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I. INTRODUCCION

Las enfermedades autoinmunes (EA) comprenden un grupo de patologias que tienen un origen
inmunoldgico y se manifiestan a través de inflamacién sistémica; tienen predileccion por afectar las
articulaciones, sin embargo, pueden afectar también mausculos, piel y serosas; la mayor morbilidad y
mortalidad de estas enfermedades esta dada por su afeccién al corazén, rifidn y sistema nervioso central.
La enfermedad valvular se define como el dafio en al menos una de las cuatro valvulas del corazon:
aortica, mitral, tricispide y pulmonar. Dentro de las causas primarias de enfermedad valvular se
encuentran defectos congénitos (por ejemplo valvula adrtica biclspide, tetralogia de Fallot), genéticas
(sindrome de Marfan, enfermedad de Fabry), inmunolégicas (lupus eritematoso sistémico, artritis
reumatoide, cardiopatia reumatica), relacionadas a la edad (calcificaciones), radioterapia, infecciosas

(endocarditis, absceso).

Esté descrito que la prevalencia e incidencia de la afeccion cardiovascular en enfermedad autoinmune es
importante, con afeccion valvular de aproximadamente 5%. Los estudios de prevalencia o incidencia de
algun factor de comorbilidad en una enfermedad en riesgo permiten analizar qué cuidados de atencion
deben ser incluidos dentro de su principal padecimiento. El dafio valvular en enfermedades autoinmunes
ya ha sido referido, sin embargo hay pocos estudios en México encaminados a la evaluacion especifica y

el analisis de prevalencia y riesgos de prevalencia. El objetivo fue evaluar el dafio valvular en EA.

Se trata de un estudio descriptivo, retrospectivo, cuya poblacion fueron pacientes con diagnéstico de
lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, sindrome de anticuerpos antifosfolipidos, esclerosis
sistémica y miositis inflamatoria (dermatomiositis o polimiositis), que fueron atendidos en el servicio de
ecocardiografia del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez’, durante el periodo comprendido
del 1 de enero de 2008 al 31 de diciembre de 2018.

Se describen y analizan las caracteristicas del tipo de enfermedad valvular, el sitio de afeccién, asi como
hallazgos ecocardiogréficos; también se identificaron caracteristicas demograficas clinicas y de actividad

de las EA asociadas (tiempo de evolucion de la enfermedad autoinmune, edad, sexo, residencia).



Il. MARCO TEORICO

A. ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Las enfermedades autoinmunes comprenden un grupo de patologias que tienen un origen inmunoldgico y
se manifiestan a través de inflamacion sistémica, tienen predileccion por afectar las articulaciones, sin
embargo pueden afectar también musculos, piel, las serosas; la mayor morbilidad y mortalidad de estas
enfermedades esta dada por su afeccion al corazon, rifion y sistema nervioso central(1). Dentro de las
enfermedades autoinmunes mencionaré el Lupus Eritematoso Sistémico (LES), la Artritis Reumatoide
(AR), el Sindrome de Anticuerpos Antifosfolipidos (SAAF), Esclerosis Sistémica (ES) y miopatias

inflamatorias (M), entre otras (2).

1. LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES)

El lupus es una enfermedad inflamatoria crénica con un amplio rango de presentaciones clinicas que
resultan de su efecto en multiples sistemas. Existen cuatro tipos principales de lupus: neonatal, discoide,
inducido por drogas, y lupus eritematoso sistémico (LES), que es el que afecta a la mayoria de los
pacientes(3).

La incidencia de LES varia entre los grupos étnicos, asi como la localizacién geografica, sexo y edad. Se
reporta una prevalencia de LES en la poblacién general de aproximadamente 20 a 150 casos por
100.000 personas(3).

El diagnéstico del LES se basa en 11 criterios, de los cuales se requieren 4 6 mas de estos criterios.
Estos criterios fueron publicados en 1982 por el comité de criterios diagndsticos y terapéuticos del
American College of Rheumatology(2).

Los criterios son los siguientes:

1. Erupcion malar: Eritema fijo, plano o alto, sobre las eminencias malares, que no suele afectar los
surcos nasogenianos.

2. Erupcion discoide: Placas eritematosas altas, con descamacién queratésica adherente y tapones
foliculares; puede haber cicatrices atréficas en las lesiones mas antiguas.

3. Fotosensibilidad: Erupcion cutanea a causa de una reaccion insolita a la luz solar, referida por el
paciente u observada por el médico.
Ulceras bucales: Ulceracion nasofaringea, por lo comun indolora, observada por un médico.
Arteritis: Artritis no erosiva que afecta dos o mas articulaciones periféricas, caracterizada por
dolor a la palpacién, tumefaccion o derrame.

6. Serositis:



a. Pleuritis: Claro antecedente de dolor pleuritico o frote, o signos de derrame pleural, o
bien
b. Pericarditis: comprobada por electrocardiograma o frote o signos de derrame pericardico.
7. Trastorno renal:
a. Proteinuria persistente mayor a 0,5g/dia 0 mayor de 3+ sino se ha cuantificado, o bien
b. Cilindros celulares: pueden ser de eritrocitos, hemoglobina, granulares, tubulares o
mixtos.
8. Trastorno neurolégico:
a. Convulsiones: en ausencia de tratamientos farmacoldgicos o alteraciones metabdlicas
conocidas; por ejemplo uremia, cetoacidosis, o desequilibrio electrolitico, o bien
b. Psicosis: en ausencia de tratamientos farmacolégicos o alteraciones metabdlicas
conocidas; por ejemplo uremia, cetoacidosis, o desequilibrio electrolitico.
9. Trastorno hematolégico:
a. Anemia hemolitica: con reticulocitosis, o bien
b. Leucopenia: menos de 4.000/mm3 en dos 0 en mAs ocasiones
c. Linfopenia: menos de 1.500/mm3 en dos o mas ocasiones, o bien
d. Trombocitopenia: menos de 100.000/mm3 en ausencia de farmacos que produzcan esta
alteracion.
10. Trastorno inmunitario:
a. Anti-DNA: titulo anormal de anticuerpos contra DNA nativo, o bien
b. Anti-Sm: Presencia de anticuerpos contra antigeno nuclear Sm.
c. Hallazgo positivo de Anticuerpos antifosofolipidicos (AFL) basado en:
1. Nivel sérico anormal de anticuerpos anticardiolopina IgG o IgM,
2. Resultado positivo para anticoagulante lapico utilizando un método estandar, o
3. Falso positivo en pruebas serologicas de sifilis (VDRL), que persiste por lo
menos durante 6 meses y se confirma por pruebas de Treponema pallidum o
prueba de absorcion de anticuerpo treponémico fluorescente (FTA-Abs).
11. Anticuerpo antinuclear: Un titulo anormal de ANA por inmunofluorescencia o analisis equivalente
en cualquier momento y en ausencia de medicamentos relacionados con el sindrome de lupus de

origen farmacologico(2).

a. Lupus Eritematoso Sistémico y enfermedad valvular.

El estudio ecocardiografico de enfermedad valvular asociada a LES publicado en el New England
Journal of Medicine reporté que el engrosamiento valvular fue el hallazgo méas predominante
(51%), seguido por vegetaciones (43%), regurgitacion valvular (25%) y estenosis (4%). Con
respecto a la regurgitacion mitral, la valvula mitral esta afectada en el 19%, la aortica en el 6% y
tricuspide en el 3%. Las vegetaciones estan presentes en el 32% de las valvulas mitral, en el 19%

de la vélvula adrtica, en el 3% de la valvula tricaspide y el 1% en la valvula pulmonar(4).



En un estudio de meta analisis de estudios ecocardiograficos se reportd que existe aumento del
riesgo para enfermedad valvular en pacientes con anticuerpos antifosfolipidos en pacientes con
LES, reportando en 17 estudios engrosamiento de las valvulas, en 16 estudios
vegetaciones/endocarditis de Libman - Sacks, en 21 estudios reportaron regurgitacion valvular,
en 10 estudios reportaron estenosis valvular. La valvula mas afectada fue la mitral en 19 estudios,
seguida por la adrtica en 17 estudios, la tricispide en 10 estudios y finalmente la pulmonar en 3

estudios(5).

En el estudio enfermedad valvular en LES y artropatia de Jaccoud reporté que el 15% de la
poblacién estudiada tenia enfermedad valvular; los cambios valvulares méas frecuentes fueron
insuficiencia aértica, insuficiencia mitral, estenosis adrtica, calcificacion aértica y estenosis mitral
(8.8, 8, 5.3, 3.5y 1.8% de los pacientes, respectivamente)(6).

En pacientes con LES, los estudios ecocardiograficos varian en el reporte de la frecuencia de
vegetaciones o nodulos detectados en la vélvula mitral (7% a 15%) y adrtica (3% a 19%). Ocurre
regurgitacion mitral en menos del 20% de los pacientes. El desarrollo de regurgitacién valvular

severa puede estar relacionado con niveles altos de anticuerpos Anticardiolipina 1gG(2).

2. ARTRITIS REUMATOIDE (AR)

La AR es una enfermedad autoinmune que se asocia con incapacidad progresiva, complicaciones

sistémicas, muerte temprana y costo socioeconémico(7). Es la forma mé&s comun de artritis autoinmune,

afectando a méas de 1.3 millones de personas en Estados Unidos. Aproximadamente el 75% de los

pacientes pertenecen al género femenino. Se caracteriza por dolor articular, rigidez, edema y disminucion

del movimiento articular (8).

Los criterios diagndsticos para AR propuestos por la American Rheumatism Association, de los cuales 4

de los 7 deben estar presentes para el diagnéstico definitivo, son:

1.
2.
3.

Rigidez matutina que dura al menos 1 hora por mas o igual a 6 semanas.

Artritis en 3 6 mas articulaciones por 6 6 mas semanas.

Artritis en articulaciones de la mano (interfalangica préxima, metacarpofalangica o mufieca) por 6
0 més semanas.

Artritis simétrica por 6 6 mas semanas.

NoOdulos reumatoides (nodulos subcutdneos sobre prominencias 6seas 0 en superficies
extensoras).

Presencia de factor reumatoide.

Cambios radioldgicos (erosién y/o osteopenia periarticular)(2).



a. Artritis reumatoide y enfermedad valvular
La enfermedad valvular asociada con AR se describe en estudios de patologia como nédulos
valvulares y fibrosis valvular que se puede extender hacia los anillos valvulares y aparato

subvalvular y causar insuficiencia de la valvula afectada (9).

En el estudio “Caracterizacion de la enfermedad valvular en artritis reumatoide por
ecocardiografia transesofagica y correlacion clinica”, realizado en California, Estados Unidos, se
reportd que el 59% de los pacientes con AR tienen casi exclusivamente enfermedad valvular
izquierda (97%), caracterizada por nédulos valvulares (32%), engrosamiento valvular (53%),
regurgitacién valvular (21%), y raramente estenosis valvular (3%). Con respecto a la regurgitacion
valvular, la valvula aédrtica se afecta en el 12%, la valvula mitral en el 12% y la trictspide en el 3%

de los pacientes(9).

En el estudio “Enfermedad valvular en artritis reumatoide: estudio basado en una poblacion”,
realizado en la Clinica Mayo, reporté que la incidencia acumulada de cualquier grado de
regurgitacion mitral (24.6%) y regurgitacion tricuspidea (23.1%) era significativamente mayor en
paciente con AR que en los paciente sin la enfermedad. Dentro de los factores asociados a la
aparicién de enfermedad valvular en pacientes con AR se encontré la edad, fibrilacién atrial,
evento cerebral vascular, enfermedad coronaria. Las erosiones articulares se asociaron con

riesgo reducido de enfermedad valvular(10).

La Asociacién Americana de Cardiologia reporta que la regurgitacion mitral fue detectada en 80%
de 30 pacientes con diagnéstico de AR que fueron sometidos a ecocardiograma transesofagico,

sin embargo la severidad de la regurgitacion no fue reportada(2)

3. SINDROME DE ANTICUERPO ANTIFOSFOLIPIDO (SAAF)

El SAAF es una enfermedad autoinmune sistémica definida por eventos trombéticos u obstétricos que

ocurren en pacientes con anticuerpos antifosfolipidos persistentes en una 0 mas ocasiones al menos con

12 semanas de diferencia(11, 12).

El SAAF es mas frecuente en mujeres que en hombres, con una relacién 4:1, y se presenta

principalmente en pacientes jovenes (entre los 20 y 40 afios), sin embargo se puede presentar en todas
las edades(13).

La enfermedad valvular en paciente con anticuerpos antifosfolipidos se define por la presencia de

lesiones valvulares (engrosamiento global > 3 mm, engrosamiento localizado que involucre la porcién

proximal o media de la valva, o nddulos irregulares o vegetaciones en la porcion final de la valva,
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conocida como endocarditis de Libman-Sacks), y/o disfuncion valvular moderada a severa (regurgitacion,

estenosis) en ausencia de historia de fiebre reuméatica y endocarditis infecciosa(12).

El diagnéstico de clasificacién debe ser evitado si entre la manifestacion clinica y el test de laboratorio

existe una separacion menor de 12 semanas o mayor de 5 afios (13).

Para su cumplimiento diagndstico debe estar presente un criterio clinico y uno de laboratorio:

a) Criterios clinicos:

a.

Uno o mas episodios clinicos de trombosis venosa y/o arterial y/o de pequefios vasos en
cualquier tejido u 6érgano, demostrada por técnicas de imagen o histoldgicas (trombosis
sin vasculitis). Las trombosis venosas superficiales quedan excluidas como criterio
diagndstico.
Historia obstétrica caracterizada por:
i. Una o més muertes fetales (>10 semanas de gestacion), sin explicacion
alternativa, con morfologia fetal normal por ecografia o0 examen directo y/o
ii. Uno o mas nacimientos prematuros (menores de 34 semanas) de un neonato
morfolégicamente normal, debidos a preeclampsia grave, eclampsia o
insuficiencia placentaria y/o
iii. Tres o mas abortos inexplicados consecutivos (menor a 10 semanas de
gestacion), una vez excluidas otras causas d

iv. e abortos (hormonales, cromosémicas o anatdmicas, maternas y paternas).

b) Criterios de laboratorio:

a.

Anticoagulante lapico (AL) positivo en plasma, determinado en dos o mas ocasiones con
12 semanas o0 més de diferencia entre estas dos determinaciones.

Anticuerpos anticardiolipina (AAC) positivos en suero o plasma, a titulo medio o alto (> 40
GPL o MPL o > del percentil 99), de los isotipos Ig G y/o Ig M, determinados en dos o
mas ocasiones con 12 semanas 0 mas de diferencia entre estas dos determinaciones.
Deben ser medidos por un método de ELISA estandarizado para anticuerpos
anticardiolipina dependientes de R2Gl.

Anticuerpos anti-R2GPI de los isotipos Ig G y/o Ig M en suero o plasma, presentes en dos
0 mas ocasiones, separadas al menos 12 semanas, determinados por un test de ELISA,

de acuerdo a los procedimientos recomendados(13).

a. Sindrome de anticuerpo antifosfolipido y enfermedad valvular.

La enfermedad valvular es la afeccion cardiaca mas frecuente en los pacientes con anticuerpos

antifosfolipidos positivos, aun en ausencia del sindrome. La valvula mitral es la mas cominmente

afectada (63%), seguida de la aértica (32%) y tricuspidea (8%). La lesién ecocardiografica méas

comun es el engrosamiento focal o difuso (40 - 60%). Las vegetaciones se encuentran en 10 -
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40% de los pacientes, en la valvula mitral generalmente se forman en la superficie atrial,

mientras que en la adrtica se han descrito en la superficie ventricular y en la vascular(14).

En un estudio realizado en Argentina, se reporté que la prevalencia de lesién valvular en
pacientes con SAAF fue del 40.9%, 77.7% tenian regurgitacion mitral, 14.8% presentaron
engrosamiento valvular y 7.4% tenian insuficiencia adrtica. Las caracteristicas clinicas que se
relacionaron con la enfermedad valvular fueron trombosis arterial, hipertensién, trombocitopenia,

hiperfibrinogenemia, dislipidemia y livido reticularis (15).

4. ESCLEROSIS SISTEMICA (ES)

La ES se trata de una enfermedad autoinmune sistémica, caracterizada por fibrosis de tejido secundario a
la acumulaciéon excesiva de colageno y otras proteinas de la matriz extracelular. Su fisiopatologia

involucra anormalidades microvasculares, isquemia secundaria y reaccion fibroblastica exagerada(2).

Para la clasificacion de un paciente como esclerosis sistémica se precisa el criterio mayor o, al menos,
dos menores de los siguientes (sensibilidad: 97%; especificidad: 98%)(16):
a) Criterio mayor:
a. Esclerodermia proximal: engrosamiento, tensién e induracion de la piel proximal a las
articulaciones metacarpofalangicas o metatarsofalangicas.
b) Criterios menores:
a. Esclerodactilia: cambios limitados a dedos.
b. Lesiones digitales isquémicas: cicatrices puntiformes o pérdida de sustancia en los
pulpejos.
c. Fibrosis pulmonar bibasal. Estos cambios no pueden ser atribuidos a alguna enfermedad
pulmonar primaria(16).

a. Esclerosis sistémicay enfermedad valvular.

La ES puede presentar dafio cardiaco como fibrosis del sistema de conduccion eléctrica, fibrosis
pericardica, y menos frecuentemente, enfermedad valvular. Las vegetaciones valvulares son
consideradas una rara manifestacion de la ES, sin embargo dichas lesiones fueron encontradas
en 5 de 28 autopsias de casos de ES, incluyendo compromiso de cuerdas tendinosas, o valvula
aortica. También se han descrito engrosamiento nodular de las vélvulas mitral y aértica, con

regurgitacion adrtica y prolapso mitral(17).

Se demostré que los pacientes con ES tienen una prevalencia mas alta de regurgitacion adrtica
(18%), que los predispone a regurgitacion mitral; sin embargo las regurgitaciones valvulares

estan asociadas a edad(18). La estenosis mitral es muy rara en pacientes con ES(19).
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Existe muy poca informacién sobre la enfermedad valvular en ES, sin embargo estudios previos
han descrito que el engrosamiento nodular de la valvula mitral fue evidenciado en el 38% de
autopsias de sujetos con ES. Se evidencié el acortamiento de las cuerdas tendinosas de la
valvula mitral, asi como vegetaciones en la valvula mitral y tricispide en algunas autopsias. Se ha

observado también prolapso de la valvula mitral(19).

5. MIOPATIAS INFLAMATORIAS (M)

Las MI se refieren a un conjunto de enfermedades reumatologicas autoinmunes sistémicas que se
definen debilidad muscular crénica, fatiga muscular o infiltracion celular mononuclear en el masculo
esquelético. Hay varios subtipos de MI, incluyendo polimiositis, dermatomiositis, miositis juvenil, miositis

amiopatica, y miositis de cuerpos de inclusion(20).

Para el diagnéstico de polimiositis y dermatomiositis se utilizan los criterios modificados de Bohan y
Peter:
a) Criterios individuales:
a. Debilidad muscular proximal simétrica.
b. Evidencia de miositis en biopsia de musculo.
c. Aumento sérico de las enzimas musculares esqueléticas.
d. Patrén electromiografico caracteristico.
e. Rash tipico de dermatomiositis.
b) Criterios diagnésticos:
a. Polimiositis
i. Definitivo: Todos los criterios de a - d.
ii. Probable: Tres de cualquiera de los criterios de a - d.
iii. Posible: Dos de cualquiera de los criterios de a - d.
b. Dermatomiositis.
i. Definitivo: Criterio e. mas tres de los criterios a -d.
ii. Probable: Criterio e. mas 2 de los criterios a - d.

iii. Posible: Criterio e. mas 1 de los criterios a — d(20)

a. Miopatias inflamatorias y enfermedad valvular
Con respecto a las miopatias inflamatorias, se ha demostrado que el compromiso cardiaco se
asocia con peor prongstico y representa la causa mas frecuente de mortalidad (20%), relacionada

con falla cardiaca, enfermedad coronaria, miocarditis y arritmias(21).

En el caso de la polimiositis las anomalias ecocardiograficas varian de 12 - 64% e incluyen

dilatacion de cavidades izquierdas (8-12%), valvulopatia (7-23%) como prolapso mitral, estenosis
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o insuficiencia aértica y mitral, y derrame pericardico (8-66%) que suele ser pequefio y sin

repercusion hemodinamica(20, 21).

En un estudio realizado en Holanda, en donde se evalué la prevalencia de afeccién cardiaca en
pacientes con miositis de cuerpos de inclusion esporadica, reportaron que la mayoria de los
pacientes tenian funcién valvular normal, sin embargo se encontr6 de manera infrecuente
regurgitacion mitral leve (14%), regurgitacion adrtica leve (16%) y regurgitacion tricuspidea leve
(2%)(22).

B. INDICES DE ACTIVIDAD DE ENFERMEDADES AUTOINMUNES

El indice de actividad se define como el grado de afecciéon de una enfermedad autoinmune en cualquier
momento determinado, y que puede variar desde la remision o actividad minima o nula, hasta el grado de

actividad grave que pone en riesgo la vida del paciente(23).

A continuacion se presentan indices de actividad para una de las enfermedades autoinmunes antes

presentadas.

1. INDICE DE ACTIVIDAD LUPICA - SLEDAI (Lupus Erythematosus Activity Index)

El SLEDAI es un instrumento utilizado para evaluar la actividad del LES. Incluye la revision de diversos
sistemas en el examen fisico del paciente. Se identifican los hallazgos positivos en cada aspecto y se
otorga una puntuacién establecida; ésta se sumara y se clasificar4 al paciente en actividad leve o en
remision, moderada y severa (26). La puntuacién va de 0 a 105; sin embargo, la manifestacién uno de
seis sintomas mayores, se catalogara automaticamente como actividad severa, aunque esta puntuacién

sea baja y los sintomas restantes se ubiquen en categorias mas bajas(23)

En el anexo se presentan los parametros que se evaltan en el SLEDAI

2. INDICE DE ACTIVIDAD DE ARTRITIS REUMATOIDE - DAS 28 (Disease Activity Score)

El DAS es un instrumento utilizado para evaluar la actividad de la AR. Originalmente el DAS incluia la
evaluacion de 44 articulaciones, sin embargo el DAS 28 es un DAS moadificado, e incluye la evaluacién de
28 articulaciones dolorosas (NAD 28) y articulaciones tumefactas (NAT 28). Ademas incluye la

evaluacion global de la enfermedad por el paciente (EGP) y la velocidad de sedimentacion globular
(VSG).
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Se calcula mediante la siguiente formula matematica(24):
DAS28=0,56(VNAD28)+0,28(YNAT28)+0,70(In VSG)+0,014(EGP).

De acuerdo al resultado, la actividad de la enfermedad se clasifica de la siguiente manera(25):

Remisién: puntuacion esta entre 0 y <2.6.
Baja actividad: puntuacion de 2.6 a <3.2.
Actividad moderada: puntuacién de 3.2 y <5.1

Actividad alta: puntuacion por encima de 5.1

En el anexo se presentan los parametros que se evalGan en el DAS 28.

3. PUNTUACION DE RODNAN PARA ESCLEROSIS SISTEMICA

Internacionalmente, la puntuacién de engrosamiento de la piel de Rodnan es utilizada para clasificar la

severidad de la esclerosis sistémica. Usualmente se correlaciona con las lesiones viscerales. Sin

embargo, algunos casos tienen leve engrosamiento de la piel con fibrosis pulmonar severa, por lo que la

escala de Rodnan no necesariamente refleja la severidad que es encontrada en casos muy

particulares(24).

El puntaje de Rodnan consiste en la evaluacion del engrosamiento de la piel, estratificada por la

palpacién clinica utilizando la escala de 0 - 3, en donde 0 corresponde a piel normal, 1 es engrosamiento

leve, 2 es engrosamiento moderado, 3 es engrosamiento severo con incapacidad de pinzar la piel. Se

deben evaluar 17 areas de superficie anatomica del cuerpo: cara, térax anterior, abdomen (derecho e

izquierdo de forma separada), dedos, brazo, antebrazo, muslos, piernas, dorso de la mano y pie. Se

suma el puntaje dado a cada &rea, y el resultado corresponde puntaje total de la piel.

La interpretacion se da de la siguiente manera, con base a la suma total de puntos.

Normal: O puntos

Leve: 1 - 9 puntos.
Moderado: 10 - 19 puntos.
Severo: 20 - 29 puntos.

Muy severo: = 30 puntos.

En el anexo se muestra el instrumento para evaluar la escala de Rodnan (24).
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4. INDICE DE ACTIVIDAD EN MIOPATIAS INFLAMATORIAS - MITAX

(MyositisintentiontoTreatIindex)

El indice de actividad MITAX mide un proceso reversible en miopatias inflamatorias. La aplicacion de este
instrumento a pacientes en forma estructurada ha demostrado su confiabilidad. Se basa en el principio de
intencién terapéutica por parte del médico. Se califica en grados A a E, en donde las manifestaciones
clinicas, individuales o en combinacion:

A. Justifican la prescripcion de dosis altas de esteroides y/o inmunosupresores.
Ameritan dosis bajas de inmunosupresion, antimalaricos o esteroides topicos.
Implican actividad persistente pero leve.

Ya no estan activas, pero antes lo estuvieron.

moow

Nunca ha habido actividad a este nivel.

En el anexo se muestra el instrumento para evaluar el indice MITAX(26).

C. ENFERMEDAD VALVULAR

La enfermedad valvular se define como el dafio en al menos una de las cuatro valvulas del corazon:
adrtica, mitral, tricuspide y pulmonar. La enfermedad valvular se puede clasificar como primaria (si la
enfermedad se encuentra en el aparato valvular) o secundaria (si la alteracion es por dafio en otras

estructuras)(27).

Dentro de las causas primarias se pueden mencionar las congénitas (por ejemplo vélvula aértica
bicuspide, tetralogia de Fallot), genéticas (sindrome de Marfan, enfermedad de Fabry), inmunoldgicas
(lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, cardiopatia reumatica), relacionadas a la edad
(calcificaciones), radioterapia, infecciosas (endocarditis, absceso); dentro de las causas secundarias se
encuentran las enfermedades de la raiz adrtica (sindrome de Marfan, aortitis sifilitica, arteritis
autoinmune), dilatacion del anillo secundaria a dilataciéon ventricular (estadio final de falla cardiaca),
disfuncién del musculo papilar secundaria a dafio isquémico y otras patologias como disfuncion valvular

secundaria a mixoma atrial (27).

La encuesta Euro - Heart evalué las etiologias de varios tipos de enfermedad valvular, de acuerdo a
hallazgos ecocardiograficos y hallazgos quirdrgicos (cuando se encontraban disponibles), reportando que
en la valvulopatia adrtica (estenosis e insuficiencia), la causa mas comun es degenerativa (81.9% y
50.3%, respectivamente), sin embargo la cardiopatia reumatica es responsable del 15.2% para
insuficiencia adrtica y del 85.4% para estenosis mitral. Las enfermedades autoinmunes son responsables
del 4.1% de los casos de insuficiencia aodrtica, del 0.1% casos de estenosis adrtica y del 0.8% casos de

insuficiencias mitral(28).
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1. ENFERMEDAD VALVULAR AORTICA

a. ESTENOSIS AORTICA

La estenosis aértica (EA) es la enfermedad primaria valvular mas comun que lleva a cirugia de
cambio valvular en Europa y Norte América (30). La EA es responsable del 34% de todas las
valvulopatias en valvulas nativas (3). La causa mas comin de EA es de origen degenerativo
(81.9%), sin embargo se pueden mencionar otras causas como lo son la reumatica (11.2%), de
origen congénito (5.4%), endocarditis (0.8%) e inflamatorias (0.1%) (28).

En la tabla 1 se muestran los parametros ecocardiograficos que se utilizan para evaluar la
gravedad de la estenosis adrtica.
TABLA 1
GRAVEDAD DE LA ESTENOSIS AORTICA POR ECOCARDIOGRAFIA (29)

Esclerosis
Parametro o Leve Moderada | Severa
aértica

Velocidad de flujo aortico (m/s) <25 26-29 3.0-4.0 >4.0
Gradiente medio (mmHg) - <20 20-40 >40

Area valvular aértica (cm®) - >1.5 1.0-1-5 <1.0

Area valvular aértica indexada (cm?/m?) - >0.85 0.60-0.85 <0.6
Cociente de velocidad - >0.50 0.25-0.50 <0.25

b. INSUFICIENCIA AORTICA

La insuficiencia aédrtica (IA) es responsable del 10.4% de todas las valvulopatias en valvulas
nativas (3). Tanto en valvulas trictspides y bicuspides, la etiologia mas comun es la degenerativa,
siendo responsable de 2/3 de las causas segun la encuesta Euro Heart (30). Dentro de otras
causas de |IA se pueden mencionar las que son de origen congénito (15.2%), reumético (15.2%),

secundario a endocarditis (7.5%) y causas inflamatorias (4.1%)(28).

En la Tabla 2 se muestran los parametros ecocardiograficos para definir la gravedad de la IA.
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TABLA 2
GRAVEDAD DE LA INSUFICIENCIA AOTICA POR ECOCARDIOGRAFIA

Parametros cuantitativos Leve Moderada Severa
Ancho de la VC* (cm) <0.3 0.3-0.60 >0.6
Ancho del flujo /TSVI* (%) <25 25-64 >65
Flujo AT / TSVI AT *(%) <5 5-59 260
VR* (ml/lat) <30 30-59 260
FR* (%) <30 30-49 250

AOR* (cm?) <0.10 0.10-0.29 20.30

*\/C: Vena contracta; TSVI: Tracto de salida del ventriculo izquierdo; AT: Area transversal; VR: Volumen

regurgitante; FR: Fraccion de regurgitacion; AOR: Area efectiva del orificio regurgitante.
2. ENFERMEDAD VALVULAR MITRAL

a. ESTENOSIS MITRAL

La Estenosis Mitral (EM) es responsable del 9.5% de todas las valvulopatias en valvulas nativas.
A pesar que la incidencia de EM de origen reumatico ha disminuido de manera importante en
paises industrializados, contintia siendo la principal causa (85.4%); dentro de las otras causas de
EM se encuentran la de origen degenerativo (12.5%), endocarditis (0.6%) e inflamatorias

(0.6%)(28, 30).
En la Tabla 3 se evidencian los parametros ecocardiograficos para definir la gravedad de la EM.

TABLA 3
GRAVEDAD DE LA ESTENOSIS MITRAL POR ECOCARDIOGRAFIA

Parametros cuantitativos Leve Moderada Severa
Area de la valvula mitral (cm?) >1.5 1.0-1.5 <1.0
Gradiente medio (mmHg) <5 5-10 >10
Presion sistélica de la arteria pulmonar > 30 30-50 > 50

b. INSUFICIENCIA MITRAL

La insuficiencia mitral (IM) es la segunda indicacién mas frecuente de cirugia valvular en Europa,
representa el 24.8% de todas las valvulopatias en valvulas nativas(30). La causa mas comun de
IM primaria es de origen degenerativo (prolapso) (61.3%) (28, 30); dentro de las otras causas se

pueden mencionar las de origen reumatico (14.2%), isquémico (7.3%), congénito (4.8%),
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endocarditis (3.5%) e inflamatoria (0.8%)(28). La causa mas comin de IM secundaria es la

cardiomiopatia isquémica o dilatada, sin embargo también se observa en la dilatacion anular en

pacientes con fibrilacién atrial y dilatacién del atrio izquierdo (30).

En la tabla 4 se muestran los parametros ecocardiograficos para definir la gravedad de la IM.

TABLA 4

GRAVEDAD DE LA INSUFICIENCIA MITRAL POR ECOCARDIOGRAFIA

Parametros cuantitativos Leve Moderada Severa
Volumen de regurgitacion (ml/lat) <30 30-59 =60
Fraccion de regurgitacion (%) <30 30-49 =50
Area del orificio de regurgitacién efectivo (cm?) <0.20 0.20-0.29 =204

3. ENFERMEDAD VALVULAR TRICUSPIDEA

a. INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA

La insuficiencia tricuspidea (IT) es a menudo secundaria a disfuncién del ventriculo derecho con

la consiguiente sobrecarga de volumen / presién en presencia de valvas estructuralmente

normales(30). La IT es responsable del 1.2% de las valvulopatias en valvulas nativas(28). Dentro

de las causas primarias de IT se pueden mencionar la endocarditis infecciosa (especialmente en

los usuarios de drogas intravenosas), cardiopatia reumatica, sindrome carcinoide, enfermedad

mixomatosa, fibrosis endomiocardica, anomalia de Ebstein y valvas congénitas displasicas,

enfermedad valvular inducida por drogas, trauma toracico y dafio iatrogénico valvular(30).

En la tabla 5 se muestran los parametros ecocardiograficos para definir la gravedad de la IT.

TABLAS

GRAVEDAD DE LA INSUFICIENCIA TRISCUSPIDE POR ECOCARDIOGRAFIA

Parametro cuantitativo Leve Moderada | Severa
Radio del area de superficie de isovelocidad proximal (mm) <5 6-9 >9
Volumen de regurgitacion (ml/lat) <30 30-44 >45
Area del orificio de regurgitacién efectivo (cm?) <0.20 0.20-0.29 204
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b. ESTENOSIS TRICUSPIDEA

La estenosis tricuspidea representa usualmente se encuentra en combinada con la insuficiencia

tricuspidea. La causa mas comun es de origen reumatico. Se asocia casi siempre con lesiones

valvulares del lado izquierdo, particularmente estenosis mitral, que usualmente predomina en la

presentacion clinica. Otras causas son raras, incluyendo causas congénitas, enfermedad valvular

inducida por drogas, enfermedad de Whipple, endocarditis y tumor grande en atrio derecho(30).

En la tabla 6 se muestran los parametros ecocardiograficos para definir la gravedad de la ET.

TABLA 6

GRAVEDAD DE LA ESTENOSIS TRICUSPIDEA POR ECOCARDIOGRAFIA

Paréametro por Doppler.

Leve

Moderada

Severa

Gradiente medio de la valvula tricuspidea (mmHg)

<2

2-5

25

4. ENFERMEDAD VALVULAR PULMONAR

a. ESTENOSIS PULMONAR

La estenosis pulmonar (EP) corresponde al 8% de todos los defectos cardiacos congénitos. Es

usualmente un defecto aislado, sin embargo puede estar asociado con otros defectos cardiacos

congénitos como defectos del septo interatrial, defectos del septo interventricular, y conducto

arterioso persistente, asi como la tetralogia de Fallot (31).

En la tabla 7 se muestran los parametros ecocardiograficos para definir la gravedad de la ET.

TABLA 7

GRAVEDAD DE LA ESTENOSIS PULMONAR

Parametro cuantitativo Leve Moderada | Severa
Gradiente maximo (mmHg) <36 36-64 > 64
Velocidad méaxima (m/s) <3 3-4 >4
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Ill. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Las enfermedades autoinmunes comprenden un grupo de patologias que tienen un origen inmunoldgico y
se manifiestan a través de inflamacion sistémica; tienen predileccion por afectar las articulaciones, sin
embargo pueden afectar también musculos, piel y las serosas; la mayor morbilidad y mortalidad de estas

enfermedades esta dada por su afeccidn al corazon, rifién y sistema nervioso central(1).

La enfermedad valvular se define como el dafio en al menos una de las cuatro valvulas del corazoén:
aortica, mitral, tricispide y pulmonar. La enfermedad valvular se puede clasificar como primaria (si la
enfermedad se encuentra en el aparato valvular) o secundaria (si la alteracion es por dafio en otras

estructuras)(27).

Dentro de las causas primarias se pueden mencionar las congénitas (por ejemplo valvula aértica
bicuspide, tetralogia de Fallot), genéticas (sindrome de Marfan, enfermedad de Fabry), inmunoldgicas
(lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, cardiopatia reumatica), relacionadas a la edad
(calcificaciones), radioterapia, infecciosas (endocarditis, absceso); dentro de las causas secundarias se
encuentran las enfermedades de la raiz adrtica (sindrome de Marfan, aortitis sifilitica, arteritis
autoinmune), dilatacion del anillo secundaria a dilataciéon ventricular (estadio final de falla cardiaca),
disfuncién del musculo papilar secundaria a dafio isquémico y otras patologias como disfuncion valvular

secundaria a mixoma atrial(27).

La encuesta Euro - Heart evalud las etiologias de varios tipos de enfermedades valvulares, de acuerdo a
hallazgos ecocardiogréficos y hallazgos quirdrgicos (cuando se encontraban disponibles), reportando que
en la valvulopatia aértica (estenosis e insuficiencia), la causa mas comun es degenerativa (81.9% y
50.3%, respectivamente), sin embargo la cardiopatia reumética es responsable del 15.2% para
insuficiencia aortica y del 85.4% para estenosis mitral. Las enfermedades autoinmunes son responsables
del 4.1% de los casos de insuficiencia aértica, del 0.1% de los casos de estenosis aértica y del 0.8% de

los casos de insuficiencias mitral (28).

Dentro de las enfermedades autoinmunes se pueden mencionar el lupus eritematoso sistémico (LES), la
artritis reumatoide (AR), el sindrome de anticuerpos antifosfolipidos (SAAF), esclerosis sistémica (ES) y

miopatias inflamatorias (Ml), entre otras (2).

La enfermedad valvular asociada con AR se describe en estudios de patologia como nédulos valvulares y
fibrosis valvular que se puede extender hacia los anillos valvulares y aparato subvalvular, y causar
insuficiencia de la valvula afectada (9). En el estudio “Caracterizacién de la enfermedad valvular en artritis
reumatoide por ecocardiografia transesofagica y correlacion clinica”, realizado en Estados Unidos, se

reportd que el 59% de los pacientes con AR tienen casi exclusivamente enfermedad valvular izquierda
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(97%), caracterizada por nédulos valvulares (32%), engrosamiento valvular (53%), regurgitacion valvular
(21%), y raramente estenosis valvular (3%). Con respecto a la regurgitacion valvular, la valvula adrtica se

afecta en el 12%, la valvula mitral en el 12% y la tricUspide en el 3% de los pacientes (9).

El estudio “Enfermedad valvular en artritis reumatoide: estudio basado en una poblacion”, realizado en la
Clinica Mayo, report6 que la incidencia acumulada de cualquier grado de regurgitaciéon mitral (24.6%) y
regurgitacion tricuspidea (23.1%) era significativamente mayor en paciente con AR que en los paciente
sin la enfermedad. Dentro de los factores asociados a la aparicion de enfermedad valvular en pacientes
con AR se encontré la edad, fibrilacion atrial, evento cerebral vascular y enfermedad coronaria. Las

erosiones articulares se asociaron con riesgo reducido de enfermedad valvular(10).

La Asociacion Americana de Cardiologia reporta que la regurgitacion mitral fue detectada en 80% de 30
pacientes con diagndstico de AR que fueron sometidos a ecocardiograma transesofagico, sin embargo la

severidad de la regurgitacion no fue reportada(2).

El estudio ecocardiogréafico de enfermedad valvular asociada a lupus eritematoso sistémico publicado en
el New England Journal of Medicine, reporté que el engrosamiento valvular fue el hallazgo mas
predominante (51%), seguido por vegetaciones (43%), regurgitacion valvular (25%) y estenosis (4%). Con
respecto a la regurgitacién mitral, la valvula mitral esta afectada en el 19%, la adrtica en el 6% y
tricaspide en el 3%. Las vegetaciones estan presentes en el 32% de las valvulas mitral, en el 19% de la

valvula aértica, en el 3% de la valvula tricaspide y el 1% en la valvula pulmonar(19).

En un meta analisis de estudios ecocardiograficos se reportd que existe aumento del riesgo para
enfermedad valvular en pacientes con anticuerpos antifosfolipidos en pacientes con LES; se report6 en
17 estudios engrosamiento de las véalvulas, en 16 estudios vegetaciones/endocarditis de Libman - Sacks,
en 21 estudios regurgitacion valvular, y en 10 estudios estenosis valvular. La valvula mas afectada fue la
mitral en 19 estudios, seguida por la adrtica en 17 estudios, la tricispide en 10 estudios y finalmente la

pulmonar en 3 estudios(b).

En el estudio sobre enfermedad valvular en LES y artropatia de Jaccoud, se reportd que el 15% de la
poblacién tenia enfermedad valvular; los cambios valvulares mas frecuentes fueron insuficiencia aodrtica,
insuficiencia mitral, estenosis aértica, calcificacion adrtica y estenosis mitral (8.8, 8, 5.3, 3.5 y 1.8%,

respectivamente)(6).

En pacientes con LES, los estudios ecocardiograficos varian en el reporte de la frecuencia de
vegetaciones 0 nédulos detectados en la valvula mitral (7% a 15%) y aortica (3% a 19%). Ocurre
regurgitacién mitral en menos del 20% de los pacientes. El desarrollo de regurgitacién valvular severa

puede estar relacionado con niveles altos de anticuerpos Anticardiolipina 19G(2).
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La ES puede presentar dafio cardiaco como fibrosis del sistema de conduccion eléctrica, fibrosis
pericardica, y menos frecuentemente, enfermedad valvular. Las vegetaciones valvulares son
consideradas una rara manifestacién de la ES, sin embargo dichas lesiones fueron encontradas en 5 de
28 autopsias de casos de ES, incluyendo compromiso de cuerdas tendinosas, o valvula aértica. También
se han descrito engrosamiento nodular de las valvulas mitral y adrtica, con regurgitacion adrtica y

prolapso mitral(17).

Se demostr6é que los pacientes con ES tienen una prevalencia mas alta de regurgitacion adrtica (18%),
que los predispone a regurgitacion mitral; sin embargo las regurgitaciones valvulares estan asociadas a

edad (18). La estenosis mitral es muy rara en pacientes con ES(19).

El engrosamiento nodular de la valvula mitral fue evidenciado en el 38% de autopsias de sujetos con ES.
Se evidencio el acortamiento de las cuerdas tendinosas de la valvula mitral, asi como vegetaciones en la
vélvula mitral y tricispide en algunas autopsias. Se ha observado también prolapso de la vélvula mitral
(29).

La enfermedad valvular es la afeccion cardiaca mas frecuente en los pacientes con anticuerpos
antifosfolipidos positivos, ain en ausencia del sindrome. La valvula mitral es la mas cominmente
afectada (63%), seguida de la adrtica (32%) y tricuspidea (8%). La lesién ecocardiografica mas comuin es
el engrosamiento focal o difuso (40 - 60%). Las vegetaciones se encuentran en 10 - 40% de los
pacientes, en la valvula mitral generalmente se forman en la superficie atrial, mientras que en la adrtica

se han descrito en la superficie ventricular y en la vascular(14).

En Argentina se reportd que la prevalencia de lesion valvular en pacientes con SAAF fue del 40.9%; el
77.7% con regurgitacion mitral, 14.8% presentaron engrosamiento valvular y 7.4% presentaron
insuficiencia adrtica. Las caracteristicas clinicas que se relacionaron con la enfermedad valvular fueron

trombosis arterial, hipertension, trombocitopenia, hiperfibrinogenemia, dislipidemia y livido reticularis(15).

Con respecto a las miopatias inflamatorias, se ha demostrado que el compromiso cardiaco se asocia con
peor prondéstico y representa la causa mas frecuente de mortalidad (20%), relacionada con falla cardiaca,

enfermedad coronaria, miocarditis y arritmias(21).

En el caso de la polimiositis las anomalias ecocardiogréaficas varian de 12 - 64% e incluyen dilatacion de
cavidades izquierdas (8-12%), valvulopatia (7-23%) como prolapso mitral, estenosis o insuficiencia
aortica y mitral, y derrame pericardico (8-66%) que suele ser pequefio y sin repercusion hemodinamica
(20, 212).
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En Holanda se evalué la prevalencia de afeccion cardiaca en pacientes con miositis de cuerpos de
inclusion esporadica; reportaron que la mayoria de los pacientes tenian funcién valvular normal, sin
embargo se encontr6 de manera infrecuente regurgitacion mitral leve (14%), regurgitacion adrtica leve

(16%) y regurgitacion tricuspidea leve (2%)(22).

Esta descrito que la prevalencia e incidencia afeccion cardiovascular en enfermedad autoinmune es
importante. Sin embargo en el Instituto Nacional de Cardiologia, una institucién de referencia a nivel
nacional, no se tenia el dato exacto de dicha afeccion. Actualmente en México no existen estudios que
evallen magnitud de la afeccién valvular en pacientes con enfermedad autoinmune; considerando que el
Instituto Nacional de Cardiologia cuenta con pacientes con enfermedades autoinmunes a los que se le da
seguimiento, se planted la siguiente pregunta: ¢cuales son las principales enfermedades valvulares en
pacientes con enfermedades autoinmunes atendidos en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio

Chavez’?
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IV. JUSTIFICACION

En el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez’ se atienden pacientes con enfermedades
cardiovasculares, nefropatas y pacientes con enfermedad autoinmune (EA), como lupus eritematoso
sistémico, sindrome de anticuerpo antifosfolipidos, artritis reumatoide, esclerosis sistémica, miopatias

inflamatorias, entre otras enfermedades.

Las EA comprenden un grupo de enfermedades que se caracterizan por compartir una patogenia de
etiologia inmunoldgica y dan lugar a manifestaciones de tipo inflamatorio sistémicas, con afecciones de
estructuras cardiovasculares, incluyendo pericardio, miocardio y valvulas cardiacas.

La afeccidn cardiovascular representa la mayor causa de morbilidad y mortalidad en pacientes con EA,
por lo que como cardidélogos es importante conocer la prevalencia de la afecciones valvular en pacientes

con EA, para su deteccién temprana y tratamiento oportuno.

En el Instituto Nacional de Cardiologia, desde enero 2008 a la actualidad, se han atendido
aproximadamente a mas de 1500 pacientes con diagnostico de una 6 mas enfermedades autoinmunes
en un mismo paciente. Estos pacientes ademas de su enfermedad de base, pueden cursar con otras
enfermedades metabdlicas como diabetes, hipotiroidismo, dislipidemia, asi como también hipertensién

arterial o complicaciones cardiovasculares de su enfermedad.

En la literatura actual, hay pocos estudios en poblacion mexicana que describan las caracteristicas de la
afeccion valvular en los pacientes con diagnéstico de EA, asi como el tipo de atencion y seguimiento que
se brinda cuando son detectados. Se requieren de estudios que puedan establecer prevalencia o
incidencia del dafio valvular en una poblacién con riesgo alto de mortalidad en forma primaria por su
principal padecimiento. Si a esto se agrega las complicaciones a 6rgano blanco durante su evolucion, se
debe conocer la frecuencia de presentacion de cada uno; en este estudio se evalud el alcance del dafio

valvular en este tipo de padecimientos.
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V. OBJETIVOS

1. PRIMARIO

a. Describir las afecciones valvulares de los pacientes con enfermedades autoinmunes
atendidos en el servicio de ecocardiografia del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio

Chavez’, durante el periodo comprendido de 1 de enero de 2008 al 31 de diciembre de 2018.

2. SECUNDARIOS

Identificar el tipo de enfermedad valvular y sitio de afeccion.
Identificar pacientes que requirieron cambio valvular.

c. ldentificar actividad de la enfermedad autoinmune en el momento del diagnéstico de dafio
valvular.

d. ldentificar caracteristicas demograficas asociadas (tiempo de evolucién de la enfermedad,
edad, sexo, residencia, afios de diagnéstico de la enfermedad).

e. Evaluar y analizar la prevalencia del dafio valvular aértico, mitral, tricispide y pulmonar.

f. Relacionar y describir el tipo de valvula implantada y la evolucién de la misma.

VI. HIPOTESIS

Las enfermedades autoinmunes son causa de dafio valvular en los pacientes que las padecen.
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VIl. MATERIAL Y METODOS

1. TIPO DE INVESTIGACION:

Estudio descriptivo, retrospectivo.

2. POBLACION Y MUESTRA:

a.

Poblacién o universo: Pacientes con diagnéstico de enfermedad autoinmune atendidos en el
servicio de ecocardiografia del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

Muestra: Todos los pacientes con diagnéstico de lupus eritematosos sistémico, artritis
reumatoide, sindrome de anticuerpos antifosfolipidos, esclerosis sistémica y miositis inflamatoria
(dermatomiositis o polimiositis), asi como la combinacibn de dos o mas enfermedades
autoinmunes, atendidos en el servicio de ecocardiografia del Instituto Nacional de Cardiologia
“Ignacio Chavez”, durante el periodo comprendido del 1 de enero de 2008 al 31 de diciembre de

2018.

3. SELECCION DE SUJETOS DE ESTUDIO:

a. Criterios de inclusién:

Todos los pacientes con diagnoéstico de lupus eritematosos sistémico, artritis reumatoide,
sindrome de anticuerpos antifosfolipidos, esclerosis sistémica y miositis inflamatoria
(dermatomiositis o polimiositis), asi como la combinacién de dos o mas enfermedades
autoinmunes,atendidos en el servicio de ecocardiografia del Instituto Nacional de Cardiologia
“Ignacio Chavez”’, durante el periodo comprendido del 1 de enero de 2008 al 31 de diciembre de
2018.

b. Criterios de exclusién:

e Pacientes que no tengan diagnostico claro de enfermedad autoinmune.

e Pacientes en los que la etiologia de autoinmunidad solo sea sospechada, pero tienen
etiologia genética y/o infecciosa asociada, como sindrome de Marfan y variantes, asi como
vasculitis.

e Pacientes con patologia valvular con etiologia identificada como reumatica o degenerativa
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4. OPERACIONALIZACION DE VARIABLES.

. TIPO DE ESCALA DE
VARIABLE DEFINICION* i UNIDAD DE MEDIDA
VARIABLE MEDICION
EAo0. LEVE MODERADA SEVERA
VFA 2.6-2.9 3.0-40 >4.0 m/s
GM <20 20-40 >40 mmHg.
Cualitativa Ordinal .
AVA >1.5 1.0-1-5 <1.0 cm”.
AVAI >0.85 0.60-0.85 <0.6 cm?/m”.
Cv >0.50 0.25-0.50 <0.25 -
IA0. LEVE MODERA SEVERA
AVC <0.3 0.3-0.60 >0.6 cm.
3 AF/TSVI <25 25-64 >65 %
>
c_>t$ FAT/TSVI AT <5 5-59 >60 Cualitativa Ordinal %
kS VR <30 30-59 =60 ml/lat.
©
g FR <30 30-49 =50 %
g AOR <0.10 0.10-0.29 >0.30 cm?.
w EM. LEVE MODERADA SEVERA
AVM >1.5 1.0-1.5 <1.0 cm®.
Cualitativa Ordinal
GM <5 5-10 >10 mmHg.
PSAP > 30 30-50 >50 mmHg.
IM. LEVE MODERADA SEVERA
VR <30 30-59 2 60 o ] ml/lat.
Cualitativa Ordinal
FR <30 30-49 250 %
AORE <0.20 0.20-0.29 204 cm?.
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EP. LEVE MODERADA SEVERA
GMx. <36 36-64 > 64 Cualitativa Ordinal mmHg.
VMX. <3 3-4 >4 m/s.
IT. LEVE MODERADA SEVERA - ,
Radio PISA s 6o o Cualitativa Ordinal p—
ET. LEVE MODERADA SEVERA - _
oM <> G s Cualitativa Ordinal mmHg
OTROS HALLAZGOS:
e Grosor valvular
o Mayora5 mm.
o Local o difuso.
.« Nodulos valvulares. Cualitativa Nominal Si/No
e Vegetaciones
e Aparato subvalvular engrosado.
e Cuerdas tendinosas cortas
Lupus Eritematoso Sistémico (LES) Cualitativa Nominal Si/No
Artritis Reumatoide (AR) Cualitativa Nominal Si/No
q'::) Sindrome de anticuerpos antifosfolipidos primario (SAFP) Cualitativa Nominal Si/No
E Esclerosis Sistémica (ES) Cualitativa Nominal Si/ No
% Polimiositis Cualitativa Nominal Si/ No
g Dermatomiositis Cualitativa Nominal Si/No
g LES + AR Cualitativa Nominal Si/ No
,g AR + ES Cualitativa Nominal Si/No
w Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo (EMTC) Cualitativa Nominal Si/No
LES + SAF Cualitativa Nominal Si/ No
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Actividad de la Enfermedad

LES

indice de actividad Lapica - SELENA - SLEDAI

Cualitativa

Ordinal

Ninguna (< 3 pts)
Leve - Moderado
(3-12 pts)
Severo (212pts)

AR

Puntuacion de actividad de la enfermedad - DAS 28

Cualitativa

Ordinal

Remision (0 - <2.7 pts)
Baja actividad
(2.6 - <3.2 pts.)

Actividad moderada
(3.2-=<5.1 pts)
Actividad alta

(> 5.1 pts)

ES

Puntuacion de Rodnan.

Cualitativa

Ordinal

Normal (0 pts)
Leve (1-9 pts)
Moderado (10-19 pts)
Severo (20 - 29 pts)
Muy severo (=30 pts)

MI*

indice de actividad MITAX.

Cualitativa

Ordinal

Activo (A%)
Precaucion (B*)
Contenido (C*)
Disminuido (D*)

Inactivo (E*)

Caracteristicas

asociadas

Edad

Edad en afios indicado en el expediente.

Cuantitativa

Razoén

ARosS

Sexo

Sexo al que pertenece el paciente: masculino o

femenino.

Cualitativa

Nominal

Masculino /

Femenino

Residencia

Lugar en el que se ubica la vivienda:

Ciudad de México o fuera de ciudad de México.

Cualitativa

Nominal

Ciudad de México /
Fuera de Ciudad de

México.
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Aﬁos de e - 7 . 7 -

L Numero de afios desde que se realizo el diagndstico de o . .
diagnadstico de la o i Cuantitativa | Razon Afos
la enfermedad hasta que se realiz6 el ecocardiograma.
enfermedad

* EAo: Estenosis adrtica. IAo: Insuficiencia adrtica. EM: Estenosis Mitral. IM: Insuficiencia Mitral. EP: Estenosis Pulmonar: IT:
Insuficiencia Tricuspidea. ET: Estenosis tricuspidea. VFA: Velocidad de flujo aértico. GM: Gradiente medio. AVA: Area valvular adrtica. AVAI:
Area valvular adrtica indexada. CV: Cociente de velocidad. AVC: Ancho de la vena contracta. AF/TSVI: Ancho del flujo/ Tracto de salida del
ventriculo izquierdo. FAT/TSVI AT: Flujo area transversal/ Tracto de salida del ventriculo izquierdo area transversal. VR: Volumen de
regurgitacion. FR: Fraccion de regurgitacion. AOR: Area efectiva de orificio regurgitante. AVM: Area valvular mitral. PSAP: Presion sistélica de la
arteria pulmonar. AORE: Area del orificio regurgitante efectivo. GMx: Gradiente maximo. VMx: Velocidad méaxima. PISA: area de superficie de
isovelocidad proximal. MIl: Miopatias inflamatorias, incluye Polimiositis y dermatomiositis. Interpretacion MITAX A. Justifican la prescripcién de
dosis altas de esteroides y/o inmunosupresores. B. Ameritan dosis bajas de inmunosupresion, antimalaricos o esteroides topicos. C. Implican

actividad persistente pero leve. D. Ya no estan activas, pero antes lo estuvieron. E. Nunca ha habido actividad a este nivel.
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5. TECNICAS, PROCEDIMIENTOS E INSTRUMENTOS QUE SE UTILIZARON

a. Obtencion de datos

Identificacion de pacientes: Se solicitd el registro de los pacientes a los que se realizé

ecocardiograma que fueron referidos del servicio de Reumatologia del Instituto
Nacional de Cardiologia (INC), luego se revisé en el sistema electronico el
diagndstico inmunoldgico. Si el paciente contaba con cualquiera de los siguientes
diagnésticos, se incluyé en el estudio:

e Lupus eritematoso sistémico. (LES)

e Artritis reumatoide (AR)

e Esclerosis sistémica (ES)

e Sindrome de anticuerpos antifosfolipidos primario (SAFP)

e Dermatomiositis (DM)

e Polimiositis (PM)

e LES+AR

e AR+ES

o Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo (EMTC)
e LES+ SAF

Seleccidon de pacientes: Si el paciente no tenia diagnéstico de enfermedad

autoinmune claro, o la etiologia de autoinmunidad solo sea sospechada, pero tienen
etiologia genética y/o infecciosa asociada, como sindrome de Marfan y variantes, asi
como vasculitis, no formé parte del estudio. Si se identifica ademas patologia valvular
de otra etiologia sera excluido.

Técnica de obtencién datos: Se evaludé el expediente clinico de los pacientes,

ademas de todas las imagenes de ecocardiograma transtoracico.

Persona que obtuvo los datos: Investigador.

Procedimiento: Con base a los hallazgos del ecocardiograma, asi como los datos del
expediente electrénico, se procedié a llenar el instrumento de recoleccién de datos

creado para fines de este estudio.

b. Instrumentos: se utilizé el instrumento de recoleccién de datos creados para fines de la

presente investigacion. El instrumento de recoleccién de datos se presenta en la seccion de

anexos.

c. Procesamiento y analisis de datos:

Procesamiento: La informacion obtenida en la instrumento de recoleccion de datos se
ordend para establecer la enfermedad valvular en pacientes con enfermedades
autoinmunes, asi como las caracteristicas posiblemente asociadas.

= Se proceso la informacion utilizando el programa STATA
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Analisis:

Las variables cualitativas se presentan en frecuencias simples y

porcentajes. Se buscé normalidad de las variables continuas con prueba de Shapiro-

Wilk, y se expresd en promedio de acuerdo a su distribuciéon. Se compararon las

variables entre grupos de pacientes con hallazgos patoldgicos en el ecocardiograma.

La comparacion de las variables categoricas se realiz6 con prueba de X% Se

considerd diferencia significativa si p < 0.05.

Las formulas estadisticas utilizadas para fines de esta investigacién, son las siguientes:

Grupo 1:
Grupo 2:

Individuos con enfermedad autoinmune.

Individuos sin enfermedad autoinmune.

Prueba de X* con correccién de Yates:

z' =Y,

QVanr Observado—Valor Teo‘ri04 - 0.5)Z (ad —bc —~N /12’ N

EA* | EA
+ -
EV** + a b
EV - c d

* EA: Enfermedad autoinmune.

** EV: Enfermedad valvular.

Prevalencias:

EA* | EA
+ -
EV** + a b
EV - c d

* EA: Enfermedad autoinmune.

** EV: Enfermedad valvular.

.
Valor Tebrico O XY= (v b)(c+ d)a+ c)b + d)

a = nimero de individuos del grupo 1 positivos para enfermedad
autoinmune y enfermedad valvular +

b = nimero de individuos del grupo 2 sin EA y positivos para EV

¢ = ndmero de individuos del grupo 1 positivos para enfermedad
autoinmune pero negativos para EV

d = nimero de individuos del grupo 2 negativos para enfermedad

autoinmune y sin enfermedad valvular

Prevalencia de EA en portadores de dafio valvular =

Prevalencia de EA en no portadores de dafio valvula
Prevalencia de controles portadores de EV =
Prevalencia de controles en no portadores EV =
Prevalencia del EV+ en pacientes con EA =

Prevalencia del EV en pacientes controles =

a/a+b
c/c+d
b/a+b
d/c+d
afa+c

b/b+d
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Razén de prevalencias (RP):

RP de EA = Prevalencia de EA en los portadores de EV

Prevalencia de EA en los no portadores de EV

RP de controles Prevalencia de Controles portadores de EV

Prevalencia de controles en los no portadores de EV

RP de EV = Prevalencia de EV en los pacientes con EA

Prevalencia del EV en los controles

Intervalo de confianza 95% para RP: RP + 1.96 V%

Odds de prevalencias:

Odds de prevalencia de EA en los portadores del EV = Prevalencia de EA en portadores de EV

1-Prevalencia de EA en portadores de EV

Odds de prevalencia de EA en los no portadores de EV = Prevalencia de EA en los no portadores de EV

1- Prevalencia de EA en no portadores EV

Odds de prevalencia de controles en los portadores de EV =~ = Prevalencia de controles en portadores de EV

1-Prevalencia de controles en los portadores de EV

Odds de prevalencia de controles en los no portadores de EV = Prevalencia de controles en no portadores EV

1- Prevalencia de controles en no Portadores de EV

Odds de prevalencia de EV en EA = Prevalencia del EV en EA

1-Prevalencia de EV en EA

Odds de prevalencia de EV en no portadores de EA Prevalencia de EV en controles

1- Prevalencia de EV en controles

OR de prevalencias:

OR de prevalencias en EA = Odds de prevalencia de EA en portadores de EV

Odds de prevalencia de EAen no portadores de EV

OR de prevalencias en controles Odds de prevalencia de controles en portadores EV

Odds de prevalencia de controles en no portadores EV
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OR de prevalencias del alelo = Odds de prevalencia de EV en EA

Odds de prevalencia de EV en controles

d. Aspecto éticos de investigacion.

La investigacion tomé en cuenta los siguientes puntos:

e Debido a la metodologia que se utilizé para la obtencién de los datos a través de revision de
expediente electrénico, revisién de imagenes en el archivo de ecocardiografia, este estudio
en humanos es categoria | o sin riesgo.

e La medida que se tomé para mantener el anonimato de los datos que en el instrumento de
recoleccion de datos se obtengan, es que no se cont6 con el nombre del paciente dentro de
dicho documento, Unicamente el nimero de registro del expediente del paciente en el
Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez’.

e Contd con la aprobacién del comité de ética y de investigacién del Instituto Nacional de

Cardiologia “Ignacio Chavez”.
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VIIl. RESULTADOS

Durante el periodo comprendido del 1 de enero 2008 al 31 de diciembre del 2018, 1536 pacientes con
diagndstico de las enfermedades autoinmunes seleccionadas para fines de este estudio fueron atendidos
en el servicio de Reumatologia, de los cuales 201 pacientes fueron referidos al departamento de
Ecocardiografia. Fueron excluidos 22 pacientes por no contar con los ecocardiograma transtoracicos
completos, por poseer ecocardiogramas transesofagicos o por no contar con los estudios
ecocardiograficos en el sistema electronico. Un total de 179 pacientes fueron incluidos. Las
caracteristicas demograficas, comorbilidades y tipo de enfermedad autoinmune se muestran en la Tabla
8.

TABLA 8
CARACTERISTICAS DEMOGRAFICAS, COMORBILIDADES Y TIPO DE ENFERMEDAD
AUTOINMUNE
Total Mujeres Hombres
n=179 (100%) | n=159 (89%) | n=20 (11%) P
Media +DE
Edad 47 + 16 47 + 16 47 £ 17 NS
IMC 26 £6 266 25+6 NS
PAS 117 17 117 17 117 £19 NS
PAD 73 £11 73 £11 74 + 17 NS
FC 75 £12 74 +11 78 £17 NS
Ritmo ECG
n (%)
Sinusal 166 (92.7) 147 (92.4) 19 (95) NS
FA 6 (3.4) 5(3.1) 1(5) NS
Marcapaso 5(2.8) 5(3.1) 0 NS
Otro 2(1.2) 2(1.2) 0 NS
Comorbilidades
DM tipo 1 1 (0.6) 1 (0.06) 0 NS
DM tipo 2 15 (8.4) 14 (8.8) 1(5) NS
CRI 11 (6.1) 11 (6.9) 0 NS
HAS 50 (27.9) 46 (28.9) 4 (20) NS
Hipotiroidismo 31 (17.3) 31 (19.4) 0 0.01
Cardiopatia isquémica 30 (17) 22 (13.8) 8 (40) 0.01
Dislipidemia 10 (5.6) 9 (5.6) 1(5) NS
ERC1 7 (3.9) 7 (4.4) 0 NS
ERC2 1(0.6) 1 (0.06) 0 NS
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ERC 3 2(1.1) 2(1.2) 0 NS

ERC 4 1 (0.6) 1 (0.06) 0 NS

ERC 5 19 (10.6) 19 (11.9) 0 0.058
Enfermedad Autoinmune

LES 94 (52.5) 85 (53.4) 9 (45) NS

AR 38 (21.2) 31 (19.4) 7 (35) NS

ES 31 (17.3) 29 (18.2) 2 (10) NS
SAFP 4(2.2) 3(1.8) 1 (0.05) NS
RUPUS 6 (3.4) 6 (3.7) 0 NS
AR+ES 1(0.6) 1 (0.06) 0 NS
LES+ES 3@1.7) 3(1.8) 0 NS
EMTC 1(0.6) 0 1 (0.05) NS

LES+ SAFS 1(0.6) 1 (0.06) 0 NS

IMC= Indice de masa corporal, PAS= Presion arterial sistolica, PAD= Presion arterial diastlica, FC= Frecuencia cardiaca,
FA= fibrilacién auricular, DM= Diabetes Mellitus, CRI= Cardiopatia reumatica inactiva, hipertension arterial sistémica,
ERC=Enfermedad renal cronica, LES= Lupus eritematoso sistémico, AR= Artritis reumatoide, ES= Esclerosis sistémica,
SAFP= Sindrome antifosfolipido primario, EMTC= Enfermedad mixta del tejido conectivo, SAFS= Sindrome antifosfolipido
secundario

Laedad y el IMC de los diferentes padecimientos autoinmunes se muestran en tabla 9.

TABLA 9
INDICE DE MASA CORPORAL Y EDAD POR ENFERMEDAD AUTOINMUNE

ENFERMEDAD IMC EDAD
AUTOINMUNE N Media/DE Media/DE
LES 94 26+6 39+13
AR 38 277 62 +12
ES 31 25+5 54 + 13
SAFP 4 29+5 34+6
LES+AR 6 21+4 44+ 9
AR+ES 1 26 49
LES+ES 3 25+8 60 +2
EMTC 1 18 22
LES+SAFS 1 43 36.
LES= Lupus eritematoso sistémico, AR= Artritis reumatoide, ES= Esclerosis sistémica,
SAFP= Sindrome antifosfolipido primario, EMTC= Enfermedad mixta del tejido
conectivo, SAFS= sindrome antifosfolipido secundario




El dafio valvular global encontrado en pacientes con enfermedad autoinmune fue en 125 (70%), de los
cuales se encontrd que en pacientes con LES ocurrié en 58 (32%), en AR 33 (18%), ES 22 (12%), SAFP
4 (2%) LES+ AR (RUPUS) 5 (3%), AR+ES (0.5), LES+ES (0.5%), LES+SAFS (0.5%), dichos hallazgos se
presentan en la Tabla 10y la distribucién se muestra en el Grafico 1.

TABLA 10
FRECUENCIAS DEL DANO VALVULAR EN ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Localizacién del Enfermedad Total
dafio valvular LES AR ES SAFP | LES+AR | AR+ES | LES+ES | EMTC | LES+SAFS | 100%
No lesién 36 5 9 0 1 0 2 1 0 54
VAo 5(31) | 8(50) | 3(19) 0 0 0 0 0 0 16
VM 11 (61) | 6 (33) 1 (6) 0 0 0 0 0 0 18
VT 12(36) | 2 (6) | 13(39) | 1(3) 4 (12) 0 0 0 1(3) 33
Ao+P+T 2 (50) | 2(50) 0 0 0 0 0 0 0 4
AO+M+T 6(50) | 3(25) | 3(25) 0 0 0 0 0 0 12
A0+M+P 0 1 (100) 0 0 0 0 0 0 0 1
M+T 13 (57) | 5(23) 1 (4) 1(4) 1 (4) 1 (4) 1(4) 0 0 23
AO+M+P+T 0 2 (100) 0 0 0 0 0 0 0 2
P+T 6(67) | 1 (11) 0 2(22) 0 0 0 0 0 9
A0+M 2 (50) | 2(50) 0 0 0 0 0 0 0 4
Ao+T 0 1(50) | 1(50) 0 0 0 0 0 0 2
M+P+T 1 (100) 0 0 0 0 0 0 0 0 1
Total con Enf. [ 94 (53) [ 38(21) | 31(17) | 4(2) 6 (3.3) 1(05) | 3(15) [1(05) | 1(0.5) 179
Con dafio
- 58 (46) | 33 (26) | 22 (18) 4 (3) 5(4) 1(1) 1) 0 1(1) 125

LES= Lupus eritematoso sistémico, AR= Artritis reumatoide, ES= Esclerosis sistémica, SAFP= sindrome antifosfolipido

primario, EMTC= Enfermedad Mixta del tejido conectivo, SAFS= Sindrome antifosfolipido secundario, VAO= valvula

aortica, VM= valvula mitral, VT vélvula tricispide. P= Pulmonar, VAo= Valvula aortica, VM= Valvula mitral, VT= Valvula

tricispide.

En pacientes con lupus eritematoso sistémico predominaron las mujeres con relacion M/H de 9.4:1 y se

encontré que el SLEDAI de todos los pacientes tuvo una mediana de 2 con rangos minimo y maximo de

(0-28). Entre mujeres y hombres los porcentajes actividad leve a moderado fue de 21 % y 20% y severa

de 6.9% y 5% respectivamente, sin diferencias estadisticas, el nimero absoluto de casos se muestra en

el Gréfico 2.
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GRAFICO 1
PACIENTES CON ENFERMEDAD AUTOINMUNE Y DANO VALVULAR
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GRAFICO 2
CLASIFICACION DEL SLEDAI
0 Sexo
W Masculine
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2N\
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LES-GRADO SLEDAI

En los pacientes con Artritis Reumatoide el promedio del DAS28 PCR tuvo una mediana de 2 y rangos
de (1-7) En mujeres y hombres la remision fue de 29 (18.2%) y 4 (20%), con actividad baja 4 (2.5%) y 2
(10%), moderada 3 (1.8%) y 0%, alta 2 (1.2%) y 1 (5%), sin diferencias estadisticas entre el género. Los
ndmeros absolutos se muestran en el Gréfico 3.
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GRAFICO 3
PACIENTES CON ARTRITIS REUMATOIDE Y DAS28 PCR
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En pacientes con esclerosis sistémica el promedio de RODNAN tuvo una mediana de 4 con rangos
minimo y maximo de (0-21). La actividad entre mujeres y hombres fue leve 20 (12.5%) y 2 (1%),
moderado 6 (3.7%) y 0%, severo 2 (1%) y 0% respectivamente sin diferencias estadisticas. Los
nameros estadisticos se muestran en elGrafico 4.

GRAFICO 4
PACIENTES CON ESCLEROSIS SISTEMICA Y GRADO DE ACTIVIDAD
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La Tabla 11muestra las frecuencias de enfermedad valvular de acuerdo a la enfermedad y género.

FRECUENCIAS DE ENFERMEDAD VALVULAR DE ACUERDO A LA ENFERMEDAD Y GENERO

TABLA 11

Sexo
Enfermedad Total
Masculino | Femenino

No 1 27 28

Enfermedad valvular
LES Si 8 58 66
Total 9 85 94
No 0 4 4

Enfermedad valvular
AR Si 7 27 34
Total 7 31 38
No 1 7 8

Enfermedad valvular
ES Si 1 22 23
Total 2 29 31
Enfermedad valvular Si 1 3 4

SAFP

Total 1 3 4
No 0 2 2

Enfermedad valvular
LES+AR Si 0 4 4
Total 0 6 6
Enfermedad valvular Si 0 1 1

AR+ES

Total 0 1 1
No 0 1 1

Enfermedad valvular
LES+ES Si 0 2 2
Total 0 3 3
Enfermedad valvular No 1 0 1

EMTC
Total 1 0 1
Enfermedad valvular Si 0 1 1
LES+SAFS

Total 0 1 1

La Tabla 12 muestra el tipo de dafio adrtico valvular en las diferentes enfermedades autoinmunes, cuyo

predominio es mostrado en LES, AR y ES.
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TABLA 12
CARACTERISTICAS DEL DANO VALVULAR AORTICO EN LAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Estenosis adrtica Total Sin lesién | Esclerosis Leve Moderada | Severa
LES 94 88 (94) 5 (5) 1(1) 0 0
AR 38 25 (66) 8 (21) 0 2 (5) 3(7)
ES 31 30 (97) 1(3) 0 0 0
SAFP 4 4 (100) 0 0 0 0
RUPUS 6 6 (100) 0 0 0 0
AR+ES 1 1 (100) 0 0 0 0
LES+ES 3 3 (100) 0 0 0 0
EMTC 1 1 (100) 0 0 0 0
LES+SAFS 1 1 (100) 0 0 0 0
Total 179 159 14 1 2 3
Insuficiencia adrtica Total Sin lesion | Esclerosis Leve Moderada | Severa
LES 94 85 (90) - 5 (5.5) 4 (4.5) -
AR 38 26 (68) - 9 (24) 3(8) -
ES 31 24 (77) - 7 (23) 0 -
SAFP 4 4 (100) - 0 0 -
RUPUS 6 6 (100) - 0 0 -
AR+ES 1 1 (100) - 0 0 -
LES+ES 3 3 (100) - 0 0 -
EMTC 1 1 (100) - 0 0 -
LES+SAFS 1 1 (100) - 0 0 -
Total 179 151 - 21 7 -

Las caracteristicas del dafio valvular adrtico, en los diferentes padecimientos autoinmunes se muestran

en Tabla 13.
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TABLA 13
FRECUENCIA DE DEPOSITO DE CALCIO Y SUS CARACTERISTICAS EN VALVULA AORTICA EN
PACIENTES CON ENFERMEDAD AUTOINMUNE

Enfermedad Con Distribucion Localizacion del calcio Grosor
autoinmune fotal Ca+ Local | Difusa | Valva | Anillo | Ambas >5mm
LES 94 2 2 - 2 - - 1
AR 38 14 7 7 2 5 7 9
ES 31 4 4 - 2 1 1 -
SAFP 4 0 - - - - - -
RUPUS 6 0 - - - - - -
AR+ES 1 0 - - - - - -
LES+ES 3 0 - - - - - -
EMTC 1 0 - - - - - -
LES+SAFS 1 0 - - - - - -
Total 179 20 13 7 6 6 8 10

En el Gréafico 5 se ilustra la frecuencia de tipo de lesién del grosor valvular aértico en pacientes con

enfermedad autoinmune.

GRAFICO 5
FRECUENCIA DE TIPO DE LESION DEL GROSOR VALVULAR AORTICO EN PACIENTES CON
ENFERMEDAD AUTOINMUNE
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En la Figura 1 se presenta un caso de una paciente con AR, portadora de prétesis mecanica en posicion

mitral y calcificacion de véalvula adrtica.
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16em

PenArmén
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izquierdo. VD: ventriculo derecho. Ao: aorta.
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Paciente femenino de 51 afios con diagnéstico de AR de 2 afios de evolucion. DAS28 PCR en
3.11 puntos. Antecedente de cambio valvular mitral por prétesis mecénica. A. Vista
paraesternal eje largo. La flecha muestra calcificacion importante a nivel de la valva no
coronariana de la valvula adrtica. Se observa ademas la reverberancia que genera la protesis
mitral B. Vista apical 5 camaras. Se observa calcificacién importante de la valvula adrtica. C.
Vista apical 3 camaras. La flecha sefiala la calcificacién de la valvula adrtica. D. Vista apical 5

camaras con Doppler continuo. Se observa una velocidad maxima transaértica de 3.89 m/s, con

2
un gradiente medio de 36 mmHg, con un &rea valvular aértica de 0.79 cm . Se concluy6

estenosis aodrtica importante. Al: auricula izquierda. AD: auricula derecha. VI: ventriculo

62 lpm

[

50%
1.8MHz
£D 978y
+IVT VAo
s

Vmax 389 cm;
Vmedia 282 cmis
GP max 61 mmHg
GPmed 36 mmHg
VT 90.8 cm
AVAo (VT) 0.78cm’
AVAo (Vmax) 0.79 cm?

66ipm

En Tabla 14 se muestran las caracteristicas del tipo de dafio valvular mitral.
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TABLA 14

CARACTERISTICAS DEL DANO VALVULAR MITRAL EN LAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Estenosis Mitral Total Sin lesién Leve Moderada | Severa
LES 94 89 (94) 1(1) 2(2) 2(2)
AR 38 35 (92) 2 (5) 0 1(3)
ES 31 29 (94) 1(3) 0 1(3)
SAFP 4 4 0 0 0
LES+AR 6 6 0 0 0
AR+ES 1 0 0 0 1
LES+ES 3 3 0 0 0
EMTC 1 1 0 0 0
LES+SAFS 1 1 0 0 0
Total 179 168 4 2 5

Insuficiencia Mitral Total Sin lesion Leve Moderada | Severa
LES 94 89 1 2 2
AR 38 35 2 0 1
ES 31 29 1 0 1
SAFP 4 4 0 0 0
LES+AR 6 6 0 0 0
AR+ES 1 0 0 0 1
LES+ES 3 3 0 0 0
EMTC 1 1 0 0 0
LES+SAFS 1 1 0 0 0
Total 179 168 4 2 5

En la Tabla 15 muestra las caracteristicas de la distribucién de calcio en valvula mitral en padecimientos
autoinmunes. La Tabla 16 muestra las caracteristicas del dafio valvular tricuspideo en las diferentes
enfermedades autoinmunes. La Tabla 17 muestra el tipo de dafio en valvula pulmonar en las diferentes
enfermedades autoinmunes. En la Figura 2 se presenta un caso de afeccion valvular mitral en una

paciente con AR.
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Figura 2. Paciente femenino de 28 afios
con diagnéstico de LES de 1 afo de
evolucién. SLEDAI 4 puntos. A. Vista
paraesternal eje largo (PLAX) con zoom.
La flecha sefiala la valvula mitral anterior,
segmento A2, con engrosamiento de 6
mm. B. PLAX, con Doppler color. Se
evidencia flujo de insuficiencia mitral
importante. C. Vista Apical 4 cémaras.
Muestra flujo de insuficiencia mitral
importante que alcanza el techo auricular
izquierdo. Al: auricula izquierda. AD:
auricula derecha. VI: ventriculo izquierdo.

VD: ventriculo derecho. Ao: aorta.
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FRECUENCIA DE DEPOSITO DE CALCIO Y SUS CARACTERISTICAS EN VALVULA MITRALEN

TABLA 15

PACIENTES CON ENFERMEDAD AUTOINMUNE

Enfermedad _— Con Distribucién Localizacion del calcio Grosor
autoinmune Ca+ Local | Difusa | Valva | Anillo | Ambas >5mm
LES 94 22 | 2@ 0 11 | 102 0 7(7.4)
AR 38 [11(29) |41 | 78 | 22 | 6(@16) | 3(8 10 (26)
ES 31 4(13) | 3(10) | 1(4) 0 4 (13) 0 1(4)
SAFP 4 0 0 0 0 0 0 0
LES+AR 6 0 0 0 0 0 0 0
AR+ES 1 0 0 0 0 0 0 1
LES+ES 3 0 0 0 0 0 0 0
EMTC 1 0 0 0 0 0 0 0
LES+SAFS 1 0 0 0 0 0 0 0
Total 179 17 (9.4) 9 8 3 11 3 19
TABLA 16
CARACTERISTICAS DEL DANO EN VALVULA TRICUSPIDEA
EN ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Insuficiencia triscuspidea Total Sin lesion Leve Moderada | Severa
LES 94 54 18 11 11
AR 38 22 8 7 1
ES 31 13 3 9 6
SAFP 4 0 0 1 3
LES+AR 6 1 2 3 0
AR+ES 1 0 0 0 1
LES+ES 3 2 0 1 0
EMTC 1 1 0 0 0
LES+SAFS 1 0 0 0 1
Total 179 93 31 32 23

En la Figura 3 se presentan imagenes de un ecocardiograma de una paciente con AR y afeccion valvular

mitral, con calcificacién importante del anillo mitral y valva posterior.
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Figura 3. Paciente femenino de 55 afios con
diagnostico de AR de 22 afios de evolucion.
DAS28 PCR 1.42 puntos. A. Vista paraesternal
eje corto a nivel de la valvula mitral. La flecha
sefiala la presencia de calcio a nivel del anillo y
valva posterior de la valvula mitral. B y C. Vista
apical 4 cdmaras. Se observa la valva mi posterior
con calcificacion de 6 mm de didmetro (B).
Observe que la valva anterior tiene adecuada
apertura (C, flecha amarilla) y la valva posterior
tiene limitacion al movimiento (C, flecha roja). Al:
auricula izquierda. AD: auricula derecha. VI:

ventriculo izquierdo. VD: ventriculo derecho.
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TABLA 17

FRECUENCIA DE AFECCION DE VALVULA PULMONAR EN ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Insuficiencia valvula pulmonar fotal Sin lesion Leve Moderada
179 (100) 163 (91) 9 (5) 7 (4)
LES 94 85(90) 4(4) 5 (5)
AR 38 33(87) 4 (11) 1(2)
ES 31 31 (100) 0 0
SAFP 4 2 (50) 1(25 1 (25)
LES+AR 6 6 (100) 0 0
AR+ES 1 1 (100) 0 0
LES+ES 3 3(100) 0 0
EMTC 1 1 (100) 0 0
LES+SAFS 1 1 (100) 0 0
Estenosis valvula pulmonar Total Sin lesién Leve Moderada
LES 94 93 (99) - 1(1)
AR 38 38 (100) - 0
ES 31 31 (100) - 0
SAFP 4 4 (100) - 0
LES+AR 6 6 (100) - 0
AR+ES 1 1 (100) - 0
LES+ES 3 3 (100) - 0
EMTC 1 1 (100) - 0
LES+SAFS 1 1 (100) - 0

El grosor valvular mayor a 5 mm en valvula tricispide sdlo se encontr6 en una paciente y tenia lupus
eritematoso sistémico, la afeccion difusa con presencia de vegetaciones. El aparato valvular engrosado
se encontrd en la misma paciente y en una con esclerosis sistémica. En la Figura 4 se presenta un caso
de hipertensién arterial pulmonar en una paciente con LES y en la Figura 5 se presenta un caso

endocarditis de Libman - Sacks tricuspideo en una paciente también con LES.

Pacientes que requirieron de cambio valvular, fueron un total de 18, se colocaron 4 prétesis bioldgicas y
14 protesis mecanicas (Tabla 18). La enfermedad pericardica en paciente con enfermedad autoinmune
se presenta en la Tabla 19.En la Figura 6 se muestra un caso de disfuncién de valvula mecénica en

posicién adrtica por fuga paravalvular en una paciente con AR.
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En la Figura 7se presenta un caso de derrame pericardico en un paciente con ES.
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Figura 4. Paciente femenino de 37 afios, con diagnéstico de LES de 1 afio de evolucion.
SLEDAI 2 puntos. A, B y C. Vista apical 4 cAmaras. Se observa el ventriculo derecho dilatado
(A), con una relacion ventriculo derecho: ventriculo izquierdo mayora 1. En Doppler color (B) se
observa la presencia de regurgitacion tricuspidea importante, con un gradiente de regurgitacion
tricuspidea de 93 mmHg (C). D, E y F. Eje corto a nivel del tracto de salida del ventriculo
derecho. Se observa en Doppler color la presencia de regurgitacion pulmonar (D), con
presencia de dilatacion del tronco de la arteria pulmonar en 32.4 mm (E); Doppler pulsado del
TSVD, la flecha sefiala una muesca mesosistélica (F), sugestivo de hipertension pulmonar. G y
H. Vista paraesternal eje corto del ventriculo izquierdo a nivel de musculos papilares. Se
observa un indice de excentricidad mayor a 1.1 tanto en diastole como en sistole, sugestivo de
sobrecarga de volumen (G) y presién (H) del ventriculo derecho. I. Vista subcostal en modo M a
nivel de vena cava inferior. Se observa la vena cava dilatada sin colapso inspiratorio, que
traduce una presion auricular derecha en 15 mmHg, con una presion sistélica de la arteria
pulmonar estimada en 108 mmHg. Al: auricula izquierda. AD: auricula derecha. VI: ventriculo
izquierdo. VD: ventriculo derecho. Ao: aorta. AP: arteria pulmonar. TSVD: Tracto de salida del

ventriculo derecho.

En la Tabla 20 se presenta la prevalencia de enfermedad valvular y tipo de afeccién valvular en

enfermedades autoinmunes.
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Figura 5. Paciente femenino de 21 afios con diagnostico de LES de 12 afios de evoluciéon. SLEDAI 0
puntos. A y B. Vista paraesternal, via de entrada del ventriculo derecho. Las flechas sefialan la valva
posterior de la valvula tricdspide con presencia de vegetacion de 9.7 x 9.4 mm, sugestivo de Endocarditis
de Libman — Sacks. C y D. Vista eje corto a nivel de grandes vasos. C. La flecha sefiala la valvula
tricuspidea cerrada. D. Valvula tricispide en diastole; la flecha sefiala la vegetacién en la valva posterior,
que usualmente no de visualiza en este proyeccion. Al: auricula izquierda. AD: auricula derecha. VD:
ventriculo derecho. Ao: aorta.

TABLA 18
FRECUENCIA DE CASOS SOMETIDOS A CAMBIO VALVULAR AORTICO.

Protesis Protesis Disfuncién
Enfermedad . . Total
biolégica | mecanica valvular
LES 2 7 6 9
AR 0 5 (100) 1 5
ES 1(33) 2 (67) 1 3
LES+SAFS 1 (100) 0 0 1
Total 4 (22) 14 (78) 18 (100)
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Figura 6. Paciente femenino de 47 afios con
diagnoéstico de AR de 30 afios de evolucion
portadora de prétesis mecanica en posicion aodrtica
colocada hace 15 afios por insuficiencia adrtica
importante. DAS28 PCR 2.91 puntos. A, B y C.
Vista paraesternal eje largo. Se observa prétesis
mecanica en posicion adrtica (A) con presencia de
fuga paravalvular anterior (B, flecha), con un
tiempo de hemipresién de 215 ms (C). Al: auricula
izquierda. VI: ventriculo izquierdo. VD: ventriculo

derecho. Ao: aorta.
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TABLA 19
ENFERMEDAD PERICARDICA EN ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Derrame
Enfermedad | pericardico Total
N (%)
LES 13 (49) 94
AR 2(7) 38
ES 10 (37) 31
SAFP 2(7) 4
Otros - 12
Total 27 (15) 179 (100)

1 LVId A4C 6.1 cm
VidVI MOD A4C 35 ml

Figura 7. Paciente femenino de 54 afios con diagnostico de esclerosis sistémica d4
aflos de evolucion. RODNAN 4 puntos. En la figura se muestra una vista apical 4
camaras. La flecha sefiala la presencia de derrame pericardico de 5 mm de separacion
retroauricular derecho, sin datos de compromiso hemodinédmico. Al: auricula izquierda.
AD: auricula derecha. VI: ventriculo izquierdo. VD: ventriculo derecho. Figura 1.
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TABLA 20
PREVALENCIA DE ENFERMEDAD VALVULAR Y TIPO DE AFECCION VALVULAR EN
ENFERMEDADES AUTOINMUNES

LES 6 70 11.6 5.4 35 (21.5-59.1)
AR 35 89 125 23.6 5.4 (5.3-45)
ES 93 74 74 15.9 50 (4.7 - 333)
En Vélvula Adrtica

LES 1 6 6 0.4 54 (1.8-14.1)
AR 2 34 1.7 4.1 20.7 (7.5-56)
ES 0.5 3 60 0.6 6.2 (0.8 -50)
En Valvula Mitral

LES 6 38 1.3 2.9 9.07 (5.6 — 14.6)
AR 31 52 1.6 6.1 24 (1.2-4.8)
ES 95 24 0.2 4 100 (25 -333)
En Vélvula tricdspide

LES 4 42 10.5 3.2 17.1 (10.3 —-28.4)
AR 24 42 1.7 4.9 11.2 (5.6 — 22.3)
ES 60 58 96 12.5 1.09 (0.34-25)
En Vélvula Pulmonar

LES 0.6 9 15 0.7 16.8 (6 —48.7)
AR 4 13 3.2 1.5 3.7 (1.1- 11.3)
LES= Lupus eritematoso sistémico, AR= Artritis reumatoide, ES= Esclerosis sistémica, SAFP= Sindrome
antifosfolipido primario, EMTC= Enfermedad mixta del tejido conectivo, SAFS= Sindrome antifosfolipido secundario
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IX. DISCUSION
Hace mas de un siglo la enfermedad valvular, en general, fue considerada la principal enfermedad
cardiaca y ademas una de las principales causas de muerte(32). Ese desenlace fue relacionado
principalmente con la enfermedad reumatica, la cual es conocido que se presenta principalmente con
estenosis mitral (MS) y regurgitacién mitral (MR). Esta condicion dio paso al estudio de corazén mediante
ecocardiografia y cirugia abierta(33, 34). En la actualidad el espectro de enfermedades del corazén ha
tenido una transicion y predomina la enfermedad arterial coronaria y en nuestro pais la valvulopatia
reumatica ha disminuido, aunque en algunos paises sigue siendo comin como sucede en Africa, el

centro-sur de Asia y el Pacifico(35, 36).

La prevalencia de enfermedad valvular en padecimientos autoinmunes, en un estudio en Suiza reporto
que la estenosis aértica ocurre en 28.7%, regurgitacion aértica 19.3% estenosis mitral 24.5%
regurgitacién mitral 22.5%, estenosis pulmonar 5.6% regurgitacién pulmonar 8.5%, estenosis tricuspidea
15.2 y regurgitacion tricuspidea 22.7%. En nuestro estudio se encontr6 que la estenosis aortica ocurrié en
11.7% vy la insuficiencia aértica en 15.6%, lo cual muestra que las frecuencias fueron menores al
compararse con este estudio, asimismo nosotros encontramos que la estenosis mitral fue de 6.1% vy la
insuficiencia mitral fue de 6.1%, mucho menor que la reportada por este estudio suizo, nosotros
encontramos estos hallazgos mas relacionados a pacientes con LES, AR y ES y desconocemos si en el
estudio suizo esos porcentajes elevados son porque encontraron este tipo de lesiébn en otros
padecimientos autoinmunes, como espondilitis SAFP, SAFS y aquellos con superposicion, por lo cual en
el comparativo global no se podria argumentar que hay diferencias. En cuanto al dafio en valvula
pulmonar, la estenosis pulmonar fue de 0.05% y la insuficiencia pulmonar fue del 8.9%, la cual es similar
a ese estudio y cabe mencionar que en nuestros hallazgos solo se encontrd en pacientes con LES y AR.
En cuanto a la insuficiencia tricuspidea, en nuestro estudio se presentd en el 48% de los pacientes, lo
cual es mucho mayor al compararlo con la literatura, se presenté con mayor frecuencia en pacientes con
LES, AR y ES(37).

Dentro de las caracteristicas demogréficas de esta poblacién estudiada, el 89% fueron mujeres, con una
media de edad de 47 + 16 afos. Estos hallazgos son compatibles con la literatura actual, a nivel mundial
en donde se reporta que las enfermedades autoinmunes son mas comunes en el género femenino y
pueden tener una presentacién bimodal en relacion a la edad, ya que estos trastornos son mas
comunmente visto en edades tempranas o en el periodo posmenopausico; se ha hipotetizado que las
enfermedades autoinmunes tienden a ocurrir mas en mujeres debido a los cambios hormonales que
experimentan(38). La relacién mujer:hombre de enfermedades autoinmunes en este estudio fue de 7.9:1,

lo cual es similar a la literatura mundial.

En nuestro estudio, en ambos géneros la enfermedad autoinmune mas comudn es el lupus eritematoso

sistémico (LES) con un 53.4% en mujeres y 45% en hombres; actualmente se sabe que la relacion
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mujer:-hombre para LES es de 7:1, debido a una sobreexpresion de genes CD40LG y CXCR3 que
resultan de la falta de inactivacion de X, siendo las mujeres méas susceptibles a la enfermedad(38).Sin
embargo, al analizar la frecuencia entre mujeres y hombres de enfermedad valvular global en relacién a
cada padecimiento encontramos que la relacion de dafio valvular global fue de 73.5% versus (vs) 85%,
en LES fue de 32% vs 40%, en AR 16.9% vs 35%, ES 13.8% vs 5%,SAFP 1.8% vs 5%, LES+AR
(RUPUS) 2.5% vs 0%, AR+ES 0.06% vs 0%,LES+ES 1.2% vs 0%, EMTC 0% vs 5%, LES+SAFS 0.06%
vs 0, lo cual nos dice que aunque la enfermedad predomina en mujeres, en esta serie de pacientes
estudiados el dafio valvular fue mas frecuente en hombres que padecen padecimientos autoinmunes
como LES, AR, SAFP y EMTC.

Se conoce ampliamente que las personas obesas poseen un estado subclinico de inflamaciéon que los
lleva a multiples desérdenes metabdlicos.Se encontr6 que el indice de masa corporal promedio en los
pacientes con EA es de 26 £ 6 kg/mz. En el caso de la artritis reumatoide (AR) la obesidad aumenta el
riesgo de poseer anticuerpos anticitrulinados, aumenta la severidad de la enfermedad, y disminuye la
eficiencia del tratamiento. En relacion al LES, la obesidad se correlaciona con compromiso renal y
cognitivo, aumenta el riesgo de enfermedades cardiovasculares y disminuye la calidad de vida. Con base
a lo anterior, es importante que los pacientes tengan un indice de masa corporal normal para evitar los

efectos deletéreos de la obesidad(39).

Existe evidencia clinica de la asociacion entre las EA como LES y AR con la hipertension arterial
sistémica. La prevalencia de hipertension arterial en pacientes con AR es del 31%, la cual es mayor en
pacientes con LES (40%) en pacientes menores a 40 afios(40). En nuestro estudio la hipertension arterial
sistémica es la comorbilidad méas frecuente en los pacientes estudios, con una presién arterial sistélica
promedio de 117 + 17 mmHg y una presién arterial diastélica de 73 + 11 mmHg, encontrdndose en metas
objetivo para el control de la hipertension arterial. Este buen control de la presion arterial puede ser

producto que nuestro centro es un Instituto dedicado al tratamiento de enfermedades cardiovasculares.

En relacién con las comorbilidades presentes en los pacientes con EA, la mas comudn fue la hipertension
arterial sistémica (27.9%), seguida por hipotiroidismo (17.3%), cardiopatia isquémica (17%), enfermedad
renal crénica estadio 5 (10.6%), diabetes mellitus tipo 2 (8.4%), cardiopatia reumética inactiva (6.1%) y
dislipidemia (5.6%), de las cuales presentaron una asociacion significativa el hipotiroidismo, cardiopatia
isquémica y enfermedad renal crénica estadio 5 (p= 0.01, p= 0,01, y p = 0.058 respectivamente). Las
enfermedades cardiovasculares son la principal causa de morbilidad y mortalidad en los pacientes con
EA; esto es producto de que el estado inflamatorio conlleva a ateroesclerosis acelerada y enfermedad
coronaria prematura. El infarto de miocardio es 50 veces mas comun en mujeres con LES, con una
prevalencia del 67% en mujeres menores de 55 afios(41). Autopsias han demostrado la presencia de
ateroesclerosis coronaria en hasta el 40% de los pacientes con LES, comparados con los controles(41).

Se sabe que el perfil de lipidos se encuentra anormal en el 46 - 56% de los pacientes con LES. Esto
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puede deberse a que el compromiso renal con sindrome nefrético es frecuente en enfermedades
autoinmunes, que pueden llevar a hiperlipidemia(42). En relacion a la falla renal, estd descrito que
aproximadamente el 50% de las mujeres afro-caribefias con lupus desarrollan nefropatia lUpica,
aumentando la mortalidad de los pacientes(43); es importante recordar que existen diferentes factores
que pueden contribuir al dafio renal en las EA como lo son factores ambientales (quimicos, toxinas, dieta,
estrés, tabaquismo), agentes infecciosos (bacterias, virus, parasitos), quimicos y metales (penicilamina,
mercurio, asi como el género (es mas comun la falla renal en mujeres con EA que en hombres, a
excepcion de la nefropatia por IgA, que es dos veces mas frecuente en hombres que en mujeres) (43).
Segun el Colegio Americano de Reumatologia, el hipotiroidismo es el trastorno tiroideo mas comdn en
LES; el hipotiroidismo primario ocurre en 15 - 19% de los pacientes con LES, siendo la inmunidad

mediada por linfocitos Th1l una asociacion vista con frecuencia entre LES y enfermedad tiroidea(44).

Los trastornos de la conduccion eléctrica, ritmo cardiaco y muerte sibita son manifestaciones importantes
del compromiso cardiaco en las EA. En los pacientes con AR la enfermedad arterial coronaria
ateroesclerética es la causa comun de sindrome coronario agudo y arritmias ventriculares; en LES las
arritmias mas frecuentes son taquicardia sinusal, fibrilacion atrial y latidos ectépicos atriales; las
alteraciones del ritmo maés frecuentes en esclerosis sistémica son los latidos ventriculares prematuros de
forma aislada, sin embargo pueden presentarse como bigeminismo, trigeminismo o dupletas; la FA
paroxistica, flatter o taquicardia supraventricular paroxistica esta presente en el 20 - 30% de los pacientes
con esclerosis sistémica (ES)(45). Al compararlo con la literatura, en nuestro estudio se documenté que el
92.7% de los pacientes se encuentra en ritmo sinusal y tan solo el 3.4% presentaron fibrilacion atrial y el
2.8% era portador de marcapasos. Los trastornos de la conduccion en enfermedades reumética son més
frecuentes que las arritmias. En AR la infiltracion del sistema de conduccidon puede causar bloqueo
completo de rama derecha en el 35% de los pacientes; en LES la vasculitis de pequefio vaso, infiltracion
del nodo sinusal o nodo auriculoventricular puede llevar a bloqueo AV en el 34 - 70% de los pacientes;
las alteraciones de la conduccién en esclerosis sistémica pueden ser secundarias a la fibrosis del nodo
sinoauricular, presentando bloqueos de rama o bloqueos fasciculares en el 25 - 75% de los
pacientes(45).

La enfermedad autoinmune mas comun en los pacientes fue LES, seguido de AR y ES (52.5%, 21.2% vy
17.3% respectivamente. En las combinaciones de EA, RUPUS (LES + AR) fue la mas comun con un
3.4%. En Colombia la EA méas comun es la AR (66%, seguida de LES (17%), Sindrome de Sjogren (7%),
ES (6%), polimiositis (2.1%) y dermatomiositis (1.1%)(46); en nuestro estudio ningun paciente con
diagnéstico de miopatia inflamatoria fue referido al departamento de ecocardiografia. En Taiwan, la EA
mas comun es AR (52.4%), seguida por LES (37.0%), sindrome de Sjogren (16%) y esclerosis sistémica
(15%)(47). Probablemente las diferencias de la EA mas comun en nuestro Instituto comparado con la

literatura se deban a la poblacion para fines del estudio.
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En relacién al dafio valvular global encontrado en pacientes con EA fue en 125 (70%), de los cuales se
encontré que en pacientes con LES ocurrié en 58 (32%) en AR 33 (18%), ES 22 (12%), SAFP 4 (2%)
LES+ AR (RUPUS) 5 (3%), AR+ES (0.5), LES+ES (0.5%), LES+SAFS (0.5%). En la actualidad la
enfermedad valvular significativa atribuible a AR parece poco comun(2), sin embargo Sokoloff en 1953
reportdé una incidencia de 1-3% de compromiso valvular en pacientes con AR a quienes se les realizé
autopsia(48); el compromiso cardiaco en LES se estima que ocurre en mas del 50% de los casos y puede
involucrar al sistema de conduccién, pericardio y valvulas(49). La mayoria de la literatura reporta la
asociacion entre LES y SAFS con la enfermedad valvular y no solo LES. La enfermedad valvular entre los
pacientes con SAFP es comun y alrededor del 4 - 6 % progresan a insuficiencia valvular severa que
requieren cirugia de cambio valvular (50). Se conoce que la enfermedad valvular es la forma clinica y
prevalente mas importante de compromiso cardiaco en pacientes con LES, llegado a presentar
compromiso valvular hasta en un 61% de los pacientes(51).En cuanto a la esclerosis sistémica, esta
descrito que el subtipo difuso tiene compromiso cardiaco en 32% de los pacientes y la presentacion
limitada en el 23% de los pacientes; en un estudio se demostré que hasta el 75% de los pacientes
desarroll6 compromiso cardiaco en los 3 primeros afios después del inicio de aumento del grosor de la
piel(18).

En relacién a las caracteristicas del dafio valvular adrtico, los pacientes con AR presentaron mayor dafio
valvular: 21% presenté esclerosis adrtica, 5% estenosis adrtica moderada y 7% estenosis adrtica severa;
24% presentd insuficiencia aédrtica leve y 8% insuficiencia adrtica moderada. Los pacientes con LES
presentaron esclerosis aodrtica en el 5% y estenosis adrtica leve en el 1%; ademas de insuficiencia adrtica
leve y moderada en el 5.5% y 4.5% de los casos, respectivamente. El 23% de los pacientes con ES
present6 insuficiencia aodrtica leve. Al compararlo con la literatura, en un estudio realizado en 379
pacientes con AR en Estados Unidos con el objeto de valorar enfermedad valvular, no hubo afeccion de
la valvula aértica en ninguno de los pacientes(10). En 1968, Roberts evalud 22 pacientes con granulomas
reumatoideos con compromiso de las valvulas cardiacas, de los cuales 4 pacientes presentaron dafio
valvular aértico, sin embargo no indicaron qué tipo de dafo (estenosis o insuficiencia) le condicionaba a
la valvula(52). En otro estudio realizado en Estados Unidos, se evaluaron a 34 pacientes con AR, se
document6 que 12% presentaron insuficiencia aodrtica leve y estenosis aértica en 3% (no describen el
grado de estenosis)(9). En un estudio publicado en el New England Journal of Medicina en donde se
evaluaron a 69 pacientes con LES, se documentd que 6% de los pacientes presento insuficiencia aodrtica,
sin embargo no indican el grado de la insuficiencia(51). En Israel se incluyeron 5018 pacientes con
diagnéstico de LES y se encontré que la insuficiencia y estenosis adrtica fue del 1.32% y 1.08%,
respectivamente(50). En relacion a la ES, al comparar nuestro estudio con la literatura, en Argentina se
analizaron 127 pacientes con ES y se encontré que la insuficiencia aértica moderada y severa estaba
presente en el 0.1% y 2.1% de los casos respectivamente, y que la estenosis adrtica moderada y severa
estuvo presente en el 0.7% y 1.8% de los pacientes, respectivamente. Ademas documentaron la

presencia de esclerosis adrtica en el 7.5% de los casos (53).
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En relacion a la frecuencia del deposito de calcio y distribucion del mismo en la valvula adrtica, los
pacientes con AR presentaron mayor depésito de calcio con un total de 14 pacientes, la distribucion del
mismo fue local y difuso en la misma proporcién, con mayor depdsito de calcio tanto en las valvas como
en el anillo valvular, que de manera individual. Ademas la AR fue la enfermedad que presentdé mayor
namero de casos con grosor valvular mayor a 5 mm. Cuatro pacientes con ES presentaron depdsito de
calcio con mayor predileccién a las valvas, y estos pacientes no presentaron engrosamiento valvular. En
cuanto al LES, 2 pacientes presentaron depésito de calcio de manera local en las valvas, y solo 1
paciente presentdé engrosamiento valvular. En la literatura actual se describe que el LES se asocia a
engrosamiento valvular adrtico en un 30% de los casos, presencia de vegetaciones adrticas en 19%(51),
sin embargo en dicho estudio el grosor valvular aértico aumentado fue definido > 2 mm (en contraste con
nuestro estudio en donde engrosamiento valvular fue definido > 5 mm), ademas no se describe depésito
valvular de calcio. En 1968 se describieron 22 autopsias de pacientes con AR y se documenté que 7
pacientes presentaron lesion valvular difusa en las valvulas izquierdas sin especificar si se trata de
valvula aértica o mitral (52). En otro estudio que incluyé 34 pacientes con AR, se demostré que el 47%
presenté engrosamiento valvular adrtico de distribucion focal y difuso con similar frecuencia
(engrosamiento valvular definido > 2 mm), no se describié depodsito valvular de calcio. En Argentina se

demostro la presencia de calcificacion valvular adrtica en el 2.9% de los pacientes con ES(9, 53).

La enfermedad autoinmune que presenté mayor dafio valvular mitral es la AR, con estenosis mitral leve y
severa en un 5% y 3% respectivamente, asi como 5% de insuficiencia mitral leve y 3% de insuficiencia
mitral severa. La ES presenté 3% estenosis mitral leve, 3% estenosis mitral severa, 3% insuficiencia
mitral leve y 3% insuficiencia mitral severa. Finalmente el LES presenté menor porcentaje de 1% de
estenosis mitral leve y 2% de estenosis mitral severa, 1% de insuficiencia aodrtica leve y 2% de
insuficiencia adrtica severa. En un estudio realizado en Estados Unidos, el 19% de los pacientes con LES
presenté insuficiencia mitral (51); en otro estudio realizado en Israel, los pacientes con LES presentaron
insuficiencia mitral en el 1.91%, sin describir el grado de insuficiencia(50). De 22 autopsias de pacientes
con AR, 7 mostraron compromiso en valvula mitral, 3 en la valvula mitral y adrtica, y 2 pacientes en la
valvula mitral y tricispide(52). Carlos Roldan et al, estudio la afeccion valvular en pacientes con AR,
demostrando la presencia de insuficiencia mitral moderada en el 12% de los pacientes (n=34) (9). En el
caso del ES, en Argentina los pacientes presentaron insuficiencia mitral moderada e insuficiencia mitral
severa en un 1.3% y 2.7% respectivamente; se ha descrito que la estenosis mitral es rara en pacientes
con ES (19), sin embargo en un estudio se demostré la presencia de estenosis mitral moderada y severa

en un 0.08% y 0.7% respectivamente (53).

La distribucion de calcio en la valvula mitral documentada en nuestro estudio fue mas comin en AR en un
29%, con distribucion difusa (18%), afectando con mayor frecuencia al anillo mitral (16%) de localizacién
posterior; las valvas mitrales se encontraron engrosadas en un 26%. La ES ocupa el segundo lugar en

relacion al depédsito de calcio en la valvula mitral (13%), sin embargo la distribucion es
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predominantemente local (10%) afectando de igual manera la porcion anterior y posterior del anillo mitral;
las valvas se encontraron engrosadas en el 4%. Los pacientes con LES presentaron deposito de calcio
en un porcentaje menor (2%), con afeccién local del anillo posterior, sin embargo el grosor valvular mayor
de 5 mm estuvo presente en el 7.4%. Al comparar nuestros resultados con la literatura, el engrosamiento
valvular mitral en pacientes con LES es del 38%, con presencia de vegetaciones en la misma valvula en
el 32% (51), pero no se describe la distribucién de calcio. En el caso de la AR, se describe la presencia
de nédulos en la valvula mitral en el 15% y engrosamiento valvular mitral en el 32%(9), sin embargo no se
describe la distribucion de calcio. Ambos estudios (en el que se evalia LES y AR) definieron
engrosamiento valvular mitral > 3 mm, un punto de corte inferior al utilizado en nuestro estudio, lo que
probablemente hace que el porcentaje sea mayor en la literatura. En el caso de la ES, la calcificacion de
la valvula mitral esta descrita en el 3.8% de los pacientes, sin describir las caracteristicas de dicho

deposito de calcio (53).

La valvula pulmonar se vio afectada con mayor porcentaje en pacientes con SAFP, presentando el 25%
insuficiencia pulmonar leve y 25% insuficiencia pulmonar moderada; en los pacientes con AR el 11%
presento insuficiencia pulmonar leve y 2% insuficiencia pulmonar moderada; el 4% de los pacientes con
LES presenté insuficiencia pulmonar leve, 5% insuficiencia pulmonar moderada y 1% estenosis pulmonar
moderada. En la literatura no esta descrita la afeccion pulmonar en los pacientes con LES (51)ni en los
pacientes con AR(9). Se ha descrito una asociacion entre SAF y LES en un 36.2%, con sindromes
parecidos a LES en un 5.0% y otras enfermedades en un 5.9%(54). En un estudio publicado en el JACC
a quienes se les realiz6 ecocardiograma transesofagico a pacientes con LES y SAFS, hubo 10 pacientes
con SAFP y se documenté en el 10% insuficiencia mitral, no se documenté dafio valvular pulmonar (55).
En otro estudio mas reciente, que incluyé a 53 pacientes con SAFP, se reporto insuficiencia valvular en el
20% de los pacientes, de los cuales la valvula mas frecuentemente afectada en orden de mayor a menor

fue la valvula mitral, adrtica y tricuspidea; no se report6 dafio valvular pulmonar(56).

En relacion a la valvula tricuspidea, la EA que presentd mayor proporcion de valvulopatia fue la ES con 3
casos (n= 31) de insuficiencia tricuspidea leve, 9 moderados y 6 severos. El LES, con un total de 18
casos (n=94) con insuficiencia tricuspidea leve, 11 moderados y 11 severo. La AR presenté 8 casos
(n=38) de Insuficiencia tricuspidea leve, 7 casos moderados y 1 caso severo. En la literatura actual existe
menor frecuencia reportada de afeccién valvular tricuspidea en pacientes con LES, la cual corresponde al
3%, con presencia de vegetaciones en valvula tricuspidea en el 3% y engrosamiento valvular tricuspideo
(definido como grosor valvular > 3 mm) en el 4% de los casos(51). En el caso de la AR, esta reportada la
presencia de insuficiencia tricuspidea en el 3%, con engrosamiento valvular tricuspideo (> 3 mm) en el
3% y presencia de nodulos tricuspideos en el 3%(9). En la poblacion argentina con ES, el 1.3% presenta
insuficiencia tricuspidea moderada y 2.7% insuficiencia tricuspidea severa, con presencia de presiéon de

la arteria pulmonar mayor a 40 mmHg en el 29% de los casos(19).
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De los pacientes estudiados, la enfermedad valvular que presentdé mayor cirugia de cambio valvular
aortico fue el LES (9 pacientes), seguido por la AR (5 pacientes) y la ES (3 pacientes). En cuanto el tipo
de prétesis colocada, al 78% se coloc prétesis mecanica y al 22% protesis biolégica. La enfermedad que
mayor disfuncion protésica presenté es el LES (en 6 de los 9 casos). En un estudio en el que se dio
seguimiento ecocardiografico a pacientes con LES, esta reportado que del total de pacientes con
valvulopatia, el 9% tiene indicacidn de cirugia (4 pacientes de 45) y Unicamente 2 pacientes fueron
sometidos a cirugia cambio de valvular (los otros dos pacientes rehusaron tratamiento quirdrgico)(51). En
los pacientes con ES esta descrito que el 0.9% son sometidos a cirugia de cambio valvular(19). En la
literatura revisada, no se cuenta con la frecuencia con que los pacientes con AR son sometidos a cirugia
de cambio valvular.

En nuestro Instituto, el 15% de los pacientes con EA estudiados presentaron enfermedad pericardica
caracterizada por derrame pericardico, de los cuales el 49% tienen LES, el 37% ES y el 7% AR. La
enfermedad pericardica es una manifestacion de serositis y es la manifestacion clinica cardiovascular
mas comun en LES(2), otro mecanismo fisiopatolégico responsable del derrame pericardico en estos
pacientes puede ser por la hipertensién pulmonar que desarrollan, como se discutira mas adelante; los
derrames pericardicos se presentan mas comunmente cuando la enfermedad se encuentra activa,
usualmente son pequefos, sin embargo se describieron derrames pericardicos moderados a severos en
5 de 70 pacientes (7%) en una serie de casos(57).En los pacientes con AR el derrame pericardico puede
estar presente, sin embargo es clinicamente silente(2), sin embargo la frecuencia de derrame pericardico
puede variar entre los estudios, puede ir del 2% al 13%(58, 59). La enfermedad pericardica descrita en
pacientes con ES evaluada a través de autopsias se caracteriza por cambios inflamatorios crénicos(2);
dos estudios grandes reportaron la presencia de derrame pericardico en 43% de 77 pacientesy ninguno
en 106 pacientes(60, 61).

En relacion a la actividad de las enfermedades autoinmunes, se encontré que el SLEDAI de todos los
pacientes con LES tuvo una mediana de 2. Entre mujeres y hombres los porcentajes actividad leve a
moderado fue de 21% y 20% y severade 6.9% y 5% respectivamente. Los estudios previos han
demostrado que el 66% de los pacientes con enfermedad valvular y LES, tienen activa la enfermedad,
con un indice de severidad del LES de 4 £2.5 y un SLEDAI de 2.6 £1.4 (51). En los pacientes con LES, la
enfermedad valvular asociada con lesiones de Libman-Sacks, Serositis que conllevan a enfermedad
pericardica, asi como eventos vasculares arteriales y venosos asociados a la presencia de anticuerpos
antifosfolipidos son manifestaciones cardiovasculares bien establecidas(2). Las anormalidades valvulares
ecocardiograficas pueden persistir, resolver o desarrollarse nuevas a través del tiempo
independientemente de la actividad de la enfermedad o terapia (51). El desarrollo de insuficiencias
valvulares severas puede estar asociado con los niveles altos de anticuerpos anticardiolipina 19G (62).
Grandes estudios transtoracicos han documentado asociacién entre altos titulos de anticardiolipinas,

nédulos valvulares, e insuficiencia valvular severa, particularmente con compromiso de la valvula
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mitral(63, 64). En general, en la literatura esta descrito que la valvula mas afectada por el LES es la mitral
hasta en un 33% de los casos, con aumento de riesgo de presentar vegetaciones los pacientes con
anticuerpos antifosfolipidos(57) . En el caso del LES, en nuestro estudio la valvula con mayor afeccién

valvular es la mitral, asi como esta descrito en la literatura.

En los pacientes con AR el promedio del DAS28 PCR tuvo una mediana de 2. En mujeres y hombres la
remision fue de 29 (18.2%) y 4 (20%), con actividad baja 4 (2.5%) y 2 (10%), moderada 3 (1.8%) y 0%,
alta 2 (1.2%) vy 1(5%), sin diferencias estadisticas entre el género. En un estudio que incluyé 30
pacientes con AR con enfermedad valvular, el indice articular de Ritchie fue 10.8 + 10.5(58), sin embargo
este indice toma en cuenta el dolor e inflamacién articular, previamente se utilizaba para detectar
cambios en dolor articular, no fue disefiado para medir el total de articulaciones inflamadas(65). En otro
estudio que incluy6é 34 pacientes con AR y enfermedad valvular, el 47% presentaban actividad de la
enfermedad moderada o severa(9), sin embargo no se utiliz6 la escala DAS28 PCR para medir la
actividad de la enfermedad como en nuestro estudio. La insuficiencia mitral es la valvulopatia mas
frecuente reportada en pacientes con AR, sin embargo también se han reportado casos de estenosis
mitral(58). La literatura sugiere que los factores de riesgo para desarrollar enfermedad valvular son la
severidad de la enfermedad, duracién de la enfermedad, presencia de nédulos subcutaneos, género
masculino e inflamacioén extensa(66). La causa por la cual se ven afectadas las valvulas cardiacas en AR
no esta clara; puede que sea secundario a compromiso de vasos sanguineos por inflamacion, sin
embargo las valvulas tienen pocos vasos sanguineos. Si se considera que la vasculitis predispone al
desarrollo de granulomas reumatoides, estas lesiones fueran mas frecuentes en el miocardio y
endocardio (valvulas cardiacas), pero esto no ocurre con frecuencia(52). Contrario a lo que se reporta en

la literatura, en nuestro estudio la valvula més comun afectada por AR es la valvula aortica.

En pacientes con ES el promedio de RODNAN tuvo una mediana de 4 con rangos minimo y maximo de
(0-21). La actividad entre mujeres y hombres fue leve 20 (12.5%) y 2 (1%), moderado 6 (3.7%) y 0%,
severo 2 (1%) y 0% respectivamente, sin diferencias estadisticas. En los estudios previos en relacion a
esclerosis sistémica y enfermedad valvular, no esta descrita la relacién entre el dafio valvular y la
actividad de la enfermedad utilizando la escala de RODNAN. Esta descrito que el compromiso visceral,
particularmente del corazén en ES, aumenta sustancialmente la mortalidad(67). La ES puede tener
manifestaciones cardiacas como derrame pericardico, arritmias, alteraciones del sistema de conduccidn,
compromiso valvular, isquemia miocardica y falla cardiaca, las cuales pueden ser consecuencia de
alteraciones la circulacién vascular y fibrosis que alteran la microcirculacién y funcion miocérdica,
respectivamente(68). Se cree que el derrame pericardico en ES difiere de AR y LES, en que el liquido
pericardico es no inflamatorio(69); auto-anticuerpos, complejos inmunes y deplecion del complemento
estan ausentes, ademas tienen pobre respuesta al tratamiento esteroideo, sin embargo a la evaluacion
histoldgica, existe engrosamiento pericardico fibrotico no especifico con adherencias e infiltrado de

células inflamatorio perivascular(70). La prevalencia hipertension arterial pulmonar en ES es del 10 -

62



12%, que puede variar del 4.9% a 26.7 dependiendo de la herramienta diagnoéstica utilizada; en estos
pacientes la hipertension arterial pulmonar puede estar asociada a fibrosis pulmonar o por
estrechamiento de la circulaciéon vascular; la hipertension arterial pulmonar puede ser una de las
etiologias del derrame pericardico en estos pacientes(17). En nuestro estudio, la valvula mas afectada en
los pacientes con ES es la valvula tricispide, probablemente asociada a hipertension pulmonar, sin
embargo en este estudio no se incluyd la presion sistdlica de la arterial pulmonar como variable de

estudio.

En la Euro - Heart Survey realizada en Europa en el 2003, que incluyé a 5001 pacientes con enfermedad
valvular, se concluyd que la valvula mas afectada es la valvula aértica en el 44.3% de los pacientes
(33.9% con estenosis y 10.4% con insuficiencia), seguida por la valvula mitral en el 34.3% de los
pacientes (9.5% con estenosis y 24.8% con insuficiencia), con afeccién multivalvular el 20.2% de los
casos, afectando las valvulas derechas al 1.2% de los pacientes. En relacién a la etiologia, la causa mas
comun de estenosis adrtica es degenerativa con 81.9%, seguida de cardiopatia reumética (11.2%),
congénita (5%), endocarditis 0.8% e inflamatoria en el 0.1%. La insuficiencia adrtica también presenta
como causa méas comun la etiologia degenerativa (50.3%), seguida por causa reumética y congénita en el
mismo porcentaje (15.2%), endocarditis en el 7.5% e inflamatoria en el 4.1%. Dentro de las etiologias de
estenosis mitral se report6 a la cardiopatia reumatica en el 85.4%, degenerativa en el 12.5%, endocarditis
en el 0.6%, congénito en 0.6% y no se reportd etiologia inflamatoria. Para la insuficiencia mitral, la
etiologia degenerativa fue la mas comun (61.3%), seguida de etiologia reumatica (14.2%), isquémica
(7.3%), congénita (4.8%), endocarditis (3.5%) e inflamatoria en 0.8%(28). Este estudio es importante, sin
embargo hay que resaltar que Unicamente incluy6 a pacientes con valvulopatias, por lo que no es posible

establecer la prevalencia de la enfermedad valvular.

En Estados Unidos se realiz6 el estudio ecocardiografico més grande que incluyé a 11911 pacientes para
valorar la prevalencia de enfermedad valvular, y se concluyé una prevalencia de enfermedad valvular en
el 2.5% de los pacientes, con una prevalencia de enfermedad valvular como se sigue: 0.4% con estenosis
aodrtica, 0.5% con insuficiencia aértica, 0.1% con estenosis mitral, y 1.7% para insuficiencia mitral, sin
embargo los autores concluyen que la prevalencia de la enfermedad valvular puede estar infraestimada
ya que se solicita ecocardiograma bajo la sospecha clinica de valvulopatia y no de manera sistematizada
a toda la poblacion(71).En los paises subdesarrollados, la cardiopatia reumética es una causa importante
de enfermedad valvular; est4 descrito que aproximadamente el 60% de los pacientes con fiebre
reumatica desarrollardn cardiopatia reumatica. La prevalencia de enfermedad valvular en poblacion
pediatrica es de 1 - 7 por 1000 de la poblacion; en Asia Centro - Sur esta descrita una prevalencia de 1.2
por 1000 habitantes; en Africa, esta descrita una prevalencia de 2.7 - 14.3 por 1000 habitantes en nifios

de edad escolar; en Africa Sub-Sahariana la prevalencia descrita es de 5.7 por 1000 habitantes(28).
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En relacion a estudios previos realizados en latinos, Estados Unidos se analiz6 a 1767 latinos (450
mexicanos, 332 portorriquefios, 349 cubanos, 146 de Sur América, 173 centroamericanos y 313
dominicanos), concluyendo que la prevalencia de enfermedad valvular en mexicanos es del 8.1%, 22.1%
en portorriquefios, 32% en cubanos, 4.1% en suramericanos, 17.% en centroamercianos y 15.8% en
dominicanos. La presencia de “cualquier enfermedad valvular’ (definida como insuficiencia mitral
moderada o severa, insuficiencia tricuspidea moderada a severa, insuficiencia pulmonar moderada a
severa, estenosis adrtica moderada o severa, y estenosis mitral moderada o severa) fue del 1.2% en
mexicanos. Dentro de la comorbilidades analizadas en el estudio se encuentra hipertension arterial
sistémica, hipercolesterolemia, obesidad y enfermedad renal crénica, no se incluyen enfermedades

autoinmunes (72).

En nuestro estudio la prevalencia de valvulopatia es del 5.4%en LES, 23.6% en AR y 15.9% en ES, con
una razoén de prevalencia del 11.6% para LES, 12.5% para AR y 7.4% para ES. El LES aumenta 35 veces
el riesgo de padecer enfermedad valvular (IC 95%, 21.5 - 59.1), la AR 5.4 veces el riesgo (IC 95%, 5.3 -
4.5%) y la ES 50 veces el riesgo (IC 95%, 4.7 - 333). Al compararlo con la literatura, nuestros hallazgos
son similares: un estudio previo demostré prevalencia del 25% de valvulopatia en pacientes con LES
(51). Sin embargo para el caso de la AR, la prevalencia reportada en la literatura es mucho mayor, ya que
puede variar del 50% al 83%, que la prevalencia encontrada en nuestro estudio(58, 59)Se ha descrito
afeccion valvular en el 38% de pacientes con ES (73), la cual es mayor a la reportada en nuestro estudio.
En los estudios previos, no se reporta el riesgo que aumentan las enfermedades autoinmunes de
presentar enfermedad valvular ((51, 58, 59, 73); en nuestro estudio la presencia de ES, AR y LES
proporciona un riesgo elevado de enfermedad valvular, sin embargo los intervalos de confianza son
amplios y debe tomarse en consideracion al momento de interpretar estos resultados, ya que esto indica

que para demostrar que este riesgo es real se requeriria un estudio con mayor tamafio de muestra.

Para el dafio valvular aértico, el LES aumenta 5.4 el riesgo de valvulopatia (IC 95%, 1.8 - 14.1), la AR
20.7 veces el riesgo (IC 95%, 7.5 - 56), y la ES 6.2 veces el riesgo (0.8 - 50). La prevalencia global de
valvulopatia aodrtica en LES es del 0.4%, de AR el 4.1% y ES del 0.6%. En la literatura revisada, la
valvulopatia aértica esta presente en el 6% de los pacientes con LES, 33% en pacientes con AR, y en los
pacientes con ES 1.4% , cifras que son menores en nuestro estudio(51, 53, 58). En relacion al riesgo que
aumentan las enfermedades autoinmunes en presentar enfermedad valvular adrtica es elevado en el
caso de AR y ES, probablemente se deba al intervalo de confianza amplio; sin embargo en el caso de
LES el intervalo de confianza fue menos amplio, por lo que el riesgo aumentado debe tomarse en cuenta

al momento de evaluar pacientes con LES.

El LES aumenta 9.07 veces el riesgo (IC 95%, 5.6 - 14.6) de dafio valvular mitral, la AR 2.4 veces (IC
95%, 1.2 - 4.8) y la ES 100 veces (25 - 333). La prevalencia global de dafio valvular mitral en LES es del

2.9%, en AR del 6.1% y ES del 4%. Al compararlo con la literatura, en LES el dafio valvular es del 19%,
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en AR del 80% y en ES del 1.9%(51, 53, 58). En relacion al riesgo que aumentan las enfermedades
autoinmunes en valvulopatia mitral, la AR presenté el intervalo de confianza menos amplio (1.2 - 3.8), lo

cual debe tenerse en cuenta al momento de interpretar los resultados.

En relacién a la valvula tricispide, el riesgo de dafio aumenta 17.1 veces (IC 95%, 10.3 - 28.4) en
pacientes con LES, 11.2 veces (IC 95% 5.6 - 22.3) en pacientes con AR y 1.09 veces (IC 95%, 0.34 - 2.5)
en pacientes con ES. La prevalencia global de valvulopatia tricuspidea para LES es del 3.2%, para AR
del 4.9% y para ES del 12.5%. Nuestros resultados son distintos a literatura, ya que para la ES esta
reportada prevalencia de valvulopatia tricuspidea del 1.9%, y para AR del 23%, sin embargo para el LES

es similiar, en donde se reporta afeccién en el 3% de los casos (51, 53, 58).

El LES aumenta 16.8 veces el riesgo de dafio en valvula pulmonar (IC 95%, 6 - 48.7) y la AR 3.7 veces el
riesgo (IC 95%, 1.1 - 11.3). La prevalencia global de valvulopatia pulmonar en LES es del 0.7% y de AR
del 1.5%. Al comparar estos resultados con la literatura, no se reporta afeccion en valvula pulmonar en el

caso de LES, y en la AR los resultados son similares, con una prevalencia del 3% (51, 58).

Es importante recordar que los resultados obtenidos en nuestro estudio son en poblacién mexicana, con

un namero distinto de poblacién analizado en comparacion con otros estudios.
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X. CONCLUSIONES

Los pacientes con enfermedades autoinmunes deben tener ecocardiograma al momento del
diagndstico de la enfermedad, asi como en el momento que presenten sintomas o signos de
compromiso cardiaco, ya que es necesario detectar de manera oportuna el dafio valvular que puede

estar asociado a la enfermedad de base.

En los pacientes con enfermedades autoinmunes, las cuatro valvulas cardiacas pueden estar

afectadas de manera individual o en conjunto, ya sea por insuficiencia o estenosis.

Dentro de las alteraciones encontradas en las valvulas de los pacientes con enfermedades
autoinmunes se encuentra el depésito de calcio valvular o en el anillo (que puede ser local o difuso),

asi como engrosamiento valvular.

Dentro de las comorbilidades que tienen los pacientes con enfermedades autoinmunes se encuentra
la hipertensién arterial sistémica, diabetes mellitus, dislipidemia, hipotiroidismo, cardiopatia

isquémica, y enfermedad renal crénica.

Los pacientes con enfermedad autoinmune en quienes con mayor frecuencia se le solicita

ecocardiograma transtoracico son los pacientes portadores de lupus eritematoso sistémico.

La enfermedad valvular fue mas frecuente en hombres con LES, AR SAFP y EMTC, resultados que
sugieren un analisis especial enfocado a este hallazgo para determinar si esta prevalencia mayor

tiene un significado y es reproducible en otras etnias.

Es necesario el manejo interdisciplinario entre reumatologia y cardiologia en los pacientes con

enfermedades autoinmunes.
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Xl. ANEXOS

1. INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS

; Registro INC Boleta No.
INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS
DATOS GENERALES
EDAD (afios) Sexo Residencia Fecha de diagnostico de enfermedad Fecha ECO
M [/ F CDMX /  Fuera CDMX
ENFERMEDAD AUTOINMUNE
LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
LES Indice de actividad Lupica - SLEDAI
Minguna | Leve - Moderado [ Severo
I |
AR ARTRITIS REUMATOIDE
Puntuacion de actividad de la enfermedad - DAS 28
Remisidn | Baja actividad [ Actividad Moderada | Actividad alta
| |
ESCLEROSIS SISTEMICA
ES Puntuacion de Rodnan
Ninguna | Leve | Moderado | Severo | Muy severo
I
MIOPATIA INFLAMATORIA
D l\;ll P Puntuacion de Rodnan
Activo (A) [ Precaucion(B) |  Contenido (C) | Disminuido (D) |  Inactivo (E)
¢ Tiene enfermedad valvular?
ENFERMEDAD VALVULAR si / NO
ESTENOSIS ADRTICA VALOR LEVE MODERADS SEVERA Dimensional
wieloridad de flujo aortico 1.6-2.9 3.0-4.0 =4.0 my=s
Gradiente Medio <20 20-40 =40 mmHs.
Area vahular adrtica =15 1.0-1-5 <10 o
Ares Vahoular aortics indexada =0.E5 0.50-0.85 0.6 o
Cociente de velocidad =0.50 0.25-0.50 =025 -
- INSUFICIENCIA ADRTICA LEVE MODERA SEVERA
ADRTICA &ncho de vena contracta =0.3 0.3-0.60 =0.6 .
2ncho de flujo/Tracto de Salida delvi <25 25-54 Z565 .
Flujo de é_rEa _trans\-srsal_-" Tracto de zalida del vi 2= . 50 %
Ares transversal
Wolumen de regurgitacion <30 30-52 260 miflat.
Fraccion de regurgitacion =30 Io-49 z50 .
&rea efectiva de orificio regurgitants <010 0.10-0.29 z0.30 o
ESTENOSIS MITRAL LEVE MODER ADA SEVERA
Ares vahvular mitral =15 1.0-1.5 <£1.0 om’.
cradiente medio <5 5-10 =10 mHE.
MITRAL Presion sistolica de la arteria pulmanar =30 30-50 > 50 mmHe.
INSUFIEMCIA MITRAL LEVE MODERADA SEVERA
wolumen regurgitante <30 30-58 z &0 mi/lat.
Fracoion de regurgitacion =30 3049 = 50 %
Area efectiva de orificio regurgitante <020 0.20-0.29 z0.4 o’
ESTENOSIS PULMONAR LEVE MODERADS SEVERA
PULMONAR | Gradiente maximo =36 3I5-64 = B mHE.
welocidad maxima <3 3-1 =4 m/s.
INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA LEVE MODERADA SEVERA
TRICUSRIDER Radio Area de superficie izovelocidad proximal [PISA) 5 59 =8 L,
ESTENOSIS TRICUSPIDEA LEVE MODERADA SEVERA
cradiente medio =32 1-5 =5 mmHs
¢ Cirugia de Cambio Vahrular? Tipo de Protesis £ Presento disfuncion protésica? Tiempo en disfuncionar [afios)
5/ Mo Mecinica /  Bioldgica 5/ MmO
OTROS HALLAZGOS VALVULARES. Vihula afectada:
#  Grosor vahrular mayor 35 mm si ! No. wvalor:
»  Afeccion valular del grosor vahular Local ! Difusa
*  Presentia de vegetaciones: 5i ! No Tamaho:
s  Aparatovahoular engrosado: 50 ! No Valor:
*  Cuerdas tendinosas cortas: 5 I No Descripoion:
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2. CUESTIONARIO SLEDAI

Puntuacion

SLEDAI

Descriptor

Definicion

De comienzo reciente. Excluir causas infecciosas, metabolicas y

8 Convulsiones | _.
farmacos.

Habilidad alterada para la funcién diaria debido a alteracion grave en la
percepcion de la realidad. Incluye alucinaciones, incoherencia,

8 Psicosis asociaciones ilogicas, contenido mental escaso, pensamiento ilogico,
raro, desorganizado y comportamiento cataténico. Excluir |. renal y
farmacos
Funcion mental alterada con falta de orientacién, memoria, u otras
funciones intelectuales, de comienzo rapido y manifestaciones clinicas
fluctuantes Incluye disminucion del nivel de conciencia con capacidad

s Sdme organico- |reducida para focalizar, e inhabilidad para mantener la atencion en el

cerebral medio, mas, al menos dos de los siguientes: alteracion de la percepcion,
lenguaje incoherente, insomnic o mareo matutino, o actividad
psicomotora aumentada o disminuida. Excluir causas infecciosas,
metabdlicas y farmacos..
Alteraciones Retinopatia lupica. Incluye cuerpos citoides, hemorragias retinianas,
8 ) exudados serosos y hemorragias en la coroides, o neuritis optica.
visuales ; 4 X
Excluir HTA, infeccion o farmacos.
Alt. Pares . .
8 De reciente comienzo, motor o sensitivo
craneales
- Grave, persistente; puede ser migrafiosa pero no responde a

8 Cefalea lupica ' Pers &.p Y P P
analgesicos narcoticos.

8 AVC De reciente comienzo Excluir arteriosclerosis
Ulceracion, gangrena, nodulos dolorosos sensibles, infartos

8 Vasculitis periungueales, hemorragias en astilla o biopsia o angiografia que
confirme la vasculitis.

1 Miositis Debilidad proximal/dolor asociado a elevacion de las CPK/aldolasa o
EMG sugestivo o miositis comprobada por biopsia.

Artritis Mas de dos articulaciones dolorosas y con signos inflamatorios.
Cilindros urinarios | Cilindros hematicos o granulosos.
Hematuria =5 hematies/c. Excluir litiasis, infeccién u otras causas.
- > 5 g/24 h. De reciente comienzo o aumento de la proteinuria ya

4 Proteinuria . . .,
conocida en mas de 05 g/24 h

4 Fiuria > 5 leucocitos/c. Excluir infeccion.

2 Exantema nuevo | Comienzo reciente o recurrente. Exantema inflamatorio.

2 Alopecia De comienzo reciente o recurrente. Pérdida difusa o en placas.

2 Ulceras bucales | De comienzo reciente o recurrente. Ulceras bucales o nasales.

2 Pleuritis Dolor pleuritico con roce o derrame, o engrosamiento pleural

: - Dolor pericardico con al menos uno de los siguientes: roce, derrame,

2 Pericarditis . - . ) . ) L
cambios electrocardiograficos o confirmacion ecocardiografica.

2 Complemento | Descenso de CH30, C3, C4 por debajo del limite inferior del laboratorio.

2 Anti DNA = 25%. Tecnica de Farr o por encima del valor habitual del laboratorio.

1 Fiebre > 38°C. Excluir infeccion.

1 Trombopenia < 100.000 plaguetas/mm3.

1 Leucopenia < 3.000 celulas/mm3. Excluir farmacos.

PUNTUACION Nota: puntia en la escala SLEDAI si el descriptor esta presente en el dia de la
TOTAL visita o 10 dias antes.
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3. DAS 28

HOY ME SIENTC:
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| 9 AT 45 P 9 — 100
§|\Oqﬁl N % e ,Lé '\ﬁ’v ;\%C\JO\)I(J(I«/I? Qﬂ:ﬁcfﬂuo',é/@ L
9 '. . / % / %0
I o l 5 AP N o 1 80
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] 60
[ Jcobo [ ] [ Jecobo [ ] H 50
— 40
[ ]HomerO [ ] [ ] HomBRO [ ]
— 30
— 20
[ Jrooia [] [ ] rooiea [ ]
— 10
Lo
Excelente

Fara ser llenado por el médico

Conteo articular

lzguisrdo Derecho

Dolor Inflarn. Dolor Inflam.

IFF 1a
2a
da
4a
Sa

MCF. 1a

2a

Total dolorosas

=3

Total inflamadas

4a

V3G

Sa

YViGP

Murieca

Codeo
Hombro
Rodilla

Subtotal

DAS28= [
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4. ESCALA DE RODNAN

B Uninvolved

Mild thickening
Moderate thickening

Severe thickening

Ewm
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