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IN’l‘RODUCéIOl{ .

Lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
autoinmune generalizada con un repertorio impresionantemente
extenso de manifestaciones clinicas y serol6gicas 1,

El término lupus, (lat.: 1lobo), fué utilizada primero por
Rogerius; la enfermedad fué descrita por Hebra en 1845 y el
término lupus eritematoso fué utilizado por el dermatélogo
francés Cazenave en 1851. Kaposi en 1872 reporté que el lupus
podia existir como un desorden sistémico y no sélo como un
problema dérmico 2/3,

La prevalencia del LES se ha estimado entre 4 y 250 casos
por 100 000 habitantes; parece ser mis comin en &reas urbanas
que rurales Yy es predominantemente una enfermedad de la mujer
joven, lo que parece deberse a efectos hormonales. El mayor
pico de aparicién ocurre en la tercera a cuarta décadas de la
vida, con un 65% de pacientes entre los 16 y 55 afios de edaqd,
20% con menos de 16 afios y s6lo un 15% con mids de 55 afios 3,

La etiologia y patogénesis son desconocidas. Factores
genéticos, ambientales, hormonales e inmuno-reguladores son
considerados como contribuyentes en el desarrollo de la
enfermedad. Miltiples autoanticuerpos son encontrados en el
suero de estos pacientes, los cuales son Gtiles en establécer
el diagndstico o son responsables del desarrollo del dafio
tisular 1.

Los pacientes con LES tipicamente tienen enfermedad que

afecta mGltiples sistemas orgdnicos, pero no todos en forma
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simulténea. El curso clinico caracteristico es de remisiones
y exacerbaciones 4.

Debido al caracter proteiforme de esta entidad, se ha
establecido una serie de criterios para poder establecer el
diagnéstico de LES; estos criterios fueron revisados en 1982
(Tabla 1) 5.

El corazén se afecta frecuentemente en esta enfermedad.
Osler en 1895 y 1904 noté la presencia de endocarditis y
pericarditis; en 1924 Libman y Sacks describieron 4 casos de

’ endocarditis verrugosa no bacteriana, tocando a Gross en 1932
Yy 1940 la descripcién patoldgica detallada de las
manifestaciones cardiacas 67, pesde entonces se ha hecho
aparente que la afeccién cardiaca en LES es completa, esto
es, se trata de una pancarditis. En una proporcion importante
de enfermos con LES hay alguna manifestacions de cardiopatia
y en el 20% de ellos es la causa directa de la muerte 8,
Baduf y cols. al estudiar 100 pacientes consecutivos con LES
encontrd afeccién cardiovascular en el 77% 2.

El amplio uso de evaluaciones cardiacas no invasivas, el
uso incrementado de los corticosteroides y la mayor esperanza
de vida de los pacientes con LES han contribuido al
reconocimiento de enfermedad cardiovascular primaria y
secundaria 19,

La pericarditis es la manifestacién mis frecuente, ocurre
en 20-30% de los pacientes estudiados clinicamente, llega
hasta un 75% en pacientes estudiados con ecocardiograffa y en

estudios post-mortem se revela hasta en el 62% 2,7,10, gpn
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1-4% de los pacientes es la manifestacién inicial; en nuestro
medio, la pericarditis se presenta entre 22-39% de los
enfermos con LES S.

El taponamiento cardiace es una complicacién rara de la
pericarditis lGpica. Se han reportado cifras de 0.8% de las
series combinadas 517, aunque hay casos en los que
constituye la manifestacién inicial 12,13,

La miocarditis se ha reportado en cifras variables de
acuerdo a observaciones clinicas o anatomopatolégicas. Esta
miocarditis a menudo es clinicamente silenciosa 2.

La miocarditis se observa en LES activo y puede ser parte
de una miositis generalizada; en algunos casos se han
encontrado anticuerpos contra ribonucleoproteina nuclear
(anti-RNP) 8, Badui encontr6 miocarditis en el 143% de sus
casos, menciona que tiende a ser menos frecuente
probablemente por la terapia esteroidea y sefiala una
respuesta favorable al uso de estos medicamentos, incluyendo
varios casos con insuficiencia cardiaca 2.

El cuadro anatomopatolégico se caracteriza por un dafio
miocdrdico producto de la combinacién de invasién
perivascular e intersticial de células mononucleares,
degeneracién miocardica, fibrosis intersticial y atrofia de
fibras musculares S,

La miocarditis fulminante o vasculitis son raras 10,
Recientemente se ha reportado un caso de miocarditis
hemorrdgica asociada con inflamacién y fibrosis leves que

causaron falla cardiaca y muerte 14,
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Existe gran disparidad entre las series clinicas y de
autopsia en el reconocimiento de la miocarditis 7; los
estudios de autopsia de pacientes con LES de larga evolucién
han mostrado una pobre correlacién entre la patologia
cardiaca y la funcién clinica. La miocarditis clinica,
con definicion variable en la literatura, incluye
combinaciones de taquicardia inexplicada, insuficiencia
cardiaca congestiva, arritmias, cambios en el ST-T del ECG, o
cardiomegalia sin derrame pericdrdico o enfermedad valvular
10,

Se ha mencionado entonces que el diagnéstico de miocarditis
en vida, s6lo puede ser proporcionado por biopsia
endomiocdrdica; Salomoni y cols. reportaron un caso en el
cual la biopsia endomiocdrdica fué invaluable en el
diagnéstico de miocarditis por LEs 15.

Bidani y cols. realizaron estudio inmunopatolégico en
tejido cardiaco obtenido por necropsia en 10 pacientes con
LES grave; encontraron inmunorreactantes en 9 casos, en
asociacién con evidencia clinica y/o histopatolégica de
lesiones lGpicas de pericardio, miocardio y endocardio 16,

La endocarditis es dificil de evaluar clinicamente, ya que
las manifestaciones son raras; puede auscultarse un soplo
sistélico hasta en el 70% de los pacientes con LES, pero con
explicacidn alternativa para esta situacién, como fiebre,
taquicardia y anemia 5.

Las vegetaciones verrugosas de Libman-Sacks son las

lesiones valvulares patognoménicas del LES 7;



TABLA 1. Criterios revisados de 1982 para clasificacién
de LES 5. : :

1. Rash malar

2, Lupus discoide

3. Fotosensibilidad

4. Ulceras orales

5. Artritis

6. Serositis

7. Alteraciones renales

8. Alteraciones neurolégicas
9. Alteraciones hematolégicas
10. Alteraciones inmunolégicas

11. Anticuerpos antinucleares

Para clasificar pacientes en estudios clinicos, se

considera que existe LES si se refinen 4 o mds criterios.
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los estudios de autopsia muestran gran variacién en la
frecuencia de esta lesién, en cifras del 3% hasta el 74% en
diferentes series. Estas lesiones son encontradas usualmente
en la superficie ventricular de la vilvula mitral y a menudo
afectan el endocardio mural ventricular, cuerdas tendinosas y
msculo ﬁapilar 10, ras lesiones se caracterizan por la
presencia de vegetaciones ovoides, con diadmetro variable de
1-4 mm que se originan en &reas de proliferacién y
degeneracién de tejido valvular en donde existe fibrina y
trombo plaquetario 6,

Se piensa que la endocarditis tiene patogénesis

16 ge

inmunolégica, ya que en los estudios de Bidani y cols.
encontraron Ig y componentes del complemento en el tejido
valvular y en las verrugas, sustancias que se distribuyeron
con un patrén granular en el estroma endocdrdico, en la
vdlvula y dentro de las mismas vegetaciones. Cualquier
valvula pueae estar afectada, en la mayoria de las series, la
mitral es el sitio m&s comGn de asiento de la endocarditis de
Libman-Sacks.

La enfermedad valvular asociada a LES ha sido categorizada
en 1) masas o vegetaciones, 2) engrosamiento de orejuelas,
.3)bregurg1tac16n mitral e, infrecuentemente 4) estenosis
valvular 63, )

Ademas de la endocarditis lGpica, pueden coexistir ciertos
procesos que contribuyen a establecer el dafio valvular, entre
otros valvulitis no ldpica, fibrosis, degeneracién mucoide,

fenestraciones, endocarditis bacteriana, diseccién adrtica,
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hipertensién arterial sistémica, aorta bivalva y fiebre
reumdtica. Nava y cols. 6, en 1986 ya mencionan 3 casos de
asociaci6n de LES y CRI; Badul en su serie de casos detecta 9
con afeccidn valvular y en 2 de estos, con estenosis mitral,
esta valvulopatia se atribuyé a CRI 2. Desafortunadamente no
se dan detalles de estos casos.

Rose Yy Spracklen en 1986 mencionan que la insuficiencia
mitral y aértica ha sido reportada en 3 casos, los cuales
requirieron de re—emplazo valvular 17. En ese mismo afio

Benotti y cols. 18

reportaron otro caso mds de afeccién
mitro-adrtica, asociada con exacerbaciocnes repetidas de LES y
que también requirié de reparacién quirfirgica.

El uso de esteroides ha sido implicado en la aparicién de
insuficiencia valvular, m&s de la aértica 19, sin embargo
existen varios casos en los cuales no existe el antecedente
de ingesta esteroidea y que han presentado afeccién mitral y
aértica, tres hasta 1988 20,

El LES puede afectar todas las v&lvulas y en la mitral
puede producir estenosis, probablemente por fusién de
comisuras o trombosis extensa sobre las clispides; la
enfermedad de Whipple también puede producir éste tipo de
lesién, sin embargo, la fiebre reumatica es la causa mas
comin de estenosis de la valvula mitral 17,

Con el uso de estudios no invasivos, la frecuencia de
afecci6n valvular se ha reportado en cifras variables y no
todos los casos de valvulopatia son por endocarditis de

Libman-Sacks. Galve y cols. al estudiar a 74 pacientes con



LES encontraron una frecuencia de 18% con ecocardiograffia 21,

Sturfelt y cols. reportaron una frecuencia del 27% al
estudiar 75 pacientes lfipicos; 6 de estos pacientes tenian
afeccibédn mitral, 2 de ellos estenosis. Mencionan en su
reporte que los periodos prolongados de tratamiento con
esteroides incrementa el riesgo de enfermedad valvular 22,

Por otro lado, el anticoagulante del lupus Yy los
anticuerpos anticardiolipina (aCL) son anticuerpos
antifosfolipidos adquiridos que son caracteristicamente
encontrados en pacientes con LES o enfermedades autoinmunes
relacijonadas y actualmente han adquirido considerable
atencién. Estos anticuerpos estan estrechamente asociados con
un grupo de manifestaciones clinicas y laboratoriales,
incluyendo trombosis arterial y venocsa, alteraciones
neuropsiquiatricas, trombocitopenia y pérdida fetal
recurrente, los cuales en conjunto comprenden el sindrome de
anticuerpos antifosfolipidos (SAF) 23, que en é&ste caso se
denomina secunderio. Se ha descrito también la forma primaria
de esta entidad (SAFP).

La prevalencia en promedio para el anticoagulante lGpico en
pacientes con LES es de 34%, mientras que para los acCL es de
4as 23, )

Se ha encontrado asociacién entre titulos elevados de estos
anticuerpos y alteraciones cardiacas, fundamentalmente
disfuncién miocdrdica y lesiones wvalvulares 22,24-28  gjp
embargo, en una evaluacién de 50 pacientes chinos con LES no

se encontrd asociacién entre estos anticuerpos y la presencia
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de lesiones valvulares 29,

Recientemente, en una evaluacién hecha por ecocardiografia
transesofdgica en 54 pacientes con LES, 22 de ellos con aCL y
32 sin estos anticuerpos, adem&s de 10 pacientes con SAFP, no
se encontré asociacién especifica entre acL y la presencia de
valvulopatia; la frecuencia y severidad de afeccién valvular
fué simifar en pacientes lGpicos con y sin acCL 6a,

Se desconoce si los aCL son la causa de estas lesiones
valvulares o s6lo son un epifenémeno que acompafia a
alteraciones inmunolégicas basicas subyacentes; la cuestién
de trombosis adicional que ocurre sobre estas valvulas
dafiadas o anormalmente engrosadas en presencia de aCL parece
més probable gque la relacionada a lesiones valvulares por un
mecanismo mediado por anticuerpos 30,

También se ha encontrado evidencia de que pacientes con
titulos elevados de acCL tienen un riesgo elevado para eventos
emb&licos cerebrales de una fuente cardiaca, incluyendo
isquemia cerebral transitoria, accidente vascular cerebral y
demencia multi-infarto 22:,30-33, y ge discute si los
pacientes con titulos elevados de aCL y lesiones valvulares
deben recibir terabia anticoagulante.

La incidencia de afeccién coronaria en LES se ha
incrementado; ha existido una elevacién reciente en la
proporcién de muertes debido a infarto al miocardio (IAM) y
sus secuelas cardiovasculares. Se ha estimado gue el IAM
fatal ocurre en aproximadamente 1-5% de pacientes con LES;

las arterias coronarias extramurales pueden ocluirse
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secundariamente a enfermedad aterosclerética, embolismo,
trombosis o arteritis 2:6,7,10,

La mortalidad proporcional atribuible a enfermedad arterial
coronaria va desde el 3.5 al 36.4% en diferentes series. Los
estudios de necropsia han notado una frecuencia de 22-45%,
mientras gque estudios de perfusién con Talio han mostrado un
38.5% y se han encontrado electrocardiogramas y
ecocardiogramas anormales en 16% 35,

Los factores de riesgo predictivos identificados hasta
ahora para enfermedad arterial coronaria en pacientes con LES
son: hipertensién, hipercolesterolemia, obesidad, edad y
duracién del uso de esteroides 35,

El papel gue juegan los esteroides en promover la
enfermedad de arterias coronarias no es totalmente claro.

La presencia de aCL es un posible factor de riesgo para
oclusién arterial coronaria; ésta complicacién ocurre en
aproximadamente 5% de pacientes con aCL a titules elevados Yy
que incluye pacientes con LES, enfermedad "parecida a lupus"
y SAFP 30/34_ gsturfelt y cols. no encontraron asociacién
entre acL IgG y enfermedad arterial coronaria 22,

Como se puede observar, el corazén es uno de los Srganos
blanco en el LES y la afeccién producida es una pancarditis;
los aCL parecen jugar un papel importante en la miocarditis y
la afeccién valvular.

El Streptococcus pyogenes (estreptoco del grupo A) es uno
de los patdgenos mis comGnes patégenos humanos. Puede causar

un amplio rango de infecciones, las mds frecuentes faringitis
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aguda e impétigo. Otras manifestaciones de infeccién con
éste organismo incluye sinusitis, otiiis, absceso
peritonsilar y retrofaringeo, neumonia, fiebre escarlatina,
erisipela, celulitis, linfangitis, gangrena y celulitis
perianal. También ha sido foco de gran atencién e interés
clinico a causa de la asociacién con dos secuelas

no supurativas: glomerulonefritis aguda y fiebre reumatica
aguda (FRA) 35,

La fiebre reumitica (FR) ha sido definida como una
enfermedad inflamatoria que ocurre como secuela tardia a la
infeccién faringea con estreptococc del grupo A 37,

‘Las evidencias actuales implican un mecanismo inmunolégico
en la fisiopatologia de la FR. Los antigenos de la membrana
celular del estreptococo del grupo A presentan reaccién
cruzada con el corazén y otros antigenos de tejido muscular
38,

Varios epitopes especificos han sido definidos como comunes
con antigenos de reaccién cruzada; datos de los recientes
brotes de FR en los Estados Unidos de Norteamérica (EU)
sugieren que las cepas mucoides del estreptococo del grupo A,
con serotipos M1, M3, M5, M6 y M18 son las implicadas y se ha
comprobado que estas cepas son "reumatogénicas" 39,

En lo que se refiere a la historia de la FR, Guillaume de
Baillou en Francia describié a ésta bajo el nombre de
reumatismo articular agudo, durante el siglo XVII. En
Inglaterra, Thomas Sydenham la distinguié de la Gota, ademas

de que describié la corea, pero no reconocié su naturaleza
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reumitica. Morgagni en 1761 explicé la presencia de
deformidad valvular en necropsias de pacientes con reumatismo
articular aqudo, y en 1886 Cheadle definié al sindrome
compléto.

A comienzos del presente siglo, Aschoff describié la lesidn
miocirdica especifica, sospechando entonces que existia una
conexidén entre historia clinica de angina y FR, lo gue se
comprob6é hasta 1931, gracias a los estudios bacteriolégicos y
epidemiolégicos llevados a cabo por Collis en Inglaterra y
Coburn en EU 49,

La incidencia de FR ha variado desde cifras tan altas como
40-65/100 000 habitantes entre los afios 1935-1960, hasta
cifras tan bajas como 0.2-1.88/100 000 en la poblacién de 5~
17 afios durante 1971-1981 41,42,

En México, durante 1990 se informé de 1691 casos nuevos de
FRA con una tasa por 100 000 habitantes de 208 y en ese mismo
afio hubo 182,905 casos registrados de angina estreptocécica,
de tal modo que puede suponerse que por cada 108 casos de
infeccién faringea por éste gérmen hay un caso de FRA. Se
acepta generalmente que durante las epidemias de faringitis
estreptocécica el 3% de los enfermos desarrollan FR y se
estima gue en ausencia de ellas la proporcién se reduce unas
10 veces 43,

En un analisis reciente sobre la epidemiologia de la FR se
observé que en general, la incidencia de mortalidad debida a
FR y cardiopatia reumitica y su prevalencia entre escolares,

muestran un curso en descenso, tanto en comunidades
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desarrolladas como en comunidades en desarrollo %4, sin
embargo, persiste como un problema de salud piblica tanto en
paises del "tercer mundo' como en paises desarrollados y las
epidemias recientes en los EU asi lo demuestran; una de las
caracteristicas de estas epidemias es el ataque a individuos
de clase media 45,

El diagnéstico de la enfermedad es clinico, ya que una sola
prueba de laboratorio o un hallazgo clinico no son
patognoménicos. En 1944 el Doctor T. Duckett Jones desarrolld
una serie de guias para ayuda en el diagnéstico de 1la
enfermedad, pero son aplicables unicamente en el estadio
agudo. La Gltima revisidn de estos criterios se hizo en 1965
(tabla 2) 46,

La artritis es el signo mads comGn de presentacién, se
incrementa en frecuencia con la edad. Ocurre en
aproximadamente 75% de los pacientes y esta asociada con
niveles elevados de anticuerpos antiestreptocécicos.

caracteristicamente es migratoria; la monoartritis sélo es
vista en pacientes que han recibido anti-inflamatorios no
esteroideos (AINE). Afecta grandes articulaciones,
particularmente rodillas, tobillecs, codos y muflecas. AGn sin
tratamiento, muchos pacientes presentan resolucidn completa
de los sintomas articulares en 3 semanas Y cuando se instala
tratamiento con salicilatos, la respuesta es dramitica 42,46,

La carditis es la méis seria de las manifestaciones. Es la
Gnica que puede causar mortalidad durante el estadio agudo de

la enfermedad o bien dejar secuelas a largo plazo. Se trata
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de una pancarditis, sin embargo la mas significativa es la
endocarditis, dado gue es la dnica gue resulta en enfermedad
cardiaca crénica residual 46, Entre el 75% y 90% de nifios y
adolescentes desarrollan carditis, pero sdlo el 15% de los
adultos estan afectados %2,

La disminucién en la etapa florida de la FR no significa
necesariamente que su secuela, la cardiopatia residual,
también siga el misme rumbo. Hay que recordar qgue en un
namero importante de casos tipicos de cardiopatia reumdtica
inactiva (CRI)}, se niegan antecedentes de FR. En el Instituto
Nacional de Cardiolegia Ignacio Ch&vez, CRI continGa
prevaleciendo ahora, junto con la cardiopatia isquémica, como
las entidades patolégicas mis frecuentes 45:47,

Se ha encontrado evidencia ecocardiografica de afeccién
reumdtica cardiaca ain en ausencia de signos clinicos de
carditis} Ti y ortiz encontraron alteraciones
ecocardiograficas en el 89% de pacientes con FRA 48,

Son 4 los signos mayores de la carditis de la FRA: soplos,
cardiomegalia, insuficiencia cardiaca congestiva y frote
pericardico.

La endocarditis produce el ataque a las v&lvulas,
predominantemente de la mitral, que se caracteriza por la
infiltracién de los bordes valvulares con la formacién de
verrugosidades pequefias de material fibrinoide y gran
infiltracién de células mononucleares, gque se ha demostrado
son predominantemente linfocites T. La valvulitis mitral

produce insuficiencia mitral pura 49.
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TABLA 2. Criterios de Jones (revisados) para guias en el

diagnéstico de fiebre reumatica 46,

Mayores Menores

Carditis - Clinicas:

Poliartritis Artralgias

Corea Fiebre

Exritema Marginado FR previa o CRI

N&6dulos Subcutineos - De laboratorio y gabinete:

Reactantes de fase
aguda (VSG, PCR, leucocitosis)

Intervalo P-R prolongado.

Evidencia de apoyo de infeccién estreptocécica: Titulos
elevados de anticuerpos antiestreptocécicos; otros: cultive
faringeo positivo para estreptococo del grupe A, fiebre
escarlatina reciente.

La presencia de 2 o mds criterios mayores, o de uno mayor y
dos menores, indica una alta probabilidad de fiebre reumitica
si se apoya con evidencia de infeccidén estreptocécica

precedente.
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La valvulitis reumitica se manifiesta como insuficiencia
mitral pura en la fase aguda y puede quedar como tal en la
fase crénica, especialmente si no ocurren nuevos brotes; pero
con el tiempo puede progresar a la cicatrizacién y fusién de
los velos valvulares y del aparato de sostén, lo que conduce
a la doble lesién. Esta, eventualmente puede evolucionar a la
estenosis predominante o pura lo cual es influido por los
repetidos brotes de actividad reumatica 59,

Recientemente, los aCL se han asociado a la presencia de
FRA. Fiqueroa y cols. encontraron 80% de positividad a estos
anticuerpos en periodos de actividad de la enfermedad y 40%
en los casos inactivos; adem&s, hubo asociacién significativa
entre aCL de tipo IgM y la presencia de carditis 51, surge de
nuevo la interrogante: Se trata s6lo de un epifenémeno o bien
los aCL juegan un papel patogénico en el desarrollo de las
lesiones cardiacas ?

Es dificil encontrar la respuesta.

Se ha encontrado que la carditis es el finico signo
constante de actividad reumdtica en el adulto, sin embargo,
es muy dificil de reconocer clinicamente en pacientes de edad
madura Yy no es raro que 1os brotes de actividad reumatica en
estos pacientes tengan un curso "subclinico" o silencioso y
que el miocardio se inflame o las vdlvulas se dafien, sin que
el paciente ni el médico se percaten del suceso. En estudios
de necropsia ha sido sorpresivo el hallazgo de pancarditis
reumdtica en un paciente gque fallecié con el diagnéstico de

endocarditis infecciosa o enfermedad diseminada de la
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coligena. Es posible que en alguna medida los brotes
"silenciosos" de actividad reumitica en el adulto puedan
influir .en la re-estenosis mitral del paciente previamente
sometido a comisurotomia o en la aparicién tardia de la
valvulopatia aértica en pacientes adultos con antecedente de
FR pero sin cuadro sugestivo de brote reumdtico active 49,50,

En la FR se pueden encontrar afectadas todas las vilvulas,
peroc sdlo en casos raros la afeccién es simulténea; existen
casos reportados de afeccién cuadrivalvular 52,

En los Gltimos 40 afios el panorama de las lesiones
valvulares ha Eambiado considerablemente; en los afios 50
la lesién valvular mas comGn era la estenosis mitral
reumidtica y en los afios 80 lo es la estenosis aértica
calcificada, por lo menos en los EUN 41, 10s avances en la
terapéutica y patologia han modificado considerablemente los
conceptos tradicionales de enfermedad valvular. Nuevas
observaciones patolégicas han llevado al concepto de que no
toda la enfermedad valvular crénica es reumdtica. Se ha hecho
aparente el uso del término de deformacién tipo reumiatica en
casos donde no existe historia clinica reumitica 53.

La patologia de la vdlvula reumética crénica es
inespecifica y unicamente la presencia de los cuerpos de
Aschoff establece certeza diagnéstica de CRI.

Se ha descrito una clasificacién histopatolégica por grados
de certeza para determinar la etiologia reumdtica de las
valvulopatias (Tabla 3}, consiste de 4 grados y s6loc en el

primer grado se establece diagnéstico certero de CRI, el
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grado II incluye los casos probables, el grado III los
posibles y el grado IV excluye el diagndstico de CRI 54,

Al aplicar estos criterios en 120 pacientes mexicanos
consecutivos con valvulopatias aisladas (60 mitrales y 60
adrticas) sometidos a re-eﬁplazo valvular, sélo 7 pacientes
mitrales podian considerarse en el grupo I y ningGn paciente

aértico entré en éste mismo grupo.
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TABLA 3. Clasificacién histopatoldgica para etiologia

reumdtica de valvulopatias cicatrizales, por grados de

certeza 54,

I Claramente reumatica.
Presencia de granulomas de Aschoff, acompafados o no de
necrosis y/fo verrugas fibrinoides y otras lesiones.

I3 Probablemente reumitica.
Fibrosis deformante* + vasculitis hiperplasica +
inflamacién no especifican*. '

III Posiblemente reumitica.
Fibrosis deformante* + vasculitis hiperplasica o
inflamacién no especifica#x.

v No reumitica.
Fibrosis no deformante***, en ausencia de vasculitis
hiperpldsica e inflamaci6n¥*

* Fibrosis que determina pérdida en la arquitectura
trilaminar de la vAilvula.

*k Con o sin degeneracién ﬁixoide, calcificacién o
necrosis eosinofilica.

*%* Fibrosis que afecta una o dos de las capas de la valva,

con preservacién de la arquitectura trilaminar.
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49 mitrales entraron en el grupo II y s6lec 2 en el grupo
III. En lo que se refiere a los adrticos, 23 se clasificaron
en el grupo II y 22 en el grupo III 54 como podemos
observar, la mayoria de los pacientes tiene probable o
posible CRI, sélo en muy pocos casos hay diagndstico de
certeza de CRI.

En la India, Malhotra y cols. al estudiar 60 casos de CRI a
través de necropsia, reportan una elevada incidencia de
panvalvulitis; ademas, encontraron en 18 casos (30%) cuerpos
de Aschoff y en la mitad de estos pacientes se demostraron
titulos elevados de V56 y AELO justo antes de la
defuncién 55,

En otro estudio, realizado en nuestro pais, no se encontré
correlacién clinico-histolégica: en 31 casos con lesiones
histolégicas especificas, el 55% tenia granulomas de Aschoff,
pero sélo en 8 de estos 31 pacientes hubo datos de actividad
clinica en el lapso preoperatorio 56,

Se han encontrado diferencias notables en las
manifestaciones clinicas y patolégicas de CRI en diferentes
partes del mundo. Diferencias genéticas entre los hospederos,
y/o diferente virulencia estreptocécica pueden estar
involucradas en los diferentes patrones histopatolégicos de
la enfermedad 57,

Como podemos observar, la carditis de la FR y su secuela,
la CRI, constituyen un capitulo aparte y muy interesante de
la enfermedad. Es tradicional la frase de gque la FR "lame las

articulaciones y muerde el corazén", lo que se justifica con



-2l

los datos anteriormente expuestos.

La corea de la FRA, Corea de Sydenham, corea menor o baile
de San Vito, como también se le conoce indica afeccién del
sistema nervioso central. Los nifios con esta manifestacién
usualmente tienen de 7 a 14 afios, con un pico a los 8; nunca
se presenta en adultos. Las cifras de frecuencia son
variables y van del 5 al 30% de los casos de FRA 37,42,46,
En nifios mexicanos se encontrd en el 24% de los casos
estudiados 58, )

El periodo de latencia entre la infeccién estreptocécica
aguda y la corea es mayor que para las otras manifestaciones
reumdticas, va de uno a 6 meses después, mientras gque la
poliartritis y la carditis se manifiestan‘unas 3 semanas
después 46, puede durar desde una semana a mas de 2 afios,
pero usualmente sigue un curso de 8-15 semanas. Nunca es
vista en forma simultdnea con la artritis, pero a menudo
coexiste con carditis 37.

La corea no tiene aln explicacién, hay anticuerpos que
reaccionan con neurconas de ganglios basales, perc no se ha
descrito un mecanismo que explique la lesién, exclusivamente
funcional, que existe en la corea 43,

La Gnica manifestacién dé&rmica distintiva de la FRA es el
eritema marginado; estas lesiones son caracteristicas pero no
especificas de la enfermedad, ya que su presencia se ha
reportado en otras entidades. Ocurre en aproximadamente 5% de
los pacientes y es mds comGnmente observado en pacientes con

carditis y a menudo concurren con los nédulos subcutdneos.



Puede aparecer en cualquier tiempo de la enfermedad, pero
es m&s comGn es estadios tempranos; las lesiones pueden ser
transitorias, pero pueden también persistir por muchos meses
y son generalmente refractarias al tratamiento 37,42,46,

No hay estudios en relacién a su etiopatogenia. Loredo-
Abdalad y cols. no reportan su presencia en poblacién
pedistrica mexicana con FRA 98,

Los nédulos subcuténeos son manifestaciones raramente
observadas en la FRA; se han reportado frecuencias de hasta
8%, y en un estudio de nifios mexicanos no se encontraron
estos nédulos 58. No son vistos en adultos, y su presencia
se explica a través de la formacién de granulomas 43. son
vistos casi exclusivamente en pacientes con carditis
importante y generalmente aparecen varias semanas dentro del
inicio de la enfermedad. No son patognoménicos de la FR, ya
que también pueden encontrarse en Artritis reumatoide y
LES 37:42,46,

Los criterios menores son un nGmero &e observaciones
clinicas y de laboratorio e incluyen fiebre, artrailgias,
historia previa de FR o la presencia de CRI, elevacién de
reactantes de fase aguda y prolongacién del intervalo PR en
el ECC. Se debe contar ademids con evidencia de infeccién
estreptocécica precedente, 1o que se puede lograr a través de
3 medios: pruebas de anticuerpos antiestreptocédcicos, cultivo
faringeo positivo para estreptococos del grupo A y una

historia reciente de fiebre escarlatina.
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-’ Una de las metas principales de los criterios de Jones es
el evitar el sobrediagnéstico de FRA; sin embargo, en otras
enfermedades pueden encontrarse cuadros clinicos similares,
por ejemplo: artritis infecciosa, enfermedades reumaticas
generalizadas como artritis reumatoide juvenil y LES,
artritis reactivas, neoplasias de origen hematolégico, anemia
de células falciformes y endocarditis bacteriana

subaguda 42,46

La asociacién fortuita de infeccidén estreptocécica con otra
enfermedad también debe considerarse, especialmente en
comunidades desarrolladas donde la incidencia de FR es baja.

Finalmente, el tratamiento de la FRA tiene 3 metas:

1. Erradicacién del estreétococo.
2. Profilaxis secundaria a largo plazo, que evita recaidas.
3. Terapia sintomadtica de las manifestaciones agudas.

Adicionalmente, aguellos pacientes quienes desarrollan
secuelas cardiacas deben ser educados acerca de la necesidad
para profilaxis de endocarditis bacteriana 46.

La FR es un grave problema de salud mundial, mds en un pais
en desarrollo como el nuestro y de sus manifestaciones
sobresale la carditis, ya que deja secuelas a largo plazo,
valvulopatia, lo cual se constituye como una de las dos
primeras causas de atencién en el Instituto Nacional de
Cardiologia, lugar donde se desarrollan nuestras actividades.
Se requiere de un gran esfuerzo para abatir la incidencia de

esta enfermedad.
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En &ste estudio retrolectivo se ha buscado la coexistencia
de LES y CRI, dos enfermedades de gran demanda en nuestra
institucién, asi como los datos de apoyo en el diagnéstico de
ambas entidades, en un intento de establecer si se trata de
una relacién fortuita unicamente, o bien, de un diagnéstico

establecido en forma equivocada.



-25=

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron 131 expedientes de acuerdo a la codificacién
del departamento de biocestadistica, con diagnéstico de LES o
CRI, en bGsqueda de casos en los cuales ambos diagnésticos
estuvieran presentes.

Se buscaron las siguientes variables: sexo, edad, edad al
diagnéstico de LES, criterios de clasificacién de LES 5,
afeccién cardiaca, presencia de aCL, edad al diagnéstico de
FR, criterios de Jones para clasificacién de FR 46, ndmero de
brotes de actividad de la FR identificados, edad al
diagnéstico de CRI,tipo de lesién valvular por clinica y
ecocardiografia, asi como reporte histopatolégico en los

casos en que se hubiere realizado biopsia valvular.
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REBULTADOS

De los 131 casos, 76 (58%) correspondian al diagnéstico de
LES y 55 (42%) al de CRI.

Se encontraron 6 casos con ambos diagnésticos; cada uno de

estos casos es descrito brevemente a continuacién.

CASO ). Mujer, 34 afios de edad. A.los 13 afos se estableciéd
diagnéstico de CRI, clinicamente presentaba doble lesién
mitral y por ecocardiografia se encontrd estenosis mitral
pura y doble lesién aértica. Fué sometida a recambio
valvular, se colocaron prétesis mitral y aértica; el reporte
de histopatologia de la biopsia es de valvulopatia mitral y
abértica crénica cicatrizada, probablemente reumdtica, con
calcificacién incipiente. Esta paciente fallecié en el
postoperatorio inmediato, no se realizé necropsia. En ella
nunca se identificé brote alguno de fiebre reumdtica activa.
A los 26 afios de edad, presenté malestar general, artritis,
serositis, fotosensibilidad, alteraciones hematolégicas,
Glceras orales y se encontraron AAN positivos, células LE y
nefropatia, con lo que se establecié diagnéstico de LES.
Presentd en total 9 criterios de la ARA.

No tiene determinacién de acCL.

CASQ 2. Mujer, 55 afios de edad. A los 16 afios presenté un
brote reconocido de fiebre reumitica aguda y a los 21 se le
realizé amigdalectomia. A los 26 afios se le detectd

clinicamente estenosis mitral pura, lo que fué& corroborado
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por ecocardiografia y fué sometida a comisurotomia mitral
digital.

Desde los 42 afios tenia historia de artritis,
posteriormente presenté fotosensibilidad, Glceras orales y
los AAN y células LE resultaron positivas por lo que'se
establecié diagnéstico de LES a los 44 afios. Recibid
tratamiento con AINE y cloroquina, con lo gue se ha mantenido
practicamente inactivo hasta la fecha.

A los 46 afios se detectd re-estenosis mitral y a los 49 fué
sometida a recambio valvular por prétesis de pericardio
bovino, durante el transoperatorio se encontraron adherencias
pleurales y la biopsia fué reportada como valvulopatia mitral
crénica cicatrizal probablemente reumidtica calcificada.

La determihacién de aCL fué negativa.

CASO 3. Mujer, 55 afios de edad. A los 8 afios se le hizo
amigdalectomfia y a la misma edad se identificé un primer
brote de actividad de fiebre reumdtica. Dej6 de acudir al
Instituto y volvié hasta los 20 afios en que se establecié
diagndstico de CRI. Tenfia doble lesién mitral clinicamente y
por ecocardiografia se documenté insuficiencia mitral pura,
corroborado por cateterismo, ademds de HAP.

A los 43 afios se sometid a recambio valvular mitral por
prétesis de pericardio bovino. El reporte de histopatologia
es de valvulopatia mitral crénica cicatrizada, posiblemente
reumitica, hipertrofia de misculo papilar e hipertrofia de

orejuela izquierda.



A los 53 afios presentd artritis, fotosensibilidad,
alteraciones neurolégicas, alteraciones renales y los AAN
fueron positivos, con lo que se hizo diagnéstico de LES,
presentd 6 criterios. Recibié tratamiento con cloroguina
durante tres meses, posteriormente recibié prednisona la cual
ingiere hasta la fecha.

La determinacién de aCL fué positiva.

CASC 4. Mujer, 39 afios de edad. A los 8 y 10 afos sufrié
cuadros de Corea de Sydenham, recibié tratamiento con
penicilina benzatinica y estos cuadros remitieron; se
catalogaron como brotes de actividad de fiebre reumatica.

Acudidé de nuevo hasta los 16 afios en gque se encontrd
clinicamente doble lesién mitral e insuficiencia tricuspidea
y por ecocardiografia se documenté la presencia de estenosis
mitral pura y se hizo diagnéstico de CRI. A esa misma edad se
sometid a comisurotomia mitral digital. Dejé de acudir de
nuevo hasta los 36 afios, encontrindose re-estenosis mitral,
doble lesién abértica con predominio de la insuficiencia, HAP
e insuficiencia tricuspidea funcional cuya magnitud ha ido en
aumento.

A los 35 afios se le hizo diagnéstico de LES, presenté
artritis, fotosensibilidad, eritema malar, alteraciones
hematolégicas, células LE y los AAN resultaron positivos,
cdmplié en total con 7 criterios y recibié tratamiento con
cloroquina.

No se realizé determinacién de aCL.
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CASQ S. Mujer, 56 afios de edad. A los 6 y 11 afios presentd
brotes de actividad de fiebre reumdtica. Desde los 32 inicié
con disnea progresiva y a los 39 afios se establecié
diagnéstico de CRI, tenia estenosis mitral pura. Fué sometida
a comisurotomfia mitral abierta.

Desde los 40 afios presentdé epilepsia catalogada como tipo
pequefioc mal para lo que recibié carbamacepina con buen
control, sin embargo, a los 53 afos presenté cuadros que
fueron catalogados como gran mal; se le hizo
electroencefalograma el cual mostré datos de focalizacién
temporal izquierda y la tomografia computada mostré atrofia
cortico-subcortical frontal bilateral y neurocisticercosis
calcificada en regidén anterior de la convexidad del lado
derecho.

A los 50 afios se le detectd como hipertensa, recibe
nifedipina y propranolol con un adecuado control.

A los 55 afios se documentd re-estenosis mitral pura,
calcificada, insuficiencia adrtica, dilatacién de cavidades
derechas, insuficiencia tricuspidea funcional y HAP grave,
por lo que fué sometida a valvuloplastia mitral con balén,
obteniendo respuesta favorable en los parametros
hemodin&micos.

A esta misma edad presenté artritis, fotosensibilidad,
alteraciones neuroldgicas, se detectaron alteraciones
hematolégicas y nefropatia, con lo que se hizo diagnéstico de
LES; los AAN resultaron negativos, al igual que los acL.

cumplié con 5 criterios y se injicié tratamiento con
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prednisona a dosis altas, con esquema progresivo de

reduccién, con respuesta favorable.

CASO 6, Mujer, 51 afios de edad. Padeci6 cuadros frecuentes
de infeccién de vias respiratorias altas durante la infancia
y se le realizé amigdalectomia a los 9 afios. A los 40 afos se
detecté6 hipotiroidismo, para lo que recibe terapia de
sustitucién con hormonas tiroideas hasta la fecha. A los 44
afios presentdé xerostomia, xeroftalmia, fenémeno de Raynaud
con hipergammaglobulinemia policlonal, factor reumatoide
positivo en patrén homogéneo 1:40, prueba de Shirmer positiva
y datos de queratoconjuntivitis sicca a la examinacién
oftalmolégica. Se realizé biopsia de glandula salival menor,
con reporte de compatibilidad con Sindrome de Sjogren, por lo
que éste diagnéstico fué establecido.

Dej6 de acudir hasta los 48 afios, se encontraron datos de
doble lesién mitral tanto por clinica como por
ecocardiografia y se hizo de esta manera el diagndstico de
CRI. A esta misma edad se establecié el diagnéstico de LES,
presenté artritis, serositis, nefropatia, y se encontraron
cé&lulas LE y AAN positives. Cumplié con 5 criterios y recibié
tratamiento con prednisona a dosis altas, con esquema de
reduccién.

En esta paciente no se obtuvo determinacién de acCL.

Tenemos entonces 6 casos, todos corresponden a mujeres. La

edad promedio es 48.3 afios (rango: 34-56). En los casos 1-5
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se establecié primero el diagnéstico de CRI y en el caso #é
el diagnéstico de CRI y LES se hizo a la misma edad.

El intervalo de tiempo entre el diagnéstico de CRI y LES en
los primeros S casos es de 19.8 afios (13-33). En éste mismo
grupo se identificaron brotes de FRA en la infancia o
adolescencia, un episodio en dos casos y 2 episodios en los
otros 2 casos. En estos episodios de FRA (4 pacientes), hubo
artritis en tres casos, carditis en dos y corea en uno. No se
encontraron nédulos subcut&neos ni eritema marginado. Los 4
presentaron artralgias, 3 fiebre y en 3 se encontré VSG
acelerada, no hubo alteraciones electrocardiogr&ficas.

En estos mismos 4 casos, el intervalo de tiempo entre la
identificacién del primer brote de FRA y el diagnéstico de
CRI fué de 15.75 afies (8-33). La edad promedio al diagnéstico
de CRI es de 27 afios (13-48). Tres pacientes se sometieron a
recambio valvular y el reporte histopatolégico en cuanto a
etiologia reumitica del dafio valvular es de probable en 2 y
posible en el otro. En ningtn caso se encontraron nédulos de
Aschoff.

Las vilvulas lesionadas son mitral en los 6 casos (4 con
estenosis pura, uno insuficiencia pura y otro doble lesién),
adrtica en uno (doble lesién) y trictispide en otro
(insuficiencia).

En 3 casos se realizé determinaciédn de aCL, en uno la
determinacién fué positiva y en dos negativa.

En lo referente a LES, la edad promedio al diagnéstico es

de 43.5 afos (26-55) y en todos los casos hubo cuando menos



-32-

5 de los criterios establecidos 5.

De los 70 pacientes con diagnéstico de LES, sin CRI, el
100% cumplid con 4 o mas criterios para el diagnéstico de la
enfermedad.

Se encontr6 afeccién cardiaca en 42 pacientes (60%) (cuadro
4) . Pericarditis se documentd en 31 (74%) de estos 42. En uno
de estos casos hubo taponamiento cardiaco y fué esta la
primera manifestacién del LES; en otro se desarrolldé
pericarditis constrictiva que requirié de pericardiectomia.

La afeccién valvular se encontré en 14 pacientes (33%); un
paciente tenfia vdlvula adértica trivalva con insuficiencia
importante, por lo que fué sometido a recambio valwvular y el
reporte de histopatologia es de valvula aértica con
valvulopatia crénica cicatrizal, lesiones sugestivas de
fiebre reumdtica. La determinacién de aCL en éste paciente es
positiva.

Dos pacientes presentaron insuficiencia mitral e
insuficiencia tricuspidea asociadas a HAP, en uno de ellos se
sospechd de etiologia reumdtica para la insuficiencia
valvular, pero no se establecié el diagnéstico de CRI. En
&ste mismo paciente la determinaciédn de aCL fué positiva y en
el otro caso los aCL resultaron negativos.

Se encontrd miocarditis en 11 casos (26%), uno de ellos
documentado con gammagrama con Talio. En 7 (16.6%) el
ecocardiograma reporté hipertrofia concéntrica del ventriculo

izquierdo.



-33=

Dos pacientes presentaron infarto al miocardio (4.7%), en
ambos la determinacién de aCL resultéd positiva.

El 100% de los pacientes con CRI y sin LES tenian, por
definicién, dafio valvular.

En 46 (83.6%) se encontr6 evaluacidn ecocardiogrifica, en 7
(12.7%) el diagnéstico se establecié con biopsia valvular y
en los dos restantes (3.7%) el diagnéstico fué puramente
clinico.

En 16 casos (29%), una vdlvula es la afectada, en 28 casos
(50.9%) dos son las afectadas, en 10 casos (18.3%) son tres
las v&lvulas dafiadas y s6lo en un caso (1.8%) existe afeccién
cuadrivalvular (cuadro 5).

La vAlvula mitral est& afectada en 48 casos (87%); en 38 de
estos casos existe doble lesién (79%), en 6 hay estenosis
pura (12.5%) y en los 4 restantes existe insuficiencia pura
(8.5%) .

La vilvula aértica es la segunda en frecuencia de afeccién
con 23 casos (42%). En 12 (52%) hay insuficiencia, en 8 (35%)
doble lesién y en 3 (13%) estenosis.

La valvula tricGspide estid afectada en 20 casos (36%). En
15 (75%) de estos hay insuficiencia, en 4 (20%) doble lesién
y s88lo en un caso (5%) se documents estenosis.

La vAlvula pulmonar sblo estid afectada en un caso (1.8%),
presentada como insuficiencia. (cuadro 6).

S6lo 29 pacientes (52.7%) han sido ‘sometidos a recambio
valvular, todas las vAdlvulas fueron enviadas al servicio de

Anatomia patolégica y el reporte es de posible o probable



-34=-

etiologia reumitica; en ningGn caso se pudo establecer
diagnéstico de certeza de CRI, ya que no se encontraron

cuerpos de Aschoff en las biopsias valvulares.
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CUADRO 1. Caracteristicas de los pacientes con LES y CRI.

Reporte histopatoldgico

Caso “Edad Sexo Edad al Edad al aCL Lesién valvular
i i Dx CRI Dx LES por ECO de bjopsia valvular.
1 34 F 13 26 SD  EMP,DLA Valvulopatia mitral y
§ adrtica crénica cicatri
zada, probablemente
_\ reumdtica.
2 555 HF 28 44 neg  EMP Valvulopatia mitral créd
: B nica cicatrizal, proba-
blemente reumdtica.
3 55 " JF 20 53 pos IMP Valvulopatia mitral
: crénica cicatrizada,
posiblemente reomdtiea.
4 39 F 16 35 SD EMP,ITri -
5 56 F 39 55 neg EMP -
6 51 F 48 48 SD DLM -

CRI= cardiopatia reumitica inactiva.
anticuerpos anticardiolipina.

pura. DLA. doble lesién adrtica.
suficiencia tricuspidea. DLM= doble lesidén mitral.

LES= lupus eritematoso sistémico. aCL=

SP= sin determinacién.

EMP= estenosis mitral
IMP= insuficiencia mitral pura. ITri= in-



~36—

CUADRO 2. Criterios para LES en pacientes con LES y CRI.

caso artritis AAN Fotosen- nefro- alt. he- cél.LE eritema ulceras, serosi- éit.zllupus

sibili- patfa matolb-- malar orales tis " neuro-.dis-
dad gicas ~siquid coi-
tricas’de.
1 + + + + + + + + = -
2 + + + - - - + < = -
3 + + + ‘} + - - - + -
4 + + + = + ¥ - - - +
5 + - + + + -




CUADRO 3. Namero de brotes de fiebre reumitica activa identlflcados
y criterios de Jones en pacientes con LES y CRI.

_caso brotes cardi- artri- corea eritema nédulos fiebre artral- VSG PCR. P-R

tis tis margi~ subcu-~ gias ace po- alar-
nado taneos lera si-.gado
do tivo
1 0 - + - - - + + + ND -
2 1 - + - - - + R + ND -
) 3 1 + + - - - + + + ND .=
~ W
(22}
[ 2 - - + - - - ¥+ ND i -
5 2 + + - - - + + - 'ND -
5 0 - + - - - + +. . ND ND -

LES=. lupus eritematoso sistémico. CRI= cardiopatia reunitica inactiva, VSG= velo-
cidad de eritrosedimentacién. PCR= protefna "C" reactiva. P-R= intervalo PR del
electrocardiograma. ND= no determinado.
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CUADRO 4. Afeccién cardiaca en 70 pacientes con LES

n:42 = 60%

Manifestacién # de casos 3
Pericarditis -~ 74
Afeccién valvular 14 33
Miocarditis 11 26
Hipertrofia concéntrica

de ventriculo izquierdo 7 16.6
Infarto al miocardio 2 4.7
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CUADRO S. Valvulas afectadas en 55 pacientes con CRI.

V&lvula afectada nimero . %
Mitral . s : 48 - 87
Aértica ) 23 42
TricGspide : . 20 36
Pulmonar . ) 1 1.8

CUADRO 6. VAlvulas afectadas en 55 pacientes con CRI.

Nimero de valvulas # de %
afectadas. pacientes
1 16 29
2 28 50.7
3 10 18.3
4 1 1.8
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DISCUSION.

La coexistencia de LES y CRI es un evento raro. Se hizo
bisqueda directa de casos reportados de la coexistencia de
ambas entidades en el Index Medicus durante los Gltimos 10
afios y no se encontraron casos. Ante esto, la blGsqueda se
continudé en forma automatizada por computadora a través del
sistema MEDLINE durante los Gltimos 22 afios (1970-1992) y
sorpresivamente tampoco se encontraron casos reportados de
coexistencia de LES y CRI.

Badui y cols. en un estudio de 100 pacientes con LES
encontrd 9 casos con afeccién valvular, 2 de ellos con

estenosis mitral que se atribuyé a CRI 2

, sin embargo, no se
menciona m&s al respecto; se ignora si hubo antecedentes de
FRA o algin dato gque apoye el diagnéstico de CRI en estos
pacientes. )

Recientemente, Roldan y ccls. en un estudio de valvulopatia
‘en pacientes lipicos, excluyeron 2 casos en los cuales
existia historia de FR, pero tampoco se dan detalles al
respecto 62,

Por otro lado, Nava y cols. 6 hablan de 3 casos de
asociacién de LES y CRI, mismos que deben estar incluidos
en la serie ahora reportada; s6lo en el caso #1 existe
certeza de esta situacién. La bGsgqueda de casos en el
presente reporte se realizé de acuerdo a la codificacién del
servicio de Bioestadistica y por supuesto, no abarca todos

los casos registrados con diagnéstico de CRI. La cardiopatia
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isquémica y CRI son las entidades mas frecuentemente
encontradas en nuestra institucién 45.

En lo que se refiere a los pacientes con LES, se revisaron
los expedientes de todos los pacientes con éste diagnéstico.
En 5 de los 6 casos abarecié CRI antes gue LES y en 4 de

estos hubo brotes identificados como FRA en la infancia o
adolescencia; pasaron en promedio 19.8 afios entre la
aparicién de un cuadro y otro. Esta situacién permite suponer
que se trata de dos eventos indepecndientes y que la aparicién
de ambos es un hecho fortuito.

La duracién de LES parece tener influencia en la frecuencia
de valvulopatia: se ha reportado una virtual ausencia de
enfermedad valvular en pacientes con LES de menos de un afio
de evolucién de la enfermedad 52,

Ademds, en la valvulopatia lfipica la calcificacién no es
una caracteristica muy prominente y las lesiones
regurgitantes son la regla en miltiples estudios 6a; ge los 3
casos con biopsia, en 2 se reportd calcificacién en el
estudio histopatolégico.

De los 6 casos, en uno hubo insuficiencia valvular, en
otros 4 se encontré estenosis y en el otro hubo doble lesién.

Es frecuente encontrar FR atipica, "dolores del
crecimiento” o migrafia recurrente en la infancia de los
pacientes con LES 59, pero por 1o menos en 4 de los 6
pacientes se puede apoyar la presencia de FRA en la infancia,
lo que deja menos dudas en cuanto a hablar de asociacién

fortuita.



-42-

El caso #6 tiene algunos aspectos interesantes: no se
identificé brote agudo de FR, hizo cuadro de hipotireidismo y
en ella se establecié diagnéstico de Sindrome de Sjogren.

4 aflos mds tarde se detect6 la presencia de afecciédn valvular
y hubo manifestaciones floridas de LES.

Hasta donde se sabe, el Sd. de Sjogren no produce
valwvulopatia y LES si, por lo que se podria considerar el
dafio valvular secundario a LES. Esta entidad puede afectar la
valvula mitral produciendo insuficiencia y/o estenosis 17,

En éste caso no hay datos, a excepcién de los
ecocardiograficos para apoyo del diagnéstice de CRI; no se
hizo biopsia, ya que hasta la fecha la paciente no ha sido
sometida a recambio valvular.

Hay que considerar también la presencia de manifestaciones
subclinicas de LES en esta paciente, o bien, Ypre-lupus" como
menciona Hughes 59, a que present6é datos clinicos y
serolégicos que se atribuyeron al Sd. de Sjogren. Si se toman
entonces estos datos como secundaribs a LES, éste tendria una
evolucién de mas de 4 aflos y entonces podriamos explicar la
presencia de valvulopatia y catalegarla como secundaria a
LES. Conforme aumenta el tiempo de evolucién de LES, aumenta
la frecuencia de afeccién valvular 62,

No hay que olvidar que hasta en un 30% de loas casos con CRI
tipica, no se encuentran antecedentes de FRA 45,47,

Con estos datos, tenemos 5 casos en los cuales se puede
decir que la coexistencia de LES y CRI es solamente un hecho

fortuito y otro caso mds en el cual queda la duda de que se
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trate de la misma situacién, o como parece mis creible, que
la valvulopatia sea secundaria a LES.

En estos pacientes se puede inferir que la presencia del
dafio valvular puede ser de mayor intensidad, ya que de por
81, CRI produce, por definicién, valvulopatia, y LES produce
en una elevada frecuencia esta misma manifestacién.

Si efectivamente presentaron FR, en los adultos pasan
generalmente desapercibidos brotes posteriores 49:50 1o cual
redunda en mayor severidad del dafio valvular; si se agrega
que LES produce valvulopatia en una frecuencia mayor conforme
aumenta el tiempo de evolucién, cabe esperar mayor dafio
valvular cuando hay coexistencia de las 2 entidades.

El papel de los aCL en el dafio valvular por LES e incluso
en el SAFP es debatido; en mGltiples estudios se ha
encontrado asociacién entre titulos elevados de aCL y 1la
presencia de valvulopatia 22:24-28 pjentras en otros no ha
sido asg 63,29,

No se encontraron datos semejantes en cuanto a asociacién
de aCL y CRI, sin embargo, en episodios agudos de FR se han
encontrado titulos altos de estos anticuerpos asociados en
forma significativa a la presencia de carditis 51,

En esta pequefia serie de casos y por tratarse de un estudio
retrolectivo, no se pueden hacer consideraciones en cuanto a
la asociacién de. aCL y dafio valvular; sélo a 3 pacientes se
les hizo determinacién de estos anticuerpos en una ocasién.

En 2 fueron negativos (casos 2 y 5) Yy en uno positives

(caso 3); en éste Giltimo se encontré insuficiencia mitral
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pura por ecocardiograma y el reporte de histopatologia es de
valvulopatia posiblemente reumatica, es decir, esté
comprendido en el grupo III de la clasificacién
histopatolégica para CRI 54.

La frecuencia de la asociacién de LES y CRI en la serie
ahora reportada es de 4.5%, situacién que debe estar
influenciada porque la institucién donde se ha llevado a cabo
el estudio es un centro cardiolégico de concentracién. Es
probable que el nGmero de tasos sea mayor, vYa que, como se
mencioné previamente, no se revisaron los expedientes de
todos los pacientes con diagnéstico de CRI.

Por otro lado, en los pacientes con diagnéstico de LES y
sin CRI, se cumplieron 4 o mis criterios para el
diagnéstico 5. E1 porcentaje de afeccién cardiaca fué del
60%, cifra muy semejante a la reportada en estudios
previos 92/11,

Pericarditis se encontré en el 74% de estos casos, cifra
también muy semejante a la reportada 11, detectada por
ecocardiografia. Se encontré un caso con taponamiento
cardiaco como manifestacién iniciai, evento raro, pero ya
reportado 1213, 1a pericarditis constrictiva también es un
evento raro en LES y se encontrd un caso gue requirié de
pericardiectomia.

La valvulopatia se encontré en 33% cifra discretamente mas
elevada que la reportada por Galve y cols. 21 y Sturfelt y
cols. 22, En uno de estos casos es interesante el hecho de

que el reporte de histopatologia de la biopsia valvular sea
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de lesiones sugestivas de etiologia reumitica. Se trata de
otro caso mé&s de coexistencia de CRI y LES, o s6lo habla a
favor de que las alteraciones histolégicas producidas por
estas dos entidades son muy semejantes e incluso pueden
llegar a ser indistinguibles ?

Aunque los mecanismos de produccién del dafio valvular sean
diferentes, el resultado final podria ser el mismo. En éste
caso no se hizo estudio inmunopatolégico, que podria ser de
ayuda en la distincién de las dos enfermedades; Bidani y
cols. 16 reportaron la presencia de Ig y componentes del
complemento en el tejido valvular de pacientes lapicos.

Es probable que el encontrar esta cifra de frecuencia de
afeccién valvular esté influenciada por un hecho ya
comentado:'el sitio del estudio es un centro cardiolégico.

La miocarditis en el LES se encontré en 26%, detectada
clinicamente. Baduf y cols. 9 encontraron 14% . En ningan
caso se hizo biopsia endomiocardica, procedimiento de gran
ayuda cuando existe duda acerca del involucrco miocdrdico en
estos pacientes 15,

El IAM se encontrd solamente en el 4.7%, cifra muy
semejante a la reportada en la literatura; no se realizé
analisis con respecto a los factores de riesgo invocados para
el desarrollo de enfermedad coronaria en pacientes 1lGpicos 3.

Asi mismo, no se realizé an&lisis entre la presencia de aCL
y afeccién cardiaca en los pacientes con LES, ya que no era
éste uno de los objetivos del estudio.

Ademas, se trata de un estudio retrolectivo, lo que implica
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un dificil o nulo control sobre las variables a estudiar y
por lo tanto conlleva sesgo en los datos reportados.

Por otro lado, la CRI se documentd principalmente en bases
clinicas y ecocardiogriaficas; en 29 pacientes (52.7%) se hizo
recambio valvular y el reporte de todas las biopsias es de
posibilidad o probabilidad 54, en ningtin caso hubo
diagnéstico de certeza ya que no se encontraron cuerpos de
Aschoff, lesi6én patognoménica de CRI. En un estudio hindd
se encontraron estos cuerpos en el 30% de los casos 55, se
han intentado explicar estas diferencias en diversos estudios
a través de diferencias genéticas entre huéspedes y/o
en la virulencia estreptocécica 57.

La valvula mitral fué la mas afectada, seguida de la
aértica, tricispide y finalmente, en s6lo un caso la
pulmonar. Esta situacién estd acorde a lo reportado
previamente 49,50,

En la mitad de los casos hay afeccién de 2 vélvulas; sélo
en uno encontré afecciédn cuadrivalvular, situacién rara de
encontrar, pero ya también reportada por varios autores 52.

Como puede observarse, no hay muchos cambios en los
hallazgos encontrados en pacientes con CRI o LES y los

reportes previos en la literatura médica mundial.
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CONCLUSBIONES.

1.
2.

La coexistencia de CRI y LES es un evento raro.

En éste grupo de pacientes, CRI y LES se pueden considerar
como eventos independientes y su coexistencia casual.

La mayoria de los pacientes (4/6) presentaron I'RA en la
infancia.

El intervalo de tiempo entre el diagnéstico de FRA y CRI
fué de 15,7 afios en promedio.

En ningGn caso con biopsia valvular (3/6) se encontraron
cuerpos de Aschoff.

En ningln caso puede establecerse diagnéstico de certeza
de CRI.

El diagnéstico de CRI precedi6 al de LES en 19.8 afos en
promedio.

Los paclientes cumplieron con 5 o mis de los criterios
para el diagnéstico de LES.

Los datos sefialan que la afecciédn cardiaca en nuestros
pacientes con LES es similar a lo informado en la

literatura médica.
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