parte u drgano del cuerpo,
les ha conferidoe una mayor importancia en 1las ultimas
decadas. Cuando la causa de una enfermedad es desconocida,
el clinico tiene dificultad para diferenciar si el cuadro
clinico presentado por el paciente es una caracteristica del
padecimiento o es un fendmeno no relacionado. Este problema
es especialmente evidente en 1las enfermedades del tejido
conectivo, ya que los resultados de las investigaciones y
pruebas de laboratorio para ciertos padecimientos son
ocasionalmente Utiles, pero no patognoménicos, debiendo
correlacionarse con el cuadro clinico para establecer el
diagnostico correcto.

Se ha sefiziado que la interpretacidn correcta de 1la
sintomatologlia en pacientes cardlacos es diflicil, ya que
muchos sintomas acompafantes son atribuidos falsamente al
sistema cardiovascular, maxime cuande se combinan con
enfermedades reumdticas. Sin embargo, el correlacionar
fenomenos clinicos con resultados estadisticos ha logrado
establecer juicios para bases diagndsticas; vgr. se sabe que
la disnea es una de las manifestaciones cardinales de una
reserva cardiaca reducida, pero que no es exclusiva del

corazon.



Hemos querido resaltar de esta manera la importante
asociacibn entre la enfermedad mixta del tejido conective y

las diversas alteraciones del sistema cardiovascular.



ANTECEDENTES HISTORICOS

Hace mas de un siglo en que J. Hutchinson describid que
existtan formas mixtas de enfermedades reumatolégicas con
varias caracteristicas de dos o mas trastornos reumaticos
bien definidos, conociendose desde entonces 1os llamados
sindromes de sobreposicidn (1}.,. Hasta la fecha, la
diferenciacion de estos casos no esta garantizada por
pruebas de laboratorio altamente especificas y sensibles, lo
cual ha traido a través de 1los anos, denominaciones
insatisfactorias como ‘“esclerodermatosis", "lupoderma", vy
recientemente sindrome de sobreposicion (SSP).

El diagndstico de artritis reumatoide (AR), polimioisitis
(PM}, lupus eritematosos sistémico (LES), y esclerosis
sistémica progresiva (ESP), depende bdsicamente del cuadro
cifnico, el grado de afeccidn drgano-especifica, y pruekas
seroldgicas de alta especificidad; aunque estas enfermedades
se consideran sindromes independientes, algunos pacientes
frecuentemente tienen manifestaciones de mas de una de ellas
12).

La descripcidn de los sindromes de sobreposicion inicid
con la observacidn de pacientes con artritis erosiva
deformante y LES, asl como la asociacion de LES y ESP; LES y
PM, slndrome de Sjdgren (SS) y LES, etc. En 1972, Sharp y
colaboradores describieron un grupo de pacientes con

manifestaciones tanto de LES, ESP y PM con un antlgeno



extraldo del ndcleo (ENA), introduciendo desde entonces el
término de enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC) como
una enfermedad reumatoldgica diferente. Este anticuerpo
antinuclear mostrd tener especificidad para el componente de
la ribonucleoproteina del antlgeno extraldo del ndcleo
(anti-RNP). La presencia de tltulos altos: de anticuerpos
contra la ribonucleoprotelna (RNP) y la ausencia de
anticuerpos hacia el antlgeno Smith {(Sm); es 1o
caracterlstico de la EMTC.

Hoy en dla existe abn controversia para aceptar si 1a
EMTC es una entidad nosoldgica independiente o es una
variante del LES, ESP, o PM; o realmente es una variante de
un grupo heterogé&neo de SSP. Hay cada vez mayores evidencias
que apoyan la primera posibilidad.

Se ha publicado que el antigeno Mo es idéntico al
antlgeno extralble del ndcleo sensible a la ribonucleasa,
descrito por Sharp y cols. (3), y actualmente denominado
anti-RNP, miltiples estudios han reportado las
caracteristicas de pacientes «con anticuerpos anti~RNP
(4,5,6).

La condicidn "sine qua non" para la EMTC es la presencia
de anticuerpos anti-RNP a diluciones mayores de 1:10,000,
por métodos de hemaglutinacidn con un patrdn moteado a la
inmunofluoresencia. Esta caracteristica inmunoldgica ha
traldo mayores bases para considerar a la EMTC como una

entidad diferente en ausencia de otros marcadores



seroldgicos como anti-DNA nativo, o anti-Sm. También se han
descrito complejos inmunes circulantes, hiperglobulinemia y
anticuerpos linfocitotdxicos, otros marcadores como Coombs
positivo, VDRL falsos positives y factor reumatoide:; 1los
cuales son mas inespecificos. Los estudios de imnunodifusion
han demostrado que el ENA tiene dos antigenos diferentes,
uno sensible a la ribonucieasa y a la tripsina
(ribonucleopreoteina nuclear) y otro resistente a la RNAasa
y a la tripsina que es el antigeno Sm descrito para detectar
anticuerpos en LES. Los pacientes con EMTC tiene titulos
altos por hemaglutinacidn de anticuerpos contra la ENA,
RNAasa sensibles y por inmunodifusidn anticuerpos contra 1la
RNP dnicamente y no contra la Sm., Otras caracteristicas
seroldgicas como hipocomplementemia son comines hasta en un
25%, depodsitos de IgG, IgM en las paredes de 1los vasos,
fibras musculares, y membranas basales glomerulares asi como
en la unidn dermcepidermica. Recientemente se han descrito
las alteraciones en los circuitos de inmunoregulacidn de 1las
células T diferentes a los encontrados en el LES, ESP y AR

(6,7).

CUADRO CLINICO

No hay una caracteristica patogndmonica de la EMTC, el
conjunto de sintomas son pistas que se ven separadamente en
la ESPE, AR y PM teniendo como comdn denominador a 1los

anticuerpos anti-RNP.



CARACTERISTICAS GENERALES

La prevalencia de la EMTC no se conoce, es menos
frecuente que el LES pero mis frecuente que la PM y la ESP,
La relacion mujer-hombre es semejante al LES con proporcidn -
9:1, no tiene predisposicidn étnica o racial. La enfermedad
inicia en 1la segunda o tercera década de la vida y
recientemente se ha descrito en ninos y ancianos; no hay un
fendmeno precipitante, pero se ha descrito que el
tratamiento con procainamida produce EMTC sin 1llegar a
comprobarse. La predisposicidén familiar no ha sido del todo
corroborada y no hay un genotipo caracteristico de 1a
enfermedad.

Las caracteristicas de presentacidén son generalmente
vagas, con artralgias, mialgias, fatiga Yy cambios
vasoespidsticos, a mayor tiempo de evolucidn aparecen datos
de alopecia, rash discoide, derrame pleural, y fendmeno de
Raynaud. Rara vez Se presenta como un cuadro agudo con
fiebre, miopatia inflamatoria, poliartritis, meningitis
aséptica, gangrena digital, neuropatia del trigémino, y
abddmen agudo; asi que la EMTC facilmente se confunde con
cualquier enfermedad, semeja mds a la ESP o permanece como
enfermedad del tejido conectivo no diferenciada, con

caracteristicas tanto de LES, PM y ESP,

ALTERACIONES CARDIOCPULMONARES

Las alteraciones cardiovasculares han sido comunmente



encontradas en la EMTC, el hallazgo mas comin es la
pericarditis de evolucign benigna. Con las nuevas técnicas
diagnosticas y métodos invasivos, la afeccidn miocardica
parece ser mas comin que como 1inicialmente se pensaba.
Pueden presentarse grados diversos de miocarditis,
trastornos diversos de conduccidn, asociados a hipertension
arterial sistémica e hipertensibn pulmonar. Las afecciones
valvulares son comunes, con grados diversos de insuficiencia
aortica y prolapso valvular mitral. Varios reportes han
descrito alteraciones histoldgicas en el miocardio
atribuidas a formas autcoinmunes de miocarditis con un
infiltrado intersticial de mononucleares y grados variables
de fibrosis, estas alteraciones han sido corroboradas en
presencia de titulos altos de anticuerpos anti-RNP.

El compromiso pulmonar tambieén ha sido ampliamente
descrito en miltiples estudios. La afeccion predominante es
una enfermedad parenquimatosa intersticial 1a cual es
comunmente subclinica en la mayorlia de 1las series, detectada
por -~métodos no invasivos y corroborada por metodos
invasivos. Las pruebas de funcidn respiratoria muestran una
reducida capacidad de difusidn de mondxido de carbono y un
predominio del patrdn restrictivo en las pruebas de funcion
respiratoria. La teleradiografia de tdérax muestra con
relativa frecuencia un infiltrado reticular en las bases,
con areas pequefias de consolidacidn, grados variables de

derrame pleural y cardiomegalia radiograficamente evidente,



la cual es secundaria a fibrosis intersticial o es un evento
vascular primario ya sea por proliferacidn de la capa intima
de las arterias pulmonares o debida a una angiopatia alin no

conocida de tipo inmuncldgico relacionada a la EMTC.

FISIOPATOLOGIA DE LA EMTC

Se ha senalado que la EMTC es un trastorno con fondo
inmunoldgico, donde 1los circuitos en la inmunoregulacidn
estdn alterados (8). La natrualeza antigénica que desarrolla
a los anticuerpos anti-RNP es un complejo protéico del
complejo RNA. Una posible hipoOtesis menciona que existe una
reactividad cruzada entre las proteinas de la
ribonucieoproteina y complejos proteicos de RNA exdgenos,
como los que se han asociado a ciertos virus.

Estudios recientes sefalan que las macromoléculas de RNP
penetran dentro de las células mediante un mecanismo mediado
por receptores; €sta ha sido la explicacidn para 1la
transferencia de inmunidad humoral pasiva de madres a hijos,
donde 1la interiorizacidn de anticuerpos es a través de
receptores Fc. A este respecto Alarcén Segovia Y
colaboradores (9), han demostrado que fracciones de la 149G,
obtenidas de pacientes con titulos muy altos anti-RNP
penetran células mononucleares vivas, igualmente mediado por

la presencia de receptores Fc.



ALTERACIONES DE LA INMUNOREGULACION

Los pacientes con EMTC, tienen una disminucién de 1los
linfocitos circulanges T supresores y una perdida por
consiguiente,” de su funcidn (10}, Se piensa que tanto 1los
linfocitos T supresores (TS) como los linfocitos T de ayuda
{TH) provienen de una diferenciacidn de c&lulas precursoras
post-timicas. Se le has 1llamado células autdlogas
formadoras de rosetas {Tar). Estas constituyen mas del 70%
de los timocitos. Estudios recientes de la EMTC han mostrado
diferencias, donde el nimero de células circulantes Tar eran
normales, o incluso aumentadas, y esta disfuncidn no fué
corregida con factor sérico timico, a diferencia del LES,

donde esta disfuncidn si se corrigid (11).

PRONOSTICO

Se ha mencionado que la EMTC tiene un prondstico
favorable, gracias a una excelente respuesta a los
esteroides, cuando son comparados con LES y ESP; sin embargo
hacen falta estudios de seguimiento a 1largo plazo que
realmente comprueben este buen prondstico. Actualmente
existen mayores evidencias de que tanto el compromiso
cardiopulmonar, como el renal, no son tan benignos como

originalmente se pensd.



OBJETIVOS

1. Conocer cuales son las principales alteraciones
cardiovasculares en 1los pacientes con diagndstico de
enfermedad mixta del tejido conectivo, que acuden a 1la
consulta externa de Reumatologia del H. R. "20 de

Noviembre", ISSSTE.

2. Conocer la severidad de las alteraciones
cardiovasculares, y si estas constituyenun riesgo para la

vida de los pacientes.

3. Establecer si es util una busqueda intencionada de estas
alteraciones de manera sistematica en pacientes con
- enfermedad mixta del tejido conectivo, mediante métodos

diagndsticos no invasivos.
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MATERIAL Y METODOS

Para fines de este estudio se revisaron pacientes que
acuden a la consulta externa de Reumatologia del Hospital
Regional "20 de Noviembre" del ISSSTE, en la ciudad de
México, que tienen el diagndstico de enfermedad mixta del
tejido conective (EMTC). Todos ellos cumplen con 1los
criterios diagndsticos de EMTC propuestos por Alarcdn
Segovia (12) que son: seroldgicos {anticuerpos anti-RNP) y
clinicos (edema de manos, sinovitis, miositis, fendmeno de
Raynaud, y acroesclerosis). Los pacientes deblan tener
cuando menos tres de los criterios clinicos y el seroldgico.

Se disefd como un estudio prospectivo, observacional, y
transversal. Se realizd durante el pericdo comprendido entre
Octubre de 1988 a Octubre de 1989.

Los criterios de inclusidn utilizados fueron: pacientes
con diagnostico de EMTC bajo los criterios ya mencionados,
con evolucidén de mds de 6 meses al momento del estudio. Se
incluyeron ambos sexos, y los limites de edad fueron de 16 a
60 anos.

Se excluyd del estudio a pacienttes con cardiopatia
atribuida a otra etiologia como reumdtica, isquémica, etc.;:
pacientes con enfermedades terminales conocidas previamente
como insuficiencia renal crodnica, hepatopatia, y enfermedad

oncologica.



Se considerb como criteric de eliminacidn a la incapacidad
o negativa del paciente, para que se le realizaran los
estudios clinicos o de gabinete incluidos en el protocolo de
estudio.

A todos los paclentes se les realizd una historia clinica
completa, enfatizandose en 1los aspectos cardiovascularcs,
pulmonares, y reumatoldgicos. A cada uno de los pacientes se
les realizd electrocardiograma de 12 derivaciones en reposo,
serie cardlaca, y ecocardiograma mode M.

Los estudios radioldgicos fueron interpretados por un
radidlogo del hospital que desconocia las manifestaciones
del paciente. Los electrocardiogramas y los ecocardiogramas
fueron interpretados en el Servicio de Cardiologia del
Hospital.

De los 18 pacientes evaluados inicialmente, solo 10
cumplieron con los requisitos establecidos para el estudio,
por lo que son los unicos que se incluyen para el reporte

final.
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RESULTADOS

Se estudid un total de 10 pacientes que cumplieron con
los requisitos y criterios diagndsticos para EMTC, a quienes
se les realizd la evaluacidn cardiovascular completa.

Nueve pacientes correspondieron al sexo femenino y uno al
masculino., La edad de los pacientes al momento del estudio
tuvo un rango de 22 a 58 ahos, con un promedio de 45.4 afios.
El tiempo de evolucidn promedio de la enfermedad al momento
de la evaluacidn fué de 6.5 anos, con extremos de 3 y 20
anos.

En 3 pacientes se contd con el antecedente de
hipertensidn arterial en sus familiares directos. Dos
pacientes refirieron tener antecedentes personales de
hipertensidn arterial. Todos negaron tener antecedentes
familiares de enfermedades reumaticas.

Los sintomas atribuibles a enfermedad cardiovascular se
presentaron en el 90% de los pacientes. El mds freucente fué
la disnea, que aparecid en 7 de llos. La severidad de la
disnea varid desde pequeﬁos hasta grandes esfuerzos, y se
atribuyd a insuficiencia cardiaca. Las palpitaciones se
presentaron en seis pacientes {60%), que no correlacionaron
con algin tipo de arritmia, y sdlo un paciente presentd
extrasistoles ventriculares aisladas. El edema de

miembros inferiorees fué referido por nueve pacientes,
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siendo éste de presentacibn vespertina. Cuatro pacientes
presentaron dolor precordial. En 2 de ellos el dolor fud
atribuido a un origen osteomuscular, en uno de ellos se
asocid a derrame pericardico, vy uno mas preseuntaba
esclerosis de la vdlvula adrtica. 5610 un paciente no tuvo
manifestaciones ciinicas relacionadas al sistema
cardiovascular. Ningln paciente presentd hemoptisis. (Cuadro
1).

La manifestacidn reumatoldgica mhs frecuente fue el edema
de manos y el fendmeno de Raynaud, que fué referido en 9
pacientes {(90%) respectivamente. La presencia del fendmeno
de Raynaud se asocid en todos los casos a la exposicidn de
las extremidades superiores al frio. La sinovitis fue
detectada en 7 de los pacientes. La acroesclerosis estuvo
presente en 3 pacientes y el mismo nimero refirid artritis.

En 1la exploracidn del drea cardiaca se encontraron las
siguientes manifestaciones: 5 pacientes tuvieron soplos
valvulares, se encontrd reforzamiento del 20 ruido en foco
pulmonar en 5, y solamente uno presentd frote pericardico.
(Cuadro 2).

En 9 de las series cardfacas realizadas se encontraron
los siguientes cambios: 4 pacientes tuvieron cardiomegalia
determinada por el {ndice cardiotordcico, solo en uno de
ellos se considerd grado II. En 2 existid prominencia del
cono de la pulmonar. Se determind crecimiento del ventrfculo

izquierdo en 2 casos, y crecimiento de la aurfcula derecha
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en otros 2. Se observd cefalizacidn del flujo vascular en 6
pacientes. En 5 pacientes se detectd un infiltrado de tipo
reticular que predominaba en ambas bases. Solo en un
paciente no se observaron cambios significativos en el
estudioc radioldgico. (Cuadro 3).

En 7 pacientes se observaron cambios en el
electrocardiograma, el resto fueron normales. Un paciente
presentd extrasistoles ventriculares aisladas, en uno mas
hubo bloqueo completo de rama derecha. En un paclente se
observd aplanamiento e inversion de la onda T, en las
derivaciones de 1la cara diafragmdtica, y otro paciente
presentd ondas T acuminadas en V2 a V5. En un paciente hubo
cambios electrocardiogrdficos sugestivos de crecimiento de
ventriculo derecho. No se observaron cambios que sugirieran
crecimientos de las auriculas. (Cuadro 4).

Los principaled hallazgos ecocardiogrificos fueron derrame
pericdrdico de proporciones minimas en 3 pacientes. En 2
pacientes se reportd disminucidn de 1la distensibilidad del
ventriculo izquierdo; un paciente tuvo esclerosis de vasos y
valvula adrtica. Este lltimo caso es el de la evolucidn mis
larga de la enfermedad reumdtica (20 anos). En 4 pacientes

no se observaron alteraciones en el estudio. (Cuadro 5).
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DISCUSION

La enfermedad mixta del tejido conectivo es una entidad
reumatoldgica bien definida que se caracteriza por
manifestaciones «clinicas de varias enfermedad como lupus
eritematoso generalizado, artritis reumatoide, sindrome de
Sjogren, esclerosis sistémica progresiva, y polimiesitis, y
se caracteriza por tener concentraciones elevadas de
anticuerpos circulantes contra la ribonucleoproteina
nuclear. Las alteraciones en el sistema cardiovascular han
sido ampliamente demostradas en la EMTC
(13,14,15,16,17,18,19,20,2), Los sintomas atribuidos a
enfermedad cardiaca estdn presentes en 1a mayoria de los
pacientes (13), siendo los mas frecuentes: disnea, dolor
precordial, sincope, hemoptisis, hipertensidn arterial, e
insuficiencia cardiaca de grado diverso, En el presente
estudio el 90% de los pacientes presentarcon manifestaciones
que pudieron ser atribuidos a enfermedad cardiovascular. El1
sintoma mis frecuente fue disnea, con una incidencia de 70%,
la cual tuve diferentes grados de severidad y en ia mayoria
de las casos se asocid a otras manifestaciones de
insuficiencia cardlaca. E1 60% de los casos presentaron
palpitaciones, que no correlacionaron con trastornos del
ritmo, excepto en un caso en qgue se demostrd por clinica y

ECC la presencia de extrasistoles ventriculares unifocales.
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El edema de miembros inferiores también es un signo que
refirid 1a mayoria de los pacientes (90%), el cual fué de
predominio vespertino y solo en 1la mitad@ de ellos
correlaciond con signos de insuficiencia cardlaca global.
Cuatro pacientes refirieron dolor precordial, cuyas
caracteristicas cllnicas no sugieren cardiopatia isquémica.
Ninguno de ellos tenla alteraciones electrocardiograficas
que apoyaran esta posibilidad. Una de las pacientes con
dolor precordial fue la que tuvo la mas larga evolucidn de
la enfermedad reumdtica y presentaba esclerosis del aparato
valvular adrtico, detectado por ecocardiografia. La otra
paciente presentd en el ecocardiograma un derrame
pericardico mlnimo, relacionandose el dolor con la
probabilidad de pericarditis.

El examen flsico pone de relieve las alteraciones
encontradas en las mayoria de los pacientes. En nuestros
pacientes el 90% presentd algln signo que se detectd en la
exploracidn fisica y «que pude ser atribuido a algdn
trastorno en el sistema cardiovascular. Las manifestaciones
en el exdmen flsico que con mayor frecuencia se reportan en
las diversas series son 10s soplos cardlacos, principalmente
sistdlicos, el frote pericdrdico, el click mesosistolico
asociado a prolapso mitral. En nuestros pacientes el signo
auscultatorio mas frecuente fue el reforzamiento del 20
ruido cardlaco en el foco pulmonar, que se encontrd en 50%

de los pacientes, que al relacionarse en la mayorla de ellos
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con cefalizacidn del flujo vascular pulmonar, prominencia
del cono de la arteria pulmonar y disnea, se interpretd como
manifestacidn secundaria a hipertensidn  pulmonar. Dos
pacientes presentaron soplo sistdlico en foco adrtico de
grado leve. Uno de ellos correspondia a la paciente que
presentd esclerosis de 1la vadlvula adrtica en el
ecocardiograma. Dos paclentes presentaron soplo sistdlico en
la valvula mitral grade 1, que no correlaciond con 1los
hallazgos de ecocardiografia. En s6lo uno de nuestros
pacientes fue posible relacionar la presencia de un sople
con alteraciones valvulares. Se menciona en diferentes
series que la presencia de prolapso mitral es un hallazgo
relativamente frecuente que puede encontrarse hasta en el
26% de los pacientes con EMTC y que en la mitad de ellos se
puede sospechar por clinica (13). E! unico paciente en que
encontramos alteraciones valvulares correspondid al de
evolucidn mas larga, 20 afios, la cual se aleja mucho del
promedio de edad de la mayorla. Como ya se ha descrito, el
tiempo de evolucidn de la enfermedad correlaciona de manera
directa con la frecuencia y severidad de 1los sintomas y
signos atribuidos a enfermedad cardiovascular. Siete de 1los
pacientes estudiados presentaron alguna alteracidn a nivel
de la valoracidn electrocardiogrifica. Ningin' hallazgo
predomind sobre 1los otros, y mas bien correspondieron a
manifestaciones aisladas. Se presentd en un caso, trastorno

del ritmo como extraslstoles ventriculares. Solc un
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tenia tra;torno de la conduccidn intraventricular, que fué un
blogueo completc de la rama drecha. Un paciente present&
crecimiento del ventriculo derecho. Se ha referido que las
alteraciones electrocardicgraficas pueden llegar a
presentarse hasta en el 90% de los pacientes con EMTC
(7,13,14), lo cual se aproxima al porcentaje encontrado en
nuestro estudio., Sin embargo, estas alteraciones son
inespecificas. Estas manifestaciones tan diversas son el
reflejo de alteraciones anatdmicas y funcionales. Las
alteraciones del parénquima pulmonar y de la dinamica del
circuito cardiopulmonar puede tener como repercusidn el
crecimiento de las cavidades cardlacas. Sullivan y cols
(15), reportan gque hasta en el 95% de los estudios de
necropsia se pueden encontrar presentes derrames
pericirdicos o serchemiticos, inflamacion difusa del
epicardio e infiltrado polimorfonuclear; cambios que pueden
relacionarse con la presencia de alteraciones en el sistema
de conduccidn cardiaca.

El 50% de nuestros pacientes presentd alguna manifesta- -
cidn detectable por medio del ecocardiograma modo M. E1l
principal hallazgo fue el derrame pericirdico en tres de los
pacientes, que fue estimado de pequefias dimensiones. Dos
pacientes presentaron disminucidn de 1la distensibilidad del
ventriculo izguierdo, y una paciente presentd esclerosis
vascular y de la vilvula adrtica. Una paciente mostrd

crecimiento de cavidades cardiacas a expensas del ventriculo
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derecho. La presencia de derrame pericdrdico :en nuestros
pacientes como principal hallazgo ecocardiogrifico es
semejante a los reportes en 1la literatura mundial. La
pericarditis aguda es una manifestacion bien reconocida en
la EMTC, .pero su patogenia aun permanece incierta. Estudios
inmunologicos detallados sobre pericarditis aguda,
recientemente han reportado el hallazgo de complejos inmunes
anti-RNP en el llquido pericirdico de pacientes con EMTC, lo
que sugiere que la patogen'esis de la pericarditis en estos
casos puede ser atribuida a 1la activacion del complemento
(19).

El 90% de los pacientes estudiados presentaron alguna
alteracion en el estudio radioldgico. La principal
anormalidad que se observd fue el aumento del flujo vascular
pulmonar manifestado radioldgicamente por cefalizacion del
flujo (60%), la gran mayoria de estos pacientes, también
hablan otros signos indirectos de aumento de la presion
arterial pulmlonar como son la prominencia del cono de la
arteria pulmonar en la placa posteroanterior del tdrax,
reforzamiento del segundo ruido en foco pulmonar. La
alteracion radiolégica que siguid en frecuencia tue la
cardiomegalia grado leve, que se atribuyd en dos casos a
crecimiento de 1la auricula derecha, y en dos casos a
crecimiento ventricular izquierdo. En el 50% de los casos se
observd la presencia de un infiltrado reticular basal

bilateral. Estos hallazgos sonh similares a los reportado en
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la literatura mundial, donde se menciona que las
alteraciones en 1los estudios radioldgicos varian de 40% a
60%, siendo las principales el crecimiento de cavidades y la
prominencia del cono de la arterjia pulmonar (7,13,14,15). Es
bien conocido el compromiso pulmonar en esta enfermedad, que
se manifiesta con aumento de las resistencias pulmonares.
Alpert y cols. en 1983 (15), reporta por cateterismo
cardiaco que mds del 60% de los pacientes en su serie
presentaron aumento de 1la presién media de la arteria
pulmonar, aumento de 1la presién capilar pulmonar y aumento
de las resistencias venosas sistémicas, aumento de 1la
presién de 1la auricula derecha, y reduccidn del gasto
cardiaco. Las alteraciones pulmonares han sido frecuentes en
la mayorlia de los estudios, generalmente manifestadas como
enfermedad parenquimatosa intersticial, que correlaciona con
las pruebas funcionales respiratorias con un patron
restrictivo. En nuestros pacientes no fué posible realizar
las pruebas funcionales, pero el hallazgos del infiltrado
reticular basal, sugiere que esto podria deberse a 1la
afeccidn intersticial mencionada.

Una alteracidn que con frecuencia se reporta en las
series de pacientes con EMTC evaluados desde el punto de
vista cardiovascular es el prolapso valvular mitral, que no
se encontrd en ninguno de nuestros pacientes. La patogénesis
del prolapso mirtral es desconocida en los pacientes con EMTC

Comens y cols. en 1988 trataron de determinar 1la
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frecuencia de prolapso de la vdlvula mitral -en pacientes
con LES, ESP. Y EMTC mediante ecocardiografla bidimensional
y modo M encontrando que Esta ocurre con mayor frecuencia en
este tipo de pacientes que en los del grupo control (20).
Sin embargo, Oetgen y cols en un estudio de 16 paclentes no
mencionan presencia de prolpaso mitral (21).

De esta manera encontramos que el compromiso
cardiovascular es parte del espectro clinico de una
proporcion importante de pacientes con enfermedad mixta del
tejido conectivo.

Con los resultados obtenidos en este estudic mediante
métodos diagndsticos no invasivos, se establece que son
adecuados para la identificacidon de las principales y mas
frecuentes manifestaciones cardiovasculares de 1la
enfermedad. Sin embargo, dado que el compromiso pulmonar es
parte del proceso evolutivo de 1la enfermedad, se hace
necesaria la realizacidn de pruebas funcionales
respiratorias, y si el caso lo amerita, la determinacidn de

gradientes de presidn por medio de cateterismo cardiaco.
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CONCLUSIONES

Del presente estudio concluimos que en 1a mayoria de los
pacientes con enfermedad mixta del tejido conectivo se
presentan sintomas y signos atribuibles a enfermedad

cardiaca.

La severidad sintomdtica encontrada en 1los pacientes
estudiados afecta en forma moderada a los enfermos en sus

actividades cotidianas.

La evaluacidn clinica y 1los métodos diagndsticos no
invasivos proporcionan indicadores suficientes que permiten
inferir la presencia de hipertensidn pulmonar, y en base a
esta evaluacidn, es posible la seleccidn de pacientes que
requiere de cateterismo cardiaco con el fin de demostrar

hipertensidén pulmonar.
Las anormalidades cardlacas en la enfermedad mixta del

tejido conectivo forman parte importante en la expresidn

clinica e nistoria natural de este sindrome reumatoldgico.
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CUADRO 1. SINTOMAS ATRIBUIBLES A COMPROMISO CARDIACO

SINTOMA TOTAL DE PACIENTES n=10
Disnea 7
Palpitaciones 6
Dolor precordial 4
Tos 3
Edema de miembros inferiores 9
Sincope ) 1
Hemoptisis 0
sin sintomas - s 1
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CUADRO 2. HALLAZGOS DE AUSCULTACION CARDIACA

HALLAZGO ANORMAL TOTAL DE PACIENTES n=10
SOPLOS 5
Protosistélico adrtico 2
Protomesosistdlico mitral 2
Holosistdlico pulmonar 1
FENOMENOS AGREGADOS 6
Reforzamiento del segundo ruido g
Frote pericdrdico 1
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CUADRO 3.

ANORMALIDADES RADIOLOGICAS EN LA SERIE CARDIACA

HALLAZGO RADIOLOGICO TOTAL DE PACIENTES
n = 10
Cardiomegalia * 4
cono de arteria pulmonar prominente 2
Crecimiento del ventriculo izquierdo 2
Crecimiento de la auricula derecha 2
Cefalizacidn del flujo 6
Infiltrado reticular basal 5
Sin alteraciones radioldgicas 1

* Indice cardiotordcico mayor de 0.5
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CUADRO 4. ANORMALIDADES ELECTROCARDIOGRAFICAS

HALLAZGO ELECTROCARDIOGRAFICO TOTAL DE PACIENTES

n =10

Crecimiento/hipertrofia

Hipertrofia de VD 1

Hipertrofia de VI ]

Crecimiento de AD 0

Crecimiento de Al 0
Trastornos de repolarizacidn

Aplanamiento/inversién de la onda T 1

Elevacidn/depresidn del segmento ST [
Trastornos de conduccidn

QRS ensanchado 1

Bloqueo de la rama izquierda 0

Bloqueo de la rama derecha 1
Arritmias cardiacas

Taguicardia sinusal B |

Bradicardia sinusal 0

Extrasistoles auriculares 0

Extrasistoles ventriculares 0
Desviacién del A QRS

A QRS a la derecha 1

A QRS a la izquierda 3
Electrocardiograma normal 3
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CUADRO 5. ANORMALIDADES ECOCARDIOGRAFICAS POR MODO M

HALLAZGO ECOCARDIOGRAFICO TOTAL DE PACIENTES
n =10
perrame pericadrdico minimo 3
Crecimiento de VD 1
Crecimiento de VI 0
Hipertrofia de VI 0
Reduccidn de la distensibilidad de VI 2
Esclerosis adrtica y de vilvula adrtica 1
Ecocardiograma normal 4
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