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I. RESUMEN 

Introducción: El involucro miocárdico en pacientes con esclerosis 

sistémica (ES) es frecuentemente infradiagnosticado y se ha asociado 

a un peor pronóstico. 

Objetivo: Detectar alteraciones sistólicas segmentarias precoces en 

el ventrículo derecho (VD) por técnica strain bidimensional en 

pacientes con ES sin hipertensión arterial pulmonar (HAP). 

Material y métodos: Estudio prospectivo, realizado en el Hospital 

Juárez de México del 1 de Octubre de 2015 al 30 de Junio de 2016. 

Fueron seleccionados pacientes con diagnóstico de ES atendidos en 

la consulta de Reumatología y pacientes sanos. Un total de 30 

pacientes han sido incluidos, de los cuales 15 tenían diagnóstico de 

ES y 15 eran sanos, todos del mismo género y rango etario. Se realizó 

ecocardiografía convencional y con técnica de strain bidimensional a 

todos los pacientes en el mismo periodo. 

Resultados: Los parámetros con diferencias de medias significativas 

fueron la excursión sistólica del anillo tricuspídeo (TAPSE), que fue 

menor en pacientes con ES (20.3±1.6 vs 23.6±3) (p=0.001), así como 

la velocidad tisular sistólica lateral del anillo tricuspídeo derivada del 

Doppler (onda S’), que también fue menor en el grupo de ES (20.3±1.6 

vs 23.6±3) (p=0.007). No se detectaron diferencias de medias 

estadísticamente significativas de strain sistólico longitudinal 

segmentario (basal, medio y apical) de la pared libre del ventrículo 

derecho. 

Conclusiones: Los pacientes con ES presentaron medias menores 

de strain sistólico segmentario basal de la pared libre del VD, aunque 
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las mismas no fueron estadísticamente significativas. El TAPSE y la 

onda S’ mostraron diferencias de medias estadísticamente 

significativas, siendo éstas menores en pacientes con ES. 
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II. INTRODUCCION 

La esclerosis sistémica (ES) es una patología autoinmune que puede 

presentar involucro en varios órganos y sistemas, entre ellas las 

cardiovasculares con gran frecuencia, e incluso puede preceder a las 

complicaciones pulmonares o renales. Las alteraciones 

cardiopulmonares se han asociado a un peor pronóstico, sobre todo 

si hay evidencia de hipertensión arterial pulmonar (HAP).  

El compromiso cardiaco abarca un amplio espectro de entidades que 

incluyen: anormalidades en la microcirculación coronaria (cardiopatía 

isquémica), fibrosis miocárdica, disfunción ventricular 

izquierda/derecha sistólica o diastólica, enfermedad pericárdica y 

trastornos de la conducción (bradiarritmias y taquiarritmias). Así 

mismo, la afectación cardiaca puede ser primaria (implicancia directa 

sobre el corazón) o secundaria a HAP (evidenciada de forma tardía), 

enfermedad intersticial pulmonar (EIP) o daño renal.  

Esta patología autoinmune presenta una gran complejidad desde el 

punto de vista clínico, y los medios auxiliares del diagnóstico nos 

permiten caracterizar, determinar la extensión, evaluar las 

complicaciones y la evolución de la enfermedad cardiovascular 

asociada a esta enfermedad. 

La ecocardiografía es un método auxiliar ampliamente disponible, 

seguro y rápido que ha demostrado una gran capacidad para 

diagnosticar compromiso cardiaco temprano (técnica de speckle-

tracking), puesto que una cantidad no despreciable de pacientes con 

ES pueden permanecer asintomáticos en el aspecto cardiovascular 

por un largo periodo de tiempo, llegando a ser una afectación 

infradiagnosticada en la mayoría de los casos. 
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El propósito de este trabajo es la detección de casos de manifestación 

cardiaca temprana a través de un estudio de investigación en 

pacientes con diagnóstico de ES, con métodos no invasivos como el 

ecocardiograma, identificando así  los pacientes que se beneficiarían 

de la intervención médica temprana. 
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III. GENERALIDADES 
 

1. Concepto y clasificación 

La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad generalizada del 

tejido conectivo, de etiología desconocida, que produce fibrosis y 

cambios degenerativos de la piel (esclerodermia), membrana sinovial, 

vasos arteriales, músculo esquelético y ciertos órganos internos, 

especialmente tracto gastrointestinal, pulmón, corazón y riñón. 1,2  

Existen dos principales subgrupos en la clasificación comúnmente 

aceptada de ES: esclerosis sistémica limitada (ESI) y esclerosis 

sistémica difusa (ESd). En la ESI, la fibrosis se limita principalmente 

a las manos, los brazos y cara. El fenómeno de Raynaud (FeR) está 

presente durante varios años antes de que la fibrosis aparezca, la 

hipertensión pulmonar es frecuente y los anticuerpos anticentrómero 

(AAC) están presentes en el 50 al 90% de los pacientes. En la ESd, 

la enfermedad progresa rápidamente afectando una gran superficie 

de la piel y compromete uno o más órganos internos.3 

El síndrome de CREST (calcinosis, fenómeno de Raynaud, disfunción 

en la motilidad del esófago, esclerodactilia y telangiectasias) es una 

forma clínica de ESI que se diferencia de la ESd por un engrosamiento 

cutáneo limitado a los dedos y la cara, por una evolución más lenta o 

progresiva, así como por la ausencia de compromiso visceral (renal, 

cardíaco y digestivo). En ambos casos de esclerosis sistémica 

(localizada y difusa) encontramos la presencia de AAC, los cuales 

están particularmente asociados al síndrome de CREST.3, 4 

Los pacientes con ES que además presentan la evidencia de lupus 

eritematoso sistémico (LES), artritis reumatoide (AR), polimiositis 
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(PM) o el síndrome de Sjögren (SS), se consideran que tienen un 

síndrome de superposición. Algunos pacientes demuestran las 

características serológicas y vasculares típicas de ES, junto con 

complicaciones viscerales, como fibrosis pulmonar, crisis renal 

hipertensiva o afectación intestinal severa, pero sin ninguna evidencia 

de fibrosis de la piel. Este cuadro clínico es denominado 

“esclerodermia sine esclerodermia” y probablemente representa 

menos 1% de los casos, aunque también puede ser 

infradiagnosticada. Esta clasificación puede ser útil, pero ninguna de 

las clasificaciones propuestas refleja suficientemente la 

heterogeneidad de las manifestaciones clínicas de ES (ver tabla 1). 
3, 5     

Tabla 1: Clasificación de esclerosis sistémica y síndromes 
esclerodermiformes 
Esclerodermia sistémica 
Forma cutánea difusa 
Forma cutánea localizada o limitada (Síndrome de CREST) 
Sin afección cutánea (sine escleroderma) 
Enfermedad indiferenciada del tejido conectivo 
Síndromes de superposición 
Esclerodermia circunscrita 
Morfea 
Esclerodermia lineal 
Trastornos esclerodermiformes 
Enfermedad inducida por tóxicos (bleomicina, pentazocina, cloruro de vinilo, 
epoxihidrocarburos, aceite tóxico, síndrome de eosinofilia-mialgia) 
Síndromes de origen metabólico (escleromixedema, escleredema de Bushke) 
Síndromes de origen inmunológico (enfermedad injerto contra huésped, fascitis 
eosinofílica) 

 

2. Historia  

Hipócrates (460-370 a.C.) podría ser quien por primera vez habría 

reconocido esta entidad en un hombre de Atenas con piel indurada. 

Por otro lado, Oribasius (325-403 d.C.), Aetius de Amida (sexta 

centuria d.C.), Paulus Aegineta (625-690 d.C.) y Avicena (980-1036 

d.C.) también describieron pacientes con enfermedades cutáneas 

compatible con esclerodermia. 6 
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En el año 1753, en Nápoles, el italiano Carlo Curzio describió en su 

monografía a una paciente con una dermatosis que podría haber sido 

el primer caso de esclerodermia. 6, 7, 8 En 1836, otro investigador 

italiano, fue el primero en usar el término skleroderma, al comunicar 

un paciente con induración de la piel en quien el diagnóstico de 

esclerodermia era dudoso. A partir de entonces múltiples casos de 

afectación cutánea fueron reportados a través del tiempo. 6  

En Berlín, en 1876, C.F. Westphal (1833-1890) describió una mujer 

joven con esclerodermia de 22 años de duración que murió 

repentinamente y en cuya anatomía patológica se halló 

agrandamiento del corazón y “miocarditis fibrosa trabecular”. 6, 9 En 

1895, Lewin y Heller hallaron de 28 necropsias de pacientes con 

esclerodermia 16 con alteraciones miocárdicas y pericárdicas (una es 

el caso reportado por Westphal). 6, 10 Pocos años después, en 1898, 

se agregaron otros reportes detectando un “infiltrado celular 

prominente, observado solo microscópicamente, describiéndolo como 

esclerosis dentro del músculo”. Luego de haber analizado los datos 

clínicos, radiográficos y electrocardiográficos de los pacientes 

estudiados posmortem, concluyeron que las lesiones miocárdicas 

eran “una parte integral de la esclerodermia” y que esta forma de 

enfermedad cardiaca era una entidad clínica especifica. 6 

Es probable que el primero en reconocer la naturaleza sistémica de la 

enfermedad fuera Matsui, quien en 1924 describió en detalle la 

fibrosis pulmonar y el compromiso gastrointestinal y renal en cinco 

pacientes. 6, 11 En 1942, se ubicó a la esclerosis sistémica dentro de 

las “enfermedades del colágeno”, junto a la fiebre reumática, la artritis 

reumatoide, el lupus eritematoso sistémico y la dermatomiositis. 6 

Con la llegada de estudios serológicos, se halló la presencia de 

anticuerpos antinucleares (ANA) en la esclerodermia. El avance de 

los métodos de diagnóstico y la identificación de marcadores 

serológicos permitieron una mejor clasificación de los pacientes, así 
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como realizar un mejor pronóstico y establecer estrategias de 

tratamiento. 6, 12 

3. Epidemiología  

Los datos disponibles indican una prevalencia que oscila de 50 a 300 

casos por cada 1 millón de personas y una incidencia entre un 2.3 a 

la 22.8 casos por 1 millón de personas por año.  La prevalencia de ES 

es menor en Asia (China 10 por 100.000) y más alto en los EE.UU. y 

Australia (27.6 y 23.3 por 100.000, respectivamente). En Europa 

parece seguir un gradiente norte-sur, con la menor prevalencia en los 

países del norte de Europa  (Noruega 9.9 vs Italia 34.1 por 100.000). 

La ES muestra predominio del sexo femenino con una relación mujer: 

hombre de alrededor de 4.6: 1. Por lo general, la edad de inicio de 

esta enfermedad es alrededor de los 45 y 65 años. Los 

afroamericanos pueden tener un inicio más temprano y la enfermedad 

más grave. Por otra parte, algunos estudios señalan la alta 

prevalencia en asociación con la exposición a diferentes factores 

ambientales como el polvo de sílice y disolventes. Estos estudios 

epidemiológicos indican una mezcla compleja de la genética y el 

medio ambiente que predisponen a la enfermedad fenotípica. 3, 13 

La supervivencia de la enfermedad parece estar mejorando con los 

años, la cual se puede atribuir a una detección temprana y mejoría del 

tratamiento. Los factores de mal pronóstico asociados son la edad de 

inicio tardío, el subtipo difuso, anticuerpos anti-Scl-70 positivos y el 

involucro cardiopulmonar. Recientemente la fibrosis pulmonar, HAP, 

y causas cardíacas representan la mayor parte de la mortalidad 

relacionada con la enfermedad. 13, 14  

4. Patogenia  

Como en otras enfermedades autoinmunes, existe interacción de 

múltiples factores tanto individuales como las relacionadas con el 

ambiente circundante para desencadenar la enfermedad. Las 



9 

características importantes de las lesiones de los tejidos en diversas 

etapas de la ES son daño microvascular temprano, infiltrados de 

células mononucleares, y lentamente el desarrollo de fibrosis. En 

etapas posteriores los principales resultados son acúmulos densos de 

colágeno en la dermis, pérdida celular y atrofia. 3, 15 

4.1 Alteraciones inflamatorias y vasculares tempranas 

La participación de los pequeños vasos sanguíneos contribuye 

significativamente a la morbilidad y mortalidad de la ES. La disfunción 

de la microvasculatura periférica se refleja en los ataques de FeR. La 

vasoconstricción intermitente progresará a un estrechamiento de los 

vasos sanguíneos, obliteración y suministro insuficiente de sangre. La 

isquemia y reperfusión atenúan el estrés oxidativo con la producción 

excesiva de especies reactivas de oxígeno que agravan aún más el 

daño de células endoteliales. A su vez, las células endoteliales se 

activan y secretan mediadores vasoactivos, como el óxido nítrico, 

prostaciclina, la endotelina-1 (ET-1), factor activador de plaquetas y 

moléculas solubles adhesivas (moléculas adhesivas celulares 

vasculares (sVCAM-1) y la sE-selectin). La interacción entre células 

endoteliales y linfocitos T se realiza por medio de linfocitos asociados 

a la función de antígeno-1, más tarde al antígeno-4 y a la L-selectina 

expresada en los linfocitos, mientras que sus contra-receptores, la 

molécula de adhesión intercelular (ICAM-1), VCAM-1 y 

CD34/endoglicano, son expresados en las células endoteliales. 15, 16 

La inflamación local es inducida por las células epiteliales, la 

activación con TNF-α, TGF-β, IL-1α, interferón-γ (IFN-γ) y liberación 

de quimiocinas. Se ha reportado producción de anticuerpos contra las 

células endoteliales en ES, y niveles más altos de los mismos se 

encuentran correlacionados con microangiopatía: capacidad de 

difusión del monóxido de carbono (DLCO), HAP, úlceras digitales y 

anormalidades capilaroscópicas. La reducción de la densidad capilar 

se demostró en pacientes con ES, siendo más prominente en 
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pacientes con HAP. Las anomalías en la piel, pulmón y 

microvasculatura renal en pacientes con úlceras digitales, HAP y crisis 

renal esclerodérmica son similares y reflejan la angiogénesis 

defectuosa en la ES. La proliferación intimal concéntrica y la 

obstrucción luminal progresiva en vasos pulmonares de pequeño y 

mediano calibre y en tejido miocárdico se demostraron en la autopsia 

de un paciente con ES que murió de HAP. La microangiopatía en la 

ES es un fenómeno que se propaga involucrando órganos vitales 

causando HAP, crisis renal esclerodérmica, cardiomiopatía, ectasia 

vascular y atrofia en el tracto gastrointestinal. 15, 17, 18 

4.2 Fibrosis 

La fibrosis es una etapa que reemplaza gradualmente la fase vascular 

inflamatoria de la ES y a su vez dificulta la arquitectura del tejido 

afectado. Es la causa de los síntomas principales de la enfermedad. 

La fibrosis en la piel comienza en la dermis inferior y la capa 

subcutánea superior y se produce junto con la pérdida de la 

microvasculatura, la reducción de la estructura reticular y de las 

crestas epiteliales. La composición de la matriz acumulada varía con 

la etapa de la enfermedad. Una mezcla de diferentes tipos de 

colágeno, proteoglicanos, y fibras elásticas, incluyendo la fibrilina es 

típico de las primeras etapas, mientras que en etapas posteriores se 

acumula principalmente colágeno tipo I. La fibrosis es impulsada por 

varios mediadores, como TGFb1, PDGF, VEGF, ET-1, IL-13, IL-21, 

MCP-1, la proteína inflamatoria de macrófagos, receptores activados 

de proliferación de  peroxisomas, proteínas séricas de fase aguda, 

caspasas y sistema renina-angiotensina-aldosterona. El equilibrio 

anormal entre metaloproteinasas de la matriz y el inhibidor tisular de 

las metaloproteinasas, resultan en la excesiva síntesis de la matriz 

extracelular, deterioro en el catabolismo de la matriz extracelular y  

acumulación abundante de colágeno. TGF-b es una de las citoquinas 

pro-fibróticos centrales. Las células mononucleares de la sangre 
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periférica y macrófagos tisulares producen y responden a TGF-b, 

sobre todo a la isoforma TGF-b1. En los macrófagos la activación 

latente de TGF-b1 depende de las catepsinas, plasmina, calpaína, 

trombospondina-1, integrina avb6 y metaloproteinasas de la matriz. 

Las quimiocinas (incluidos CCL3 (MIP-1α) y CCL2 (MCP-1)) 

contribuyen a la fibrosis mediante el reclutamiento de miofibroblastos, 

macrófagos y células mononucleares de la sangre periférica a sitios 

de lesión de los tejidos. 15, 19 

Los macrófagos y las células epiteliales se cree que son las 

principales fuentes de CCL3. Los anticuerpos anti-CCL3 redujo el 

desarrollo de la fibrosis en el modelo de bleomicina de la fibrosis 

pulmonar. Citocinas Th2 incluyendo IL-4, IL-5, IL-13 y IL-21 cooperan 

con TGF-β para inducir fibrosis. IL-13 juega un importante papel en la 

producción de TGF-β1 latente en los macrófagos y estimula la 

activación de TGF-β1 a través de metaloproteinasas de la matriz y 

vías proteolíticas de la catepsina. 15, 20 

5. Manifestaciones clínicas 

5.1 Esclerosis sistémica limitada (ESl): 

La afectación de la piel se limita a zonas distales de las rodillas y los 

codos, y con frecuencia sólo para las muñecas y los tobillos. Los 

cambios adicionales en la cara y el cuello suelen estar presentes. 

Normalmente hay antecedente de FeR, a menudo grave y asociado 

con ulceración digital recurrente y de infarto de miocardio. Otras 

manifestaciones incluyen alteración de la motilidad esofágica y reflujo 

gastroesofágico, y las características distintivas de la telangiectasia 

cutánea, generalmente presente en las palmas de manos y alrededor 

de la boca, y calcinosis subcutánea. Se prefiere el término ESI a 

síndrome CREST, ya que no pasa por alto las importantes 

manifestaciones de órganos internos de la enfermedad de intestino 

medio (intestino delgado sobre crecimiento bacteriano), la fibrosis 
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pulmonar y HAP. Los AAC son los anticuerpos  distintivos de esta 

condición, aunque otros anticuerpos también pueden estar presentes. 
3, 21 

5.2 Esclerosis sistémica difusa (ESd): 

La clasificación formal de ESd se determina por la presencia de 

esclerosis proximal de la piel a las rodillas y los codos, y por lo general 

con afectación del tronco; en la práctica, tiene una serie de 

características que lo distinguen de la ESI. La presentación clásica es 

una forma de inicio súbito de los cambios inflamatorios en la piel y 

otras estructuras. El dolor y el edema de las extremidades se 

producen a menudo y la expansión de los tejidos alrededor de la 

muñeca  es bilateral resultando en síndrome del túnel carpiano. La 

piel afectada es a menudo intensamente pruriginosa y no hay pérdida 

de estructuras especializadas, lo que lleva a crecimiento del cabello. 

El FeR se desarrolla de forma simultánea con otras características o 

una vez que se ha establecido la enfermedad. El compromiso 

oroesofágico es casi universal y la participación en otros órganos 

internos tiende a ocurrir más temprano en el curso de la enfermedad 

en comparación con ESI. La fibrosis pulmonar o crisis hipertensivas 

de origen renal son relativamente frecuentes, y algunos anticuerpos 

específicos pueden ser predictivos de estos. La HAP, la participación 

de miocardio y el tracto gastrointestinal inferior pueden contribuir de 

una manera significativa a la morbi-mortalidad. Los marcadores 

serológicos distintivos son: Scl-70, antifibrilarina, y anti-ARN 

polimerasas I y III; las anti-ARN polimerasas están asociadas con el 

desarrollo de crisis hipertensiva renal esclerodérmica. Anti-PM-Scl y 

anti-nRNP se pueden ver, en particular en superposición con otras 

enfermedades del tejido conectivo. La historia natural de esta 

condición es heterogénea y la esclerosis de la piel puede remitir 

después de varios años, a pesar de la progresión de la enfermedad 

hacia los órganos internos. 3, 21 
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6. Diagnóstico 

En 1980, el Colegio Americano de Reumatología (ACR), propuso 

unos criterios de clasificación para la ES que se utilizan para definir 

uniformemente series de pacientes en estudio. Debido a la 

insuficiente sensibilidad en los criterios de clasificación de 1980 y a 

los avances en el conocimiento de la enfermedad, en el año 2013 la 

Liga Europea Contra el Reumatismo (EULAR) y el ACR establecieron 

conjuntamente nuevos criterios para la clasificación de ES, los cuales 

evidenciaron una sensibilidad y especificidad mayor al 90% (ver tabla 
2). 21, 22 

Tabla 2: Criterios de clasificación de ES por 
ACR/EULAR 
           Categorías                     Subitems                         Puntaje    

Piel 

Engrosamiento cutáneo de 
los dedos de ambas manos 

que se extiende 
proximalmente hasta las 

articulaciones 
metacarpofalángicas 

9 

 Dedos “en salchicha” 2 

 
Dedo entero con extensión 
distal a las articulaciones 

metacarpofalángicas 
4 

Lesiones en la yema de los 
dedos Úlceras digitales 2 

 Cicatrices digitales 3 
Telangiectasia  2 

Capilaridad anormal en 
pliegues de uñas  2 

HAP y/o enfermedad 
pulmonar intersticial  2 

Fenómeno de Raynaud  3 
Anticuerpos relacionados 

con ES (cualquier 
anticentrómero, anti-

topoisomerasa-I  
[anti-Scl-70], anti- 

RNA polimerasa-3) 

 3 

  Total de puntos:  
Estos criterios son aplicables a cualquier paciente considerado para un estudio 
de ES. Criterios de exclusión: pacientes que tienen un trastorno parecido a ES 
que explica mejor sus manifestaciones: fibrosis nefrogénica esclerosante, 
escleredema diabética, escleromixedema, eritromialgia, porfiria, esclerosis del 
liquen, enfermedad de injerto contra huésped y quiroartropatía diabética; 
pacientes con engrosamiento de la piel que nunca ha ocurrido en los dedos. Un 
puntaje de 9 o más indica que paciente es portador de ES.  
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Estos criterios de clasificación no son criterios diagnósticos y fueron 

desarrollados para estudios clínicos, pero la mayoría de los pacientes 

diagnosticados con ES deben cumplir con los criterios de clasificación. 

No existe un estándar de oro para el diagnóstico de ES y los criterios 

sólo deben aplicarse si existe sospecha diagnóstica de esta 

enfermedad. 21, 22, 23  

Los autoanticuerpos se encuentran positivos en más del 95% de los 

pacientes con ES y se pueden asociar a diversos subtipos de la 

enfermedad, diferentes formas de gravedad, pero principalmente 

poseen valor pronóstico. La frecuencia de los anticuerpos 

antinucleares (ANA) oscila de un 85% al 99% de los casos y los 

principales autoanticuerpos asociados a éstos son el anti-centrómero 

(AAC), anti-Th/A, anti-topoisomerasa I (ATA)/ Scl-70, antifibrilarina y 

anti-ARN polimerasa III (anti-RNAP III), los cuales son útiles como 

marcadores de diagnóstico específico. Los ATA están altamente 

asociados con el subtipo de ESd, así como a un pobre pronóstico de 

la enfermedad, incremento en la mortalidad, fibrosis pulmonar, 

afectación cardiaca, músculo esquelética y proteinuria. Los ACC son 

positivos en la mayoría de los pacientes con ESl, síndrome de CREST 

y en el 20% de los casos asociados a HAP. 21, 23 

Una vez hecho el diagnóstico, debería ser definido el patrón de 

subconjunto de órganos involucrados. Es importante identificar 

síndromes de superposición, ya que pueden tener un impacto en los 

métodos de tratamiento. Estudios recientes han demostrado que la 

supervisión periódica y la detección e intervención temprana han 

mejorado significativamente la supervivencia, en particular en la 

enfermedad difusa. 21 

7. Tratamiento 
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En la ESl, la atención se centra en el tratamiento de complicaciones 

vasculares junto con el tamizaje atento para la enfermedad visceral. 

La ESd implica un enfoque más integral y una mayor atención 

centrada en la inmunosupresión en la primera etapa de actividad. 21  

7.1 Terapia no farmacológica:  

El apropiado asesoramiento y educación, derivación a fisioterapia, 

podología y terapia ocupacional forman una parte importante de la 

gestión de los pacientes con ES. 21, 24 

7.2 Terapia farmacológica:  

En la ES depende del subconjunto de la enfermedad, las 

complicaciones orgánicas y las características de solapamiento tales 

como la artritis inflamatoria o miositis. En general, los tratamientos se 

pueden dividir en estrategias inmunomoduladoras, vasculares y 

antifibróticas. 21 

Las terapias inmunosupresoras están reservadas para uso en la 

enfermedad difusa temprana y en la fibrosis pulmonar, o cuando hay 

superposición con enfermedades inflamatorias o vasculitis. La 

toxicidad por ciclofosfamida debe ser planteada en la toma de 

decisiones, principalmente si hay presencia de fibrosis pulmonar o 

esclerodermia difusa temprana, y considerar la utilización de otros 

agentes terapéuticos, tales como micofenolato de mofetilo y rituximab, 

que pueden ser menos tóxicos. La azatioprina es una terapia 

alternativa o de mantenimiento todavía en uso en ES con fibrosis 

pulmonar. El metotrexato es beneficioso cuando hay solapamiento 

con miositis o artritis, y los corticosteroides en dosis bajas se utilizan 

en combinación con otros inmunosupresores, en algunos contextos. 

La hidroxicloroquina puede ser una terapia útil para los síntomas de 

la piel y las articulaciones que no justifican una inmunosupresión más 

fuerte. Investigaciones preclínicas sugieren que el tocilizumab en ESI 

promete buenos resultados. 21, 25, 26 
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Terapias vasculares se utilizan en todos los contextos de 

enfermedades como FeR. Los bloqueadores de angiotensina II son 

fármacos de primera línea de terapia, junto a otros vasodilatadores 

tales como los bloqueantes de canales de calcio, agentes anti-

plaquetarios e inhibidores selectivos de la recaptación de serotonina 

(ISRS) en algunos pacientes. La terapia con prostaciclina intravenosa, 

tales como iloprost, se reserva para la enfermedad severa, incluyendo 

ulceración digital y afectación de miocardio. Bosentan, un receptor 

antagonista de endotelina, puede prevenir el desarrollo de nuevas 

úlceras isquémicas digitales en ES. El sildenafil y otros inhibidores de 

la  fosfodiesterasa 5 (PDE5) pueden ser útiles para las úlceras 

digitales refractarias. La simpatectomía digital se considera preferible 

a otras intervenciones quirúrgicas, tales como simpatectomía lumbar 

o cervical. Otra área de avance importante es en el manejo de HAP. 

En las nuevas terapias se incluyen análogos de la prostaciclina, 

antagonistas del receptor de endotelina e inhibidores de la  

fosfodiesterasa 5 (PDE5). Actualmente se encuentra bien establecido 

que un tratamiento agresivo de la crisis renal hipertensiva 

esclerodérmica puede reducir sustancialmente la mortalidad precoz. 

El diagnóstico y tratamiento precoz sigue siendo esencial ya que no 

hay evidencia firme de que los fármacos son una herramienta efectiva 

en el manejo de la crisis renal hipertensiva esclerodérmica. 21, 27, 28, 29  

La terapia anti-fibrótica es actualmente insuficiente. Un agente ideal 

sería un antagonista no peptídico de los activadores de los 

fibroblastos en ES. Tales enfoques en alguna manera se encuentran 

a punto de realizarse en la actualidad; se han reportado ensayos 

utilizando anticuerpos frente a las principales citoquinas 

transformadoras del factor profibrótico de crecimiento-β. Inhibidores 

de la bomba de protones generalmente alivian los síntomas de 

esofagitis por reflujo en la ES. El retraso del vaciado gástrico se puede 

tratar con el uso de los antagonistas de receptores de dopamina, tales 

como la metoclopramida o domperidona. Antibióticos de amplio 
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espectro a menudo pueden reducir los síntomas de sobrecrecimiento 

bacteriano intestinal, como diarrea, distención post-prandial y mala 

absorción. 21, 30  

8. Esclerosis sistémica y el corazón  

La afectación cardíaca en pacientes con ES puede ser primaria o 

secundaria a otras complicaciones de la propia enfermedad. La 

afección cardiaca primaria cuando es clínicamente evidente es 

considerada un factor de mal pronóstico causando alrededor del 20% 

de la mortalidad en estos pacientes. La ES puede involucrar a todas 

las estructuras cardíacas (endocardio, miocardio y pericardio), e 

incluso provocar un derrame pericárdico, arritmias ventriculares, 

defectos en el sistema de conducción, isquemia de miocardio y falla 

cardiaca. El deterioro vascular funcional y estructural que afecta a la 

microcirculación parece ser la causa de fibrosis miocárdica 

irreversible resultante de la isquemia focal continua. La disfunción 

diastólica del ventrículo izquierdo (VI) es un signo de participación de 

la ES en el miocardio. Cuando existen parámetros hemodinámicos 

alterados en la función del ventrículo derecho (VD), éstos son 

considerados predictores de mal pronóstico en pacientes con ES. La 

participación del VD en la ES generalmente se relaciona con el inicio 

de HAP. Se ha demostrado que existe una correlación entre el 

aumento de la presión sistólica de la arteria pulmonar y la disfunción 

diastólica del VD, la cual puede evidenciarse de forma temprana. Sin 

embargo, la disfunción sistólica del VD se manifiesta a través del 

tiempo como consecuencia del deterioro miocárdico progresivo 

causado por HAP, trastornos de microcirculación (infartos) y fibrosis 

miocárdica. 31, 32, 33  

8.1 Hipertensión arterial pulmonar 

La HAP es una de las manifestaciones viscerales más graves de la 

ES. Entre las enfermedades del tejido conjuntivo (ETC) que pueden 
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presentar HAP, la ES se sitúa en primer lugar y con una considerable 

diferencia respecto al resto de las colagenopatías. La HAP se puede 

presentar tanto en la forma limitada como en la difusa, siendo mucho 

más frecuente en la primera y causando afectación del corazón 

derecho. En los registros de pacientes con ETC y HAP, la ES ocupa 

cerca de un 65% de los casos. Y a su vez, la prevalencia de HAP en 

los enfermos con ES se cifra en alrededor del 10-12%, con solo un 

discreto predominio de la forma limitada sobre la difusa. 34, 35, 36 

El aumento de la presión arterial pulmonar (PAP) es causado por la 

elevación lenta y gradual de las resistencias vasculares pulmonares. 

Los mecanismos patogénicos principales son la desregulación de 

células endoteliales, vasoconstricción, remodelación de la pared 

vascular y trombosis in situ. La disfunción endotelial es causada por 

cambios bioquímicos (hipoxia, acidosis, mediadores inflamatorios) y 

anomalías mecánicas (aumento de la tensión en las paredes de los 

vasos), lo que conlleva de manera secundaria a un aumento de la 

presión telediastólica del VD, remodelación cardiaca, insuficiencia 

ventricular (falla cardiaca)  y daño miocárdico irreversible con el correr 

del tiempo. 34, 37 

La HAP en la ES forma parte del grupo 1 de la clasificación de HAP, 

pero puede también tener su expresión en forma de enfermedad 

pulmonar venooclusiva, secundaria a cardiopatía del corazón 

izquierdo, en relación con la enfermedad pulmonar intersticial difusa 

(EPID) y, más raramente, como HAP por enfermedad tromboembólica 

crónica (ver tabla 3). 34, 38 

Tabla 3: Clasificación de hipertensión arterial 
pulmonar  

1. Hipertensión arterial pulmonar  
1.1 Hipertensión arterial pulmonar idiopática 
1.2 Hipertensión arterial pulmonar hereditable 
1.3 Inducida por drogas o toxinas 
1.4 Asociada a: enfermedad del tejido conectivo, VIH, hipertensión 

portal, enfermedades congénitas, esquistosomiasis. 
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2. Hipertensión arterial pulmonar secundaria a enfermedades 
del corazón izquierdo 

2.1 Disfunción diastólica ventricular izquierda 
2.2 Disfunción sistólica ventricular izquierda 
2.3 Enfermedad valvular  
2.4 Cardiomiopatías congénitas 
3. Hipertensión arterial pulmonar debida a enfermedades 

pulmonares e hipoxia 
3.1 Enfermedad pulmonar obstructiva crónica  
3.2 Enfermedad pulmonar intersticial 
3.3 Otras enfermedades pulmonares con patrón obstructivo-

restrictivo mixto 
3.4 Síndrome de apnea del sueño 
3.5 Trastornos de hipoventilación alveolar 
3.6 Exposición crónica a altitudes por encima del nivel del mar 
4. Hipertensión pulmonar tromboembólica crónica (HPTEC) 
5. Hipertensión arterial pulmonar por mecanismos 

multifactoriales desconocidos 
5.1 Enfermedades hematológicas: anemia hemolítica crónica, 

síndrome mieloproliferativo, esplenectomía 
5.2 Enfermedades sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar, 

linfangioleiomiomatosis 
5.3 Trastornos metabólicos: enfermedad por almacenamiento de 

glucógeno, enfermedad de Gaucher, trastornos de la tiroides 
5.4 Otros: obstrucción tumoral, mediastinitis fibrosante, insuficiencia 

renal crónica, HAP segmentaria 
 

Las manifestaciones clínicas de los enfermos con ES-HAP, en etapas 

iniciales, son de escasa expresión sintomática. La disnea de esfuerzo 

es, en muchas ocasiones, el síntoma predominante y adquiere una 

justificada relevancia con respecto a la sospecha diagnóstica cuando 

no tiene un origen explicable. Pueden completar el resto de cortejo 

sintomático: tos,  síncope, palpitaciones y dolor torácico. 34, 39, 40, 41 

El diagnóstico se confirma mediante cateterismo del corazón derecho 

al demostrar una presión arterial pulmonar media (PAPm) ≥25mmHg 

en reposo y una presión capilar pulmonar (PCP) ≤15mmHg. Cuando 

la PCP es ≥15mmHg, el origen de la HAP deberá buscarse en una 

cardiopatía del corazón izquierdo, no infrecuente, en los enfermos con 

ES. La HAP puede ser también, secundaria a una EPID, pero en 

ocasiones se suma a la presencia de ésta, una HAP debida a lesión 

vascular primaria con una PAPm, entonces desproporcionada, en 
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relación con el grado de patrón restrictivo registrado, lo que 

ensombrece considerablemente el pronóstico del enfermo. 34 

Algunos estudios han puesto importancia en la coexistencia de 

afectación cardíaca primaria y secundaria en la ES. Informes 

recientes sugieren que no es poco común que los pacientes con ES-

HAP tengan defectos de perfusión del ventrículo izquierdo 

concomitantemente, sin que exista algún tipo de lesión anatómica en 

las arterias coronarias. La coexistencia de HAP y afección cardiaca 

directa del VI pueden explicar el aumento de morbilidad y mortalidad 

en la ES-HAP en comparación con otros tipos de HAP. 31 

8.2 Enfermedad miocárdica intrínseca: fibrosis miocárdica, 
isquemia microvascular, y disfunción ventricular izquierda 

Los vasoespasmos recurrentes, la mala reserva vasodilatadora, la 

isquemia focal, las lesiones de isquemia-reperfusión recurrente, y la 

inflamación (cuando está presente), pueden contribuir al desarrollo de 

fibrosis miocárdica y a las variadas manifestaciones clínicas de la 

enfermedad miocárdica en ES, que incluyen disfunción 

sistólica/diastólica del VI asintomática o falla cardiaca evidente. 31 

La fibrosis miocárdica en parches, distribuida en ambos ventrículos, 

es la afección típica de la ES. El hallazgo patológico característico es 

la “necrosis en banda de contracción”, que indica que el daño 

miocárdico puede deberse a espasmo vascular intermitente o 

“fenómeno de Raynaud miocárdico”, que causa eventos de isquemia-

reperfusión. El Raynaud miocárdico es diferente del Raynaud 

periférico asociado con ES, que con frecuencia se acompaña de 

estenosis de las arterias digitales pequeñas, a diferencia de lo que 

pasa en la isquemia miocárdica, en la que sólo en muy raras 

ocasiones se demuestra estenosis de las arterias pequeñas del 

corazón. 42 
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Se ha encontrado hipertrofia ventricular izquierda en ausencia de 

hipertensión arterial sistémica (HAS), por medio de ecocardiografía, 

en pacientes con ES. Los estudios de autopsia han demostrado un 

porcentaje variable de hipertrofia ventricular, pero en estos estudios 

es difícil descartar la sobrecarga por hipertensión sistémica o 

pulmonar como factor contribuyente. En la ES, el músculo normal es 

destruido y remplazado por fibrosis, a diferencia de los procesos 

infiltrativos como la amiloidosis y la hemocromatosis, en los que se 

produce un excesivo depósito de colágeno en el músculo cardíaco 

normal. Por lo tanto, el grado de hipertrofia es menor en la ES. Otras 

consecuencias de la fibrosis miocárdica son las disfunciones sistólica 

y diastólica. La insuficiencia cardíaca congestiva izquierda ocurre en 

menos del 5% de los pacientes con ES avanzada. La disfunción 

sistólica es asintomática en la mayoría de los casos. 42, 43, 44   

Los estudios que utilizaron ventriculografía con marcadores nucleares 

encontraron que sólo el 11% de los pacientes tenían baja la fracción 

de eyección ventricular izquierda en reposo. Sin embargo, con el 

ejercicio las respuestas anormales se observan hasta en el 46% de 

los casos. Hegedus y Czirjak realizaron un análisis segmentario de la 

movilidad de la pared ventricular izquierda en 80 pacientes con ES por 

medio de ecocardiografía. Encontraron hipocinesia de la pared en 18 

(31.6%) de 57 pacientes con ES limitada y en 5 (21.7%) de 23 

pacientes con ES difusa. La disfunción diastólica ocurre en fases más 

tempranas que la disfunción sistólica y es una anormalidad muy tenue 

de la función ventricular. 42, 45 Valentini et al. encontraron por 

ecocardiografía y angiografía cardíaca, disfunción diastólica del 

ventrículo izquierdo (DDVI) en 10 (40%) de 24 pacientes con ES. La 

reserva funcional cardíaca estuvo disminuida en 8 de estos pacientes 

y en sólo 2 de los 14 que tenían llenado ventricular normal. Se 

concluyó que la DDVI en la ES puede depender de fibrosis y/o 

isquemia miocárdicas. 42, 46 Armstrong et al. evaluaron a 35 pacientes 

con ES y a 35 controles con ecocardiografía transtorácica. 
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Encontraron en los pacientes aumento de tamaño de la aurícula 

izquierda (AI) y prolongación del tiempo de desaceleración mitral, lo 

que indica una función diastólica anormal, con tamaño y función 

sistólica del ventrículo izquierdo (VI) normales. Estas alteraciones 

fueron independientes de otros factores, por lo que se concluyó que 

se debieron a daño miocárdico por ES. La DDVI se correlacionó con 

la duración del fenómeno de Raynaud. 42, 47 En contraste, el estudio 

de Aguglia et al. concluyó que la ES no parece causar anormalidades 

diastólicas primarias, puesto que la DDVI se encontró sólo en los 

pacientes que tenían otras condiciones que podrían afectar a la 

función diastólica (hipertensión arterial sistémica y/o pulmonar, 

hipertrofia ventricular, enfermedad pericárdica, disfunción sistólica, 

enfermedad valvular cardíaca o enfermedad coronaria). 42, 48 Sin 

embargo, otros estudios han mostrado que la DDVI refleja la afección 

del miocardio por la ES. Maione et al. evaluaron a 77 pacientes con 

ES y a 45 controles, y encontraron una prevalencia de  DDVI del 

29.8% (23 pacientes). Esta alteración fue independiente de otras 

causas. El seguimiento a largo plazo demostró que la DDVI es 

progresiva y precede a la aparición del remodelado, por lo que es 

mucho más temprana que las alteraciones de la función sistólica. 42, 49 

Los infartos de miocardio (IM) son raros en la ES; sin embargo, se han 

informado en pacientes con arterias coronarias normales. Bulkley et 

al. encontraron, en un estudio de autopsia de 52 pacientes, 9 casos 

con IM y arterias coronarias normales. Se presentó muerte súbita en 

8 de los pacientes y 7 de éstos tenían necrosis en banda de 

contracción. La importancia de la microcirculación miocárdica en el 

desarrollo de fibrosis en la ES se basa en la presencia frecuente de 

defectos en la perfusión de talio. 42, 50 Follansbee et al. demostraron 

angiografías normales en 7 pacientes con defectos de la perfusión 

inducidos por el ejercicio. La resistencia anormal al flujo, en la 

microcirculación o el intersticio miocárdico podría ser la causa de la 

perfusión anormal. 42, 51 La presencia de un posible espasmo coronario 
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inducido por el frío ha sido investigado por diversos autores en la ES. 

Se han encontrado defectos en la perfusión inducidos por el frío en el 

40-57% de los pacientes estudiados. Por otro lado, se han encontrado 

alteraciones de la movilidad de la pared ventricular inducidas por el 

frío en el 22-92% de los pacientes. 42 Sin embargo, Colfer et al. 

encontraron un aumento no significativo en el flujo sanguíneo 

coronario en 5 pacientes con ES y en 5 controles, después de la 

inmersión de la mano en agua con hielo, lo cual no respalda la 

hipótesis de que la vasoconstricción por frío causa un aumento 

anormal en el tono vasomotor coronario o una disminución absoluta 

en el flujo sanguíneo coronario en los pacientes con ES. 42, 52 Kahan 

et al. encontraron, por medio de cateterismo, flujo sanguíneo normal 

del seno coronario, pero reserva vasodilatadora coronaria muy 

disminuida en pacientes con ES, obtenida con la máxima 

vasodilatación farmacológica, lo cual se debió probablemente a 

fibrosis del miocardio y de los vasos pequeños. 42, 53 

Puede presentarse también miocarditis aguda o miopericarditis con 

una rápida disminución de la fracción de eyección del ventrículo 

izquierdo; insuficiencia cardíaca crónica con fracción de eyección 

reducida; o insuficiencia cardíaca crónica con fracción de eyección 

conservada, cada una con diferentes opciones de tratamiento. 31, 42 

Los efectos beneficiosos de los vasodilatadores, tales como 

bloqueadores de los canales de calcio principalmente del tipo 

dihidropiridínicos, inhibidores de la enzima convertidora de la 

angiotensina (IECA), y los antagonistas de los receptores de 

endotelina se han demostrado beneficiosos en los pacientes con ES. 
31 

8.3 Disfunción ventricular derecha 

La función normal del VD es muy compleja y depende de múltiples 

factores. El VD se encuentra compuesto por una cámara de entrada, 
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un ápice muscular trabeculado y un cono de pared lisa o tracto de 

salida. Adopta una forma de “media luna” que se forma debido a sus 

presiones más bajas, paredes más delgadas y mayor capacidad de 

distensibilidad en comparación al VI. 54 

La función sistólica del VD depende de una contractilidad adecuada. 

Sin embargo, tanto la contractilidad y la función sistólica global 

también varían con la precarga, la poscarga y la frecuencia cardíaca. 

La estructura anatómica del VD, incluida la configuración del tabique 

en cada punto durante la sístole, el grado de hipertrofia, el cambio en 

la forma de la pared libre del ventrículo mientras el mismo se dilata, el 

grado de regurgitación tricuspídea y el tiempo de contracción debido 

a la asincronía eléctrica, también influyen en el rendimiento del VD 

como una unidad. 54  

La función diastólica es igualmente compleja. La rigidez del VD 

depende de la presión hidráulica en la arteria coronaria derecha (por 

lo tanto de la presión arterial sistémica), del volumen sistólico final y 

grado de fibrosis en el miocardio. La función diastólica dependerá 

además de la función atrial derecha y su capacidad de respuesta ante 

una presión telediastólica aumentada del VD en presencia de HAP.  

El volumen diastólico del ventrículo izquierdo y la presión 

intrapericárdica también pueden afectar la estructura y la función del 

VD mediante la limitación de volumen (y por tanto el porcentaje de 

estiramiento del sarcómero). Del mismo modo, un VD marcadamente 

dilatado puede reducir el llenado ventricular izquierdo. 54, 55 

Un VD sano es capaz de tolerar el mismo volumen sistólico que el VI 

a pesar de tener paredes más delgadas y menos masa muscular. Esto 

se logra en circunstancias normales, ya que la poscarga del VD se 

mantiene baja. Cuando la poscarga aumenta súbitamente, como por 

ejemplo en una embolia pulmonar aguda, el VD comienza a claudicar 

ya que no se encuentra capacitado para manejar resistencias 

excesivamente elevadas, pudiéndose argumentar que el grado de 
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disfunción del VD es más o menos proporcional al grado de 

obstrucción vascular pulmonar.  En contraste, la respuesta del VD a 

un aumento progresivo en la poscarga a largo plazo, es más variable 

y puede diferir por el tipo, la rapidez de inicio y gravedad de la HAP. 

Como resultado de esta variabilidad en la adaptación del VD, algunos 

pacientes con hipertensión arterial pulmonar idiopática, y muchos 

pacientes con HAP asociada a  una cardiopatía congénita, pueden 

mantener la función normal del VD, durante años, a pesar de que la 

presiones en el sistema derecho se igualen a las presiones arteriales 

sistémicas. La HAP conduce a un aumento de la tensión de la pared 

del VD, posteriormente esto lleva a una dilatación e hipertrofia de sus 

paredes. Estos cambios hacen que el VD se convierta cada vez más 

esférico, con aplanamiento del tabique interventricular, llevándolo a 

una disfunción progresiva. Además de la reducción de la función 

sistólica del VD, los problemas que puedan ocurrir con la HAP, en 

algunos casos, incluyen problemas de llenado del VI por desviación 

del tabique interventricular y asincronía ventricular causada por el 

tiempo de contracción prolongado del VD y potencialmente, un 

desequilibrio en el suministro de oxígeno al miocardio. 54, 56, 57 

Varios estudios han demostrado que las alteraciones primarias de la 

función del VD en la ES, pueden presentarse independientemente a 

la hipertensión pulmonar. Un estudio realizado por Meune et al., se 

centró en la función cardíaca en 42 pacientes con ES y presión arterial 

pulmonar normal, con menos de 5 años de duración de la enfermedad, 

en comparación con los controles. Se utilizaron radionúclidos 

(medicina nuclear) para valorar la función ventricular. Como resultado 

se obtuvo que la fracción de eyección del VD estaba reducida 

(presente en más de un tercio de los pacientes) correlacionada tanto 

con la fracción de eyección  del VI, mientras que no se encontró 

correlación con un deterioro de la función pulmonar o de la presión 

arterial pulmonar, lo que sugiere la participación de miocardio 

intrínseco en estos pacientes. El estudio de la función diastólica del 
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VD también ha arrojado anormalidades. 42, 58 Giunta et al. evaluaron a 

77 pacientes con ES (23 con la variedad limitada, 38 con la intermedia 

y 16 con la difusa), y a 36 controles, por medio de ecocardiograma. 

No hubo diferencias en las medidas de las cámaras cardíacas ni en 

los índices marcadores de la función sistólica. Se detectó disfunción 

diastólica del VD (DDVD) en 31 (40%) de los pacientes. No hubo 

diferencias entre las variedades de ES. De estos 31 pacientes, 20 

tenían un llenado anormal del VI. La DDVD se correlacionó tanto con 

la presión pulmonar sistólica como con las alteraciones de llenado del 

VI. 42, 59 Lindquist et al. estudiaron la función cardíaca de 26 pacientes 

con ES y de 25 controles, por medio de ecocardiograma Doppler, que 

incluía imagen tisular Doppler. El grosor de la pared libre del VD y el 

área sistólica de la aurícula derecha (AD) estuvieron aumentados en 

forma significativa en los pacientes. Hubo DDVD y disminución del 

tiempo de aceleración de la arteria pulmonar en los pacientes. Estos 

hallazgos parecen ser marcadores tempranos de alteraciones del VD, 

que suceden probablemente en respuesta a HAP intermitente. 42, 60 

Pigatto et al. comprobaron que el ecocardiograma tridimensional (3D) 

y la ecocardiografía bidimensional (2D) permitieron detectar 

alteraciones morfológicas y funcionales del VD en un grupo de 

pacientes con ES sin signos clínicos de enfermedad cardíaca y sin 

HAP. 61 Matias et al. realizaron ecocardiografía con técnica 2D del VD 

a los pacientes con ES; encontrando paradójicamente un aumento del 

strain miocárdico longitudinal de la porción basal de la pared libre del 

VD. 62 

Se puede concluir que existen alteraciones del VD en pacientes con 

ES, y la detección y el tratamiento oportuno de estas alteraciones son 

muy importantes. Los objetivos fisiológicos del tratamiento de la 

disfunción ventricular derecha incluyen la optimización de la precarga, 

la poscarga y la contractilidad. La restricción de sodio y líquidos, así 

como un uso juicioso de diuréticos, ayuda a optimizar la precarga del 

VD. El tratamiento farmacológico puede estar indicado según la 
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etiología de la disfunción ventricular, en el caso de ser secundario a 

HAP, se valora el uso de anticoagulación, digital, diuréticos, 

prostanoides, inhibidores de la fosfodiesterasa 5 (PDE5) y 

bloqueadores de los receptores de endotelina.54  

8.4 Enfermedad pericárdica 

Los pacientes con ES pueden desarrollar una serie de complicaciones 

debido a la enfermedad pericárdica, incluyendo pericarditis aguda, 

derrame pericárdico, taponamiento cardiaco y pericarditis constrictiva. 
31, 63 

El derrame pericárdico es común en la ES y, a menudo asintomático. 

En autopsias, la prevalencia de participación pericárdica se ha 

reportado en un 78% de los casos; sin embargo, clínicamente la 

enfermedad pericárdica sintomática sólo está presente en 5-16%. 

Cuando la enfermedad pericárdica está presente, puede causar una 

considerable morbilidad en este grupo de pacientes. 31, 64 

Algunos investigadores encontraron que el taponamiento cardíaco es 

una complicación poco frecuente de la ES, que la HAP es un 

importante factor de riesgo y que cuando un derrame pericárdico 

significativo presenta alteración hemodinámica en el paciente con ES-

HAP, el pronóstico es malo. En esta  situación, se opta por la 

estabilización de la función ventricular derecha con vasodilatadores 

pulmonares, seguido de la pericardiocentesis cautelosa sólo cuando 

sea absolutamente necesario. 31 

El diagnóstico de pericarditis constrictiva, y su diferenciación de la 

miocardiopatía restrictiva, puede ser un reto, especialmente en el 

paciente con ES en donde los procesos fisiopatológicos pueden 

coexistir. 31, 65  

8.5 Trastornos en el sistema de conducción
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La fibrosis del sistema de conducción puede ocurrir en la ES, y su 

relación con la fibrosis miocárdica es variable. Cuando la fibrosis del 

sistema de conducción se produce, lo más comúnmente que involucra 

es el nodo sinusal, si bien las anomalías del sistema de conducción 

en la ES raramente producen síntomas, estos pacientes pueden 

desarrollar palpitaciones, síncope, e incluso muerte súbita. Las 

alteraciones electrocardiográficas son predictivas de la supervivencia, 

aunque no está claro si estos cambios reflejan la carga global de 

enfermedad o podrían contribuir directamente a la morbilidad y la 

mortalidad. 31, 66 

A diferencia de la relativa baja incidencia de la enfermedad del 

sistema de conducción y bradiarritmias sintomáticas, las arritmias 

ventriculares y supraventriculares son comunes. La edad avanzada, 

el subtipo de enfermedad, y posiblemente el grado de compromiso 

pulmonar, se han asociado con la carga arrítmica. Hasta la fecha los 

reportes sobre el uso de vasodilatadores, antiarrítmicos, o dispositivos 

como marcapasos o desfibriladores en pacientes con ES son 

limitados. Recientemente en una serie de casos de 10 pacientes con 

ES, todos los cuales tenían evidencia de arritmia ventricular en un 

estudio Holter de 24 horas, fueron sometidos a colocación de 

desfibrilador automático implantable (DAI). Después de 3 años de 

seguimiento, el 30% de los pacientes tuvieron taquiarritmias 

ventriculares, las cuales fueron debidamente abortadas evidenciando 

el potencial beneficio de la implantación de dicho dispositivo para 

salvar vidas. 31, 67 

9. Métodos auxiliares de diagnóstico en afección 
cardiovascular 

Dado el mal pronóstico del compromiso cardiaco en la ES, la 

detección de la enfermedad cardíaca subclínica y evaluación 

exhaustiva de síntomas cardíacos son esenciales. Se debe investigar 

8.5 Trastornos en el sistema de conducción
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de forma intencionada la presencia de HAP y simultáneamente 

detectar el involucro cardiaco directo si es posible 31 

Los métodos auxiliares convencionales utilizados para detectar 

participación cardiaca hacen que sea posible la identificación de 

anormalidades del miocardio solamente en una etapa avanzada. Sin 

embargo en la actualidad, para la detección óptima de afección 

cardiaca directa y precoz en ES, algunos métodos auxiliares de 

diagnóstico con herramientas no convencionales posibilitan un 

diagnóstico temprano de daño miocárdico (técnicas ecocardiográficas 

con speckle-tracking, ecocardiografía 3D, resonancia magnética 

cardiaca). 31, 32 

9.1 Ecocardiografía  

Muchos pacientes con ES se someten a pruebas anuales de 

ecocardiografía para estimación de la presión sistólica de la arteria 

pulmonar con la evaluación simultánea de disfunción sistólica del 

ventrículo izquierdo y la búsqueda de derrame pericárdico. Aunque 

estas evaluaciones de rutina son importantes, varias técnicas 

ecocardiográficas más recientes, como el Doppler tisular y el strain 

bidimensional del VD, pueden ser utilizadas en todos los pacientes 

con ES, ya que la mayoría de estas medidas predicen la supervivencia 

en HAP y se relacionan directamente con la función del VD. 31, 68 

El VD juega un rol importante en la morbilidad y mortalidad de los 

pacientes que se presentan con signos y síntomas de enfermedad 

cardiopulmonar. Sin embargo, la evaluación sistemática de la función 

cardíaca derecha no es uniformemente llevada a cabo. Esto es en 

parte debido a la enorme atención dada a la evaluación de las 

cámaras izquierdas, a la falta de familiaridad con las técnicas 

ultrasonográficas que pueden ser usadas en la obtención de 

imágenes del corazón derecho, y a la escasez de estudios en 
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ultrasonido que brinden valores normales de referencia sobre la 

función y el tamaño del corazón derecho. 54, 68 

En todos los estudios, el médico ecocardiografista tiene que examinar 

el corazón derecho usando múltiples ventanas acústicas, y el reporte 

deber ser la representación de una evaluación basada en parámetros 

cualitativos y cuantitativos. Los parámetros determinados y 

reportados deberían de incluir la medición del tamaño del VD, de la 

aurícula derecha (AD), la función sistólica del VD (al menos por uno 

de los siguientes métodos: cambio de área fraccional [CAF], onda S’, 

y la excursión sistólica del plano anular tricuspídeo [TAPSE]; con o sin 

el índice de rendimiento miocárdico del VD [IRMVD]), y la presión 

sistólica de la arteria pulmonar (PSAP) con estimación de la presión 

de la AD en base al tamaño y colapso de la vena cava inferior (VCI). 

En muchas condiciones, están indicadas mediciones adicionales tales 

como la presión diastólica de la arteria pulmonar (PDAP) y la 

evaluación de la función diastólica del VD (ver tabla 4). 31, 69   

Tabla 4:  Límites de referencia recomendados para 
las mediciones de la estructura y función de las 
cámaras derechas 

Variable Unidad Parámetro anormal 
Dimensiones 
de Cámaras  

  

Diámetro basal del 
VD cm Mayor a 4.2 

Grosor de la pared 
subcostal del VD  cm Mayor a 0.5  

Diámetro distal del 
TSVD en ECPE  cm Mayor a 2.7  

Diámetro proximal 
del TSVD en ELPE  cm Mayor a 3.3  

Dimensión mayor 
de la AD  cm Mayor a 5.3  

Dimensión menor 
de la AD  cm Mayor a 4.4  

Área telesistólica 
de la AD   cm2 Mayor a 18  

Función 
sistólica    

TAPSE cm Menor a 1.6  
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Pico de velocidad 
del Doppler 

pulsado a nivel 
anular  

cm/s  Menor a 10  

IRM por Doppler 
pulsado  -  Mayor a 0.40  

IRM por Doppler 
tisular - Mayor a 0.55 

CAF (%)  %  Menor de 35  
Función 

diastólica   

Relación E/A  - Menor a 0.8 o mayor a 
2.1  

Relación E/E’  - Mayor a 6  
Tiempo de 

desaceleración  ms  Menor a 120  

CAF, cambio de área fraccional; IRM, índice de rendimiento miocárdico; 
ECPE, eje corto paraesternal; ELPE, eje largo paraesternal; AD, 
aurícula derecha; VD, ventrículo derecho; TSVD, tracto de salida del 
ventrículo derecho; TAPSE, excursión sistólica del anillo tricuspídeo 

 

9.1.1 Dimensiones ecocardiográficas del Corazón Derecho 

Un diámetro a nivel de la base mayor a 42 mm y mayor de 35 mm a 

nivel medio indican dilatación del VD. En forma similar, si la dimensión 

longitudinal es mayor a 86 mm indica que el VD se encuentra dilatado. 
69 

9.1.2 Dimensión de la AD 

Si el área de la AD es mayor a 18 cm2 la longitud de la AD (conocida 

como la dimensión mayor) es mayor a 53 mm, y el diámetro de la AD 

(previamente descrita como la dimensión menor) es mayor a 44 mm, 

es indicativo de dilatación de la AD, al final de la diástole. 69, 70 

9.1.3 Dimensión del tracto de salida del VD (TSVD) 

Un diámetro mayor a 27 mm al final de la diástole, a nivel de la 

inserción de la válvula pulmonar (“diámetro distal”) indica dilatación 

del TSVD. 69 

9.1.4 Grosor de la pared del VD 
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Más de 5 mm de grosor indica hipertrofia del VD y puede sugerir 

sobrecarga de presión del VD en ausencia de otras patologías. 69 

9.1.5 Dimensión de la VCI 

Para mayor simpleza y uniformidad en los reportes, valores 

específicos de presión de la AD, más que rangos, deberían de ser 

usados en la determinación de la PSAP. Un diámetro de la VCI menor 

o igual a 2.1 cm que colapsa más de 50% con la inspiración, sugiere 

una presión de la AD normal de 3mm Hg (rango, 0-5 mm Hg), mientras 

que un diámetro de la VCI mayor a 2.1 cm que colapsa menos de 50% 

con la inspiración sugiere presión alta en la AD, de 15 mm Hg (rango, 

10-20 mm Hg). En escenarios en los cuales el diámetro de la VCI y su 

colapso no cumple estos intervalos cuantitativos, un valor intermedio 

de 8 mmHg (rango, 5-10 mm Hg) puede ser usado. 69 

9.1.6 Función sistólica del VD 

La determinación de la función sistólica del VD es similar a la del VI, 

aunque con un poco más de dificultad. El VD tiene fibras musculares 

circunferenciales responsables del movimiento hacia adentro, así 

como fibras longitudinales internas que se encargan de la contracción 

de la base hacia el ápex. Comparado con el VI, el acortamiento base 

a ápex asume un rol de mayor importancia en el vaciamiento del VD. 
54, 69 

La función sistólica del VD ha sido evaluada usando múltiples 

métodos, como el IRMVD, el TAPSE, el CAF VD 2D, la fracción de 

eyección (FE) 2D del VD, la FE tridimensional (3D) del VD, la 

velocidad tisular sistólica lateral del anillo tricuspídeo derivada del 

Doppler (S’), y la deformación longitudinal (strain), y la velocidad a la 

cual se produce dicha deformación (strain rate). 68, 69 

9.1.7 Disfunción diastólica del VD 
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La evaluación de la función diastólica del VD se obtiene por Doppler 

pulsado del flujo de entrada tricuspídeo, Doppler tisular del anillo 

tricuspídeo lateral, Doppler pulsado de las venas hepáticas, y 

mediciones del tamaño y colapsibilidad de la VCI. Se puede clasificar 

de la disfunción diastólica del VD en: una relación E/A tricuspídea 

menor a 0.8 sugiere relajación alterada; una relación E/A de 0.8 a 

2.1con una relación E/e’ mayor a 6 o flujo diastólico predominante en 

las venas hepáticas sugiere llenado pseudonormalizado; y una 

relación E/A mayor a 2.1 con un tiempo de deceleración menor a 120 

ms sugiere llenado restrictivo. 69 

9.1.8 Presión sistólica pulmonar/Presión sistólica del VD (PSVD) 

La velocidad de la  regurgitación tricuspidea (RT) es una estimación 

confiable de la PSAP al añadir la presión de la AD, asumiendo que no 

existe obstrucción significativa del TSVD. Se recomienda el uso de la 

presión de la AD derivada de la VCI y su colapsibilidad, más que la 

asignación arbitraria de una presión auricular derecha fija. En general, 

una velocidad de RT mayor a 2.8 a 2.9 m/s, corresponde a una PSAP 

de aproximadamente 36 mm Hg, asumiendo una presión de la AD de 

3 a 5 mm Hg, lo cual indica elevación de la presión sistólica del VD y 

de la AP. 69 

9.2 Péptidos natriuréticos  

Los biomarcadores cardíacos mejor estudiados en la ES han sido los 

péptidos natriuréticos. Hasta el momento, el BNP y NT-proBNP se han 

estudiado principalmente como biomarcadores para la identificación 

de HAP en la mayoría de los estudios de pacientes con ES. Sin 

embargo, es bien sabido que el BNP y NT-proBNP pueden aumentar 

no sólo en el contexto de la disfunción del VD (por ejemplo, en 

respuesta a hipertensión pulmonar), sino también en la disfunción 

sistólica del VI, disfunción diastólica del VI y en isquemia miocárdica. 

Por lo tanto, los péptidos natriuréticos pueden ser utilizados para la 
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afectación cardíaca en general y no simplemente para la detección de 

HAP. También es evidente que a comparación de la población 

general, umbrales más bajos para el BNP y NT-proBNP se pueden 

utilizar para indicar una posible implicación cardiovascular en el 

paciente con ES. Los niveles de BNP mayor de 60 pg / ml o NT-

proBNP mayor que 125 pg / ml, pueden ser un signo de afección 

cardiaca en pacientes con ES. Sin embargo, hay que señalar que 

tanto las condiciones cardíacas y no cardíacas pueden influir en los 

niveles de péptidos natriuréticos, y debe ser tenido en cuenta en la 

interpretación de resultados. 31, 71 

9.3 Imagen nuclear, tomografía computarizada y resonancia 
magnética 

Las técnicas de imagen nuclear como la tomografía computarizada 

por emisión de fotón único (SPECT) son actualmente el método más 

comúnmente utilizado para la detección de perfusión anormal (infarto) 

en la ES. La tomografía axial computarizada (TAC) y la resonancia 

magnética cardiaca (RMC) pueden proporcionar información valiosa 

en la afección cardiaca, y ambas proporcionan una resolución 

espacial más alta que el SPECT. La TAC de tórax (que a menudo se 

solicita para la evaluación de fibrosis pulmonar) puede proporcionar 

datos sobre el espesor pericárdico y el calcio coronario. Se ha 

demostrado en estudios recientes que los pacientes con ES son más 

propensos a tener una puntuación elevada de calcio en las arterias 

coronarias en comparación a los controles. La duración de la ES 

también se asoció con una mayor puntuación de calcio en las arterias 

coronarias. 31, 72, 73  

10. Nuevas herramientas de diagnóstico  

Nuevas herramientas de imagen pueden ser útiles para el diagnóstico 

de la enfermedad cardíaca por ES incluyendo la técnica de speckle-

tracking por ecocardiografía para la evaluación del strain miocárdico, 
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observación de imágenes difusas de fibrosis utilizando RMC para 

evaluar el grado de involucro cardíaco y la perfusión absoluta por 

RMC para detectar una isquemia coronaria microvascular. 31 

10.1 Strain y strain rate regional del VD para la medición de la 
deformación miocárdica 

El strain está definido como el porcentaje de deformación miocárdica, 

mientras que su derivada, el strain rate, representa la tasa de 

deformación del miocardio en el tiempo. El strain rate se ha 

correlacionado cercanamente con la contractilidad miocárdica en 

experimentos tanto in vitro como in vivo. 69, 74 

10.1.1 El strain unidimensional  

Es adquirido utilizando Doppler tisular, y es, consecuentemente, 

ángulo-dependiente. Es más reproducible en la vista apical de 4 

cámaras interrogando los segmentos basales y medios, y en menor 

grado, los segmentos apicales de la pared libre del VD. La evaluación, 

por lo tanto, se limita mayoritariamente al strain longitudinal. Se han 

estudiado varios algoritmos con el fin de disminuir la relación 

señal/ruido, lo que ha derivado en la utilización de varios protocolos 

para la utilización del strain y strain rate. Como resultado, los valores 

obtenidos a través de distintas plataformas de ultrasonido pueden no 

ser los mismos, lo que incrementa las dificultades en la 

reproducibilidad. 69    

Para calcular el strain, se requiere una alta velocidad de cuadros, 

idealmente más de 150 cuadros por segundo. Para hacerlo, es 

necesario estrechar la imagen del sector, enfocándose en la pared 

libre del VD. Se debe de tener cuidado en alinear el segmento en el 

centro del sector para evitar errores debido a la dependencia de 

ángulo del Doppler. Se recomienda una tolerancia máxima de 10-15° 

fuera del eje de contracción. La imagen se adquiere en modalidad de 

Doppler tisular codificado en color, y se adquieren 3 o más latidos en 
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apnea espiratoria. Posteriormente, los valores de strain y strain rate 

son obtenidos post-proceso en el equipo o en la estación de trabajo 

usando algoritmos específicos, mediante la colocación de muestras 

de volumen o regiones de interés de diferentes tamaños en la porción 

media del (los) segmento (s). Las técnicas de strain y strain rate han 

sido aplicadas en un gran número de condiciones que afectan al 

corazón derecho, incluyendo la displasia arritmogénica del VD, el 

embolismo pulmonar, la hipertensión pulmonar, el ventrículo derecho 

sistémico y la amiloidosis. 69, 75, 76, 77, 78, 79, 80 

10.1.2 El strain bidimensional (técnica de speckle-tracking) 

La medición del strain ha sido posible usando imágenes 2D, lo que ha 

resultado en la estimación del strain 2D. Esta nueva medida de la 

contractilidad regional y global utiliza el seguimiento cuadro por 

cuadro de partículas ultrasónicas en el miocardio, con un algoritmo 

que permite rastrear la localización de la partícula en imágenes 

secuenciales usando criterios de correlación y suma de diferencias 

absolutas. En una de las plataformas de ultrasonido, este proceso es 

realizado mediante el rastreo de la velocidad de vectores. 

Adicionalmente a la generación de curvas de strain en segmentos 

individuales, también existen algoritmos para obtener el promedio de 

strain de la cámara entera. Una significativa ventaja de los métodos 

de seguimiento 2D es que no son ángulo-dependientes dentro del 

plano de imagen adquirido, a pesar de que un adecuado alineamiento 

de la imagen sigue siendo importante. El strain bidimensional ha sido 

aplicado y validado en el VI, y recientemente ha sido estudiado para 

evaluar la función del VD y en pacientes con HAP. 69, 81, 82, 83, 84 

Sobre la base de la asociación entre la fibrosis cardiaca, marcadores 

de la fibrosis circulantes y la reducción de la deformidad cardiaca, el 

speckle- tracking puede ser una herramienta valiosa para la 

evaluación de la participación miocárdica preclínica en la ES. Durmus 

et al. comprobaron que la función sistólica/ diastólica ventricular 
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izquierda, la presión arterial pulmonar sistólica y las mediciones de la 

AD fueron similares en ambos grupos,  mientras que el TAPSE y la 

velocidad miocárdica sistólica máxima (S') se redujeron en pacientes 

con ES, además del strain longitudinal global de la pared libre del VD. 
31, 85 

10.2 La resonancia magnética cardiaca para imágenes de fibrosis 
difusa 

 La imagen contrastada con gadolinio se ha convertido en el estándar 

de oro para la detección y cuantificación de la fibrosis miocárdica 

focal. Sin embargo, en los pacientes con ES, la fibrosis es 

relativamente difusa y por lo tanto no puede ser detectada fácilmente 

utilizando imágenes contrastadas con gadolinio de manera tradicional, 

que se basa en la diferenciación del tejido con gadolinio (cicatriz-

fibrosis) y los tejidos adyacentes (no fibrosos). Afortunadamente, los 

recientes avances en la RMC permiten la medición de fibrosis 

miocárdica difusa utilizando una técnica de mapeo y cálculo de la 

fracción de volumen extracelular. Debido a que la fibrosis miocárdica 

tiene una fracción de volumen extracelular más grande que miocardio 

normal, se correlaciona con el grado de fibrosis difusa. Aunque esta 

técnica todavía no ha sido reportada en pacientes con ES, es probable 

que sea una herramienta de evaluación futura tanto para la detección 

de la enfermedad subclínica y respuesta a nuevas terapias. 31, 86 

10.3 La resonancia magnética cardiaca de perfusión absoluta 

Como la técnica de detección de la cicatriz miocárdica, los métodos 

tradicionales para la detección de anomalías en perfusión miocárdica 

(es decir, isquemia) también se basan en las diferencias relativas 

entre territorios miocárdicos adyacentes. Por lo tanto, las técnicas de 

perfusión disponibles en la actualidad son más útiles para enfermedad 

coronaria epicárdica focal y menos útil para la isquemia microvascular 

difusa tal como que se observa en la ES. El uso de modelos similares 
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a los utilizados para la estimación de termodilución de gasto cardiaco, 

el flujo sanguíneo miocárdico absoluto se puede calcular por RMC de 

perfusión de primer paso. La cuantificación de perfusión puede 

mejorar la detección de las limitaciones difusas en la reserva 

vasodilatadora coronaria de la ES y puede proporcionar una nueva 

manera de cuantificar su respuesta al tratamiento. 31, 87 
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IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

Los estudios histológicos detectaron una afectación del miocardio en 

hasta el 80% de los pacientes con ES, pero la evidencia clínica de la 

disfunción cardiaca solamente se reconoce en 15-25% de los casos, 

por lo que la manifestación a nivel cardiovascular tiende a ser 

infradiagnosticada. Incluso el compromiso ventricular clínicamente 

evidente puede a menudo ser subestimado debido a síntomas no 

específicos de causa no miocárdica como la fibrosis pulmonar o HAP. 

Esto podría ser fatal, porque la tasa de mortalidad de la afectación 

cardiovascular es una de las principales causas de las muertes 

relacionadas con la enfermedad (20-26%), debido principalmente a la 

insuficiencia cardíaca y arritmias. 82  
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V. JUSTIFICACION  

La ES es una enfermedad crónica, multisistémica caracterizada por 

una fibrosis tisular extensa y daño vascular, que con el tiempo puede 

conllevar a disfunción de múltiples órganos. El involucro 

cardiopulmonar es frecuentemente observado y se ha asociado a un 

peor pronóstico. En consecuencia, la identificación temprana de daño 

miocárdico en los pacientes con ES es prioritaria y se necesita de un 

enfoque diagnóstico no invasivo, sensible y específico para identificar 

a los pacientes que se beneficiarían de la intervención médica 

temprana. 

La ecocardiografía es un método auxiliar ampliamente disponible, 

seguro y rápido que ya ha demostrado capacidad para diagnosticar 

compromiso cardiovascular temprano. El speckle-tracking de dos 

dimensiones (2D) es una técnica ecocardiográfica relativamente 

nueva que evalúa el grado de deformación de la pared miocárdica, 

que traduce las alteraciones en la contractibilidad de los diferentes 

segmentos del miocardio. 72 Esta modalidad tiene una gran relevancia 

clínica y ventajas en muchas enfermedades clínicas y subclínicas 

como la hipertensión arterial, diabetes y la cardiopatía isquémica. 

También esta técnica puede utilizarse para valorar la función 

ventricular derecha. 68 La participación del VD en la ES generalmente 

se relaciona con el inicio de HAP, lo que conlleva a remodelación 

cardiaca y daño miocárdico irreversible con el correr del tiempo. Sin 

embargo, existe un porcentaje de falla cardiaca derecha intrínseca, 

que en la mayoría de los casos no se diagnostica oportunamente. El 

speckle-tracking por ecocardiografía sería una herramienta útil en la 

detección de afectación subclínica cardiaca del ventrículo derecho en 

pacientes con ES. 81 
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VI. OBJETIVOS 
 

1. Objetivo general 

1.1 Detectar alteraciones sistólicas segmentarias precoces en el 

ventrículo derecho por técnica strain bidimensional en pacientes con 

esclerosis sistémica sin hipertensión arterial pulmonar. 

2. Objetivos específicos 
2.1 Medir variables de función sistólica ventricular derecha entre 

pacientes con esclerosis sistémica y pacientes sanos.   

2.2 Identificar la presión sistólica de arteria pulmonar en pacientes con 

esclerosis sistémica.  

2.3 Determinar el strain sistólico longitudinal segmentario (basal, 

medio y apical) a partir de la deformación miocárdica de la pared 

libre del ventrículo derecho en pacientes con esclerosis sistémica. 

2.4 Definir la función de expulsión ventricular izquierda en pacientes 

con esclerosis sistémica sin hipertensión arterial pulmonar. 

2.5  Especificar la presencia de disfunción diastólica en pacientes con 

esclerosis sistémica sin hipertensión arterial pulmonar. 
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VII. HIPOTESIS 

El ecocardiograma con técnica de strain bidimensional es una 

herramienta útil para la detección temprana de disfunción sistólica 

ventricular derecha en pacientes con esclerosis sistémica sin 

hipertensión arterial pulmonar.  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 

 



43 

 

VIII. METODOLOGIA  
 

1. Tipo de estudio 

Estudio transversal, analítico, prospectivo.  

2. Universo de estudio 

Pacientes con diagnóstico de esclerosis sistémica atendidos en la 

consulta de Reumatología, y pacientes sanos que requirieron estudio 

de ecocardiografía en el mismo periodo, en el Hospital Juárez de 

México. 

3. Período 

Del 1 de Octubre de 2015 al 30 de Junio de 2016. 

4. Criterios de selección de la muestra 
4.1 Criterios de inclusión: 
4.1.1 Edad entre 30 y 60 años.  

4.1.2 Pacientes de género femenino. 

4.1.3 Pacientes atendidos en la consulta del Servicio de 

Reumatología por diagnóstico de esclerosis sistémica, de 

variedad difusa o limitada, y pacientes sanos atendidos en el 

Servicio de Ecocardiografía, de 1 de octubre de 2015 a 30 de 

junio de 2016. 

4.2 Criterios de exclusión: 
4.2.1 Pacientes con hipertensión arterial pulmonar. 

4.2.2 Pacientes con alguna enfermedad crónico-degenerativa. 

4.2.3 Pacientes con evidencia de falla ventricular izquierda. 

4.2.4 Pacientes con enfermedad coronaria conocida. 

4.2.5 Pacientes con coexistencia de otra enfermedad autoinmune.  

4.2.6 Pacientes con mala ventana miocárdica. 
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5. Análisis estadístico 

Los datos se recabaron en formato Excel (Microsoft Office 2010), y 

posteriormente se exportó al paquete estadístico STATA (versión 

12.1) para su análisis. Las variables cualitativas se expresaron en 

frecuencias y proporciones.  

Por otro lado, se comprobó la distribución normal de las variables 

cuantitativas a través de la prueba Shapiro-Wilk, y posteriormente se 

reportó medias como medida de tendencia central y desviaciones 

estándar como medida de dispersión. Se realizó t de student para 

detectar diferencias de medias entre pacientes con ES y pacientes 

sanos. Se consideró como diferencia estadísticamente significativa 

una p-valor menor a 0.05.  

6. Consideraciones éticas 

Investigación de riesgo mínimo.  

7. Variables de estudio 
7.1 Definición de variables  

Nombre de 
variable Tipo de variable Definición  

Esclerosis 
sistémica Independiente 

Pacientes diagnosticados de 
esclerosis sistémica por criterios de 
EULAR/ACR 

Alteración de la 
función sistólica 
del VD 

Dependiente 

Detrimento en los parámetros 
estandarizados para evaluación de 
función sistólica del ventrículo 
derecho (TAPSE, Onda S’, Strain 
sistólico longitudinal segmentario de 
la pared libre del VD)  
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7.2  Operacionalización de variables 

Nombre de variable Tipo de 
variable Medición Parámetro 

normal Codificación 

Edad Cuantitativa En años   

Esclerosis sistémica Nominal   0-Sin ES           
1- Con ES 

TAPSE Cuantitativa En 
milímetros >18 mm  

Onda S’ Cuantitativa 
En 

centímetro 
por segundo 

>10 cm/s  

Strain sistólico 
longitudinal de la 

porción basal de la 
pared libre del VD 

Cuantitativa En 
porcentaje <-20%  

Strain sistólico 
longitudinal de la  

porción media de la 
pared libre del VD 

Cuantitativa En 
porcentaje <-20%  

Strain sistólico 
longitudinal de la 

porción apical de la 
pared libre del VD 

Cuantitativa En 
porcentaje <-20%  

Fracción de expulsión 
sistólica del VI Cuantitativa En 

porcentaje >50%  

Alteración de la función 
diastólica del VI Nominal   

0-Sin DD del 
VI 1- Con DD 

del VI 

Presión sistólica de la 
arteria pulmonar 

 
Cuantitativa  

 

En 
milímetros 

de mercurio 

>35mmHg 
en reposo: 

HAP 
(Cálculo por 

velocidad 
de 

Insuficiencia  
Tricuspídea) 
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IX. RESULTADOS 

La edad media de la población fue de 46.5±4.6 años, con una mínima 

de 40 años y una máxima de 58 años. La mayoría de los pacientes 

con ES tuvieron más de 45 años, mientras que la mayoría de los 

pacientes sanos fueron de 40 y 45 años (ver gráfica 1). 

Gráfica 1: Edad en años. 

 

Se encontraron diferencias de medias estadísticamente significativas 

en las dos variables relacionadas a la función sistólica del ventrículo 

derecho, TAPSE y onda S’. Ambas medias fueron menores en los 

pacientes con diagnóstico de ES (ver tabla 5, gráfica 2 y gráfica 3). 

Tabla 5: Parámetros ecocardiográficos de función sistólica del 

ventrículo derecho. 

Variables ES (N=15) Sano (N=15) P-Valor 

TAPSE 20.3±1.6 23.6±3 0.001 

Onda S 11.2±1.8 13.1±1.6 0.007 
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Gráfica 2: Excursión sistólica del plano anular tricuspídeo (TAPSE).  

 

 

Gráfica 3: Velocidad tisular sistólica lateral del anillo tricuspídeo 

derivada del Doppler (Onda S’). 

 

La media de la presión sistólica de la arteria pulmonar fue de 25 

mmHg, tanto en los pacientes con ES como en los pacientes sanos 

(p=0.974). Aunque no se ha evidenciado una diferencia entre las 

medias de la PSAP, se puede apreciar que los pacientes con ES 

0

5

10

15

20

25

30

ES SANO

TAPSE

TAPSE

p = 0.001

0

2

4

6

8

10

12

14

16

ES SANO

ONDA S’

ONDA S’

p = 0.007



48 

presentaron con más frecuencia PSAP mayores a 25 mmHg (ver 
gráfica 4). 

Gráfica 4: Presión sistólica de la arteria pulmonar. 

 

No se detectaron diferencias de medias estadísticamente 

significativas de strain sistólico longitudinal segmentario (basal, medio 

y apical) de la pared libre del ventrículo derecho. No obstante, se 

obtuvieron medias de strain sistólico de la porción basal de la pared 

libre del VD menores en pacientes con ES (ver tabla 6). 

Tabla 6: Strain sistólico longitudinal segmentario de la pared libre del 

ventrículo derecho por método bidimensional (speckle-tracking). 

Variables ES (N=15) Sano (N=15) P-Valor 

Strain basal -28.4±7.6 -30.8±4.9 0.306 

Strain medio -27±7.7 -26.8±3.2 0.926 

Strain apical -23.2±5.8 -21.8±2 0.372 
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Dentro de los objetivos secundarios de esta investigación, se citaron 

la valoración de la función sistólica y diastólica del ventrículo 

izquierdo, y para esto se midió la FEVI y la variable disfunción 

diastólica del VI. En el primer caso, se demostró que los pacientes con 

ES presentaron una FEVI menor (62.3±2.8) a comparación de los 

pacientes sanos (64±8), aunque esta diferencia no fue 

estadísticamente significativa (p=0.437). Por otro lado, el 53% (8) de 

los pacientes con ES fueron diagnosticados de disfunción diastólica 

del VI durante el estudio, mientras que el grupo control mostró una 

función diastólica conservada.  
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X. DISCUSION 

La determinación de involucro miocárdico derecho mediante 

ecocardiografía se ha realizado en varios estudios 32, 62, 85, pero debido 

a la anatomía en forma de media luna y a las extensas 

trabeculaciones del VD, no existe una técnica ecocardiográfica 

“estándar de oro” que realice el diagnóstico certero de falla ventricular 

derecha. Sin embargo, múltiples métodos y parámetros 

ecocardiográficos de función miocárdica tomados en conjunto, 

pueden indicar si existe o no afectación subclínica del VD. 31, 69   

El compromiso cardiopulmonar en pacientes con ES es 

frecuentemente observado y se ha asociado a un peor pronóstico. Las 

manifestaciones cardíacas incluyen la disfunción diastólica y sistólica, 

la HAP y la insuficiencia del VD secundaria a HAP. Aunque el 

deterioro del VD se refiere en general a una mayor PSAP en pacientes 

con ES, también se ha descrito daño miocárdico intrínseco derecho 

(fibrosis miocárdica secundaria a anormalidades de isquemia-

reperfusión repetida) en pacientes sin HAP. 85  

Se reclutaron 15 casos de pacientes con diagnóstico de ES sin HAP 

y 15 controles, todos de sexo femenino, en quienes la edad media fue 

de 46.5±4.6 años, con una mínima de 40 años y una máxima de 58 

años. La mayoría de los pacientes con ES tuvieron más de 45 años, 

lo que concuerda con la literatura, siendo más frecuente esta 

patología en mujeres de edad adulta. 3, 13 

Los parámetros ecocardiográficos convencionales más comúnmente 

utilizados para valorar la función sistólica del VD son: la velocidad 

tisular sistólica lateral del anillo tricuspídeo derivada del Doppler (onda 

S’) y la excursión sistólica del plano anular tricuspídeo (TAPSE). Se 

encontraron diferencias de medias estadísticamente significativas de 

éstas dos variables. Ambas medias fueron menores en los pacientes 
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con diagnóstico de ES. Durmus et al. comprobaron que el TAPSE y la 

onda S' se redujeron significativamente en pacientes con ES. 85 

Schattke et al. también demostraron un diferencia significativa entre 

ambos grupos, obteniendo valores menores en el grupo con ES. 32 Sin 

embargo Matias et al. no lograron comprobar una diferencia 

significativa entre ambos grupos. 62 Estos datos no concuerdan con 

hallazgos de otros estudios en pacientes con ES. Sin embargo, una 

posible explicación podría deberse a que estos pacientes tuvieron una 

mínima participación intrínseca de miocardio, mayores niveles de 

PSAP y una respuesta hiperdinámica o compensatoria a estos niveles 

más altos de PSAP, precediendo al desarrollo de una disfunción 

sistólica ventricular derecha. 

Se puede apreciar que los pacientes con ES presentaron con más 

frecuencia PSAP mayores a 25 mmHg. El aumento de la presión 

arterial pulmonar es causado por la elevación lenta y gradual de las 

resistencias vasculares pulmonares. Entre las enfermedades del 

tejido conjuntivo que pueden presentar aumento de la presión arterial 

pulmonar, conllevando a HAP, la ES se sitúa en primer lugar y con 

una considerable diferencia respecto al resto de las colagenopatías. 
34, 35, 36 

En lo que respecta a la técnica ecocardiográfica con speckle-tracking, 

no se detectaron diferencias significativas entre las medias de strain 

sistólico longitudinal segmentario (basal, medio y apical) de la pared 

libre del ventrículo derecho. No obstante, se han obtenido medias de 

strain sistólico de la porción basal de la pared libre del VD menores 

en pacientes con ES, lo que concuerda con el reporte publicado por 

Schattke et al., en el cual se describe valores de strain de la porción 

basal y media de la pared libre del VD con una menor capacidad de 

deformación miocárdica que los controles. 32  Durmus et al. 

comprobaron una diferencia significativa en lo que compete al strain 

sistolico global del VD, pero no segmentario. 85 Matias et al. no 
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evidenciaron una diferencia significativa en el strain de la porción 

basal de la pared libre del VD de pacientes con ES y los controles. 62 

Estas diferencias en el strain miocárdico son probablemente 

demasiado pequeñas para ser detectadas por el programa 

ecocardiográfico, ya que se necesita un buen alineamiento de puntos 

y una buena ventana ecocardiográfica.  

Para la determinación de la fracción de expulsión del VI, se utilizó el 

cálculo por Simpson o biplano, reportándose normal en ambos 

grupos.  

La disfunción diastólica del VI podría ser una de las razones para 

desencadenar falla ventricular derecha. En este estudio se reportó 8 

pacientes con ES que presentaron disfunción diastólica del VI, 

mientras que en el grupo control no se ha evidenciado un patrón de 

disfunción diastólica. Como se ha descrito previamente, la disfunción 

diastólica ocurre en fases más tempranas que la disfunción sistólica y 

es una anormalidad muy tenue de la función ventricular. 42, 45 Durmus 

et al, no encontraron alteraciones significativas en el funcionamiento 

del VD de los pacientes con ES independientemente si los mismos 

tenían o no disfunción diastólica del VI. 85  

Sobre las limitaciones del estudio, fueron seleccionadas pacientes 

asintomáticas desde el punto de vista cardiovascular con ES, pero no 

se  especificó la duración de la enfermedad, el tratamiento o el subtipo 

de ES. A pesar de esto, estudios previos no han reportado diferencias 

significativas en lo que respecta al subtipo de ES o el tiempo de 

evolución de diagnóstico frente a la posibilidad de generar 

insuficiencia cardiaca derecha. 32, 85   

Se necesitan aún más estudios prospectivos a gran escala para 

aclarar el funcionamiento cardiaco derecho en pacientes con ES.  

 



53 

 

XI. CONCLUSIONES 

La participación del VD en la ES generalmente se relaciona con el 

inicio de HAP. Sin embargo, existe un porcentaje de falla cardiaca 

derecha intrínseca, que en la mayoría de los casos no se diagnostica 

oportunamente. 

El ecocardiograma ha logrado detectar que en pacientes con 

diagnóstico de ES, asintomáticos desde el punto de vista 

cardiovascular, y con PSAP normal, la función ventricular sistólica 

derecha se encuentra comprometida. Aunque la técnica 

ecocardiográfica con speckle-tracking no mostró diferencias de 

medias estadísticamente significativas de strain sistólico longitudinal 

segmentario (basal, medio y apical) de la pared libre del ventrículo 

derecho, los pacientes con ES presentaron valores menores de 

deformación miocárdica en la porción basal de la pared libre del VD a 

comparación del grupo control.  

Los parámetros ecocardiográficos convencionales, la velocidad tisular 

sistólica lateral del anillo tricuspídeo derivada del Doppler (onda S’) y 

la excursión sistólica del plano anular tricuspídeo (TAPSE) han 

mostrado diferencias de medias estadísticamente significativas, 

siendo éstas menores en pacientes con ES.  
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